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RESUMO
Objetivos: Caracterizar os casos de ataxia aguda internados em um Serviço de Pediatria e avaliar a sua abordagem 
no Departamento de Urgência.
Métodos: Análise retrospectiva dos registos clínicos das crianças internadas entre janeiro de 2006 e dezembro de 
2010 com quadro clínico de alteração da marcha e/ou dos movimentos motores finos com início dentro das últimas 
72 horas.
Resultados: Foram incluídas 82 crianças, 44 do sexo feminino. A mediana de idade foi de 4 anos. Trinta crianças 
apresentaram pródromos e 18 tinham história de infecção prévia. Os sintomas concomitantes mais frequentes foram 
sonolência (46 casos), vômitos (18 casos) e irritabilidade (14 casos). O exame físico não mostrou alterações em 
dois terços dos casos. Setenta crianças foram sujeitas a pelo menos um exame complementar de diagnóstico. As 
principais causas identificadas foram intoxicações (53 casos) e ataxia pós-infecciosa (15 casos). Só 16% necessitaram 
de tratamento específico e a maioria das internações foi de curta duração. Foram referenciados para seguimento em 
consulta hospitalar 32 casos. Registrou-se uma evolução benigna na maioria dos casos.
Conclusões: A atitude face a uma criança com ataxia aguda deve ser ponderada e individualizada, tornando-se 
difícil a implementação de um protocolo de abordagem uniforme. A maioria dos casos tem um curso benigno e auto-
limitado, com internação de curta duração e apenas tratamento de suporte. No entanto, causas mais graves devem 
ser devidamente excluídas. História clínica minuciosa, exame físico e neurológico completos e internação visando a 
vigilância da evolução clínica são aspectos fundamentais.

DESCRITORES: ATAXIA/diagnóstico; ATAXIA/etiologia; TRANSTORNOS NEUROLÓGICOS DA MARCHA; CRIANçA 
HOSPITALIzADA; SERVIçO HOSPITALAR DE EMERGÊNCIA; ESTUDOS RETROSPECTIVOS.

ABSTRACT
Aims: To characterize the cases of acute ataxia hospitalized in a Pediatric Department and to evaluate its approach in the 
Emergency Department.
Methods: Retrospective analysis of medical records of children admitted between January 2006 and December 2010 with 
clinical gait and/or fine motor movements with onset within the last 72 hours.
Results: We included 82 children, 44 girls. The median age was 4 years. Thirty children had prodromes and 18 had a history 
of previous infection. The most frequent accompanying symptoms were somnolence (46 cases), vomiting (18 cases) and 
irritability (14 cases). Physical examination showed no changes in two thirds of cases. Seventy children have been subjected 
to at least one further diagnostic examination. The main causes were poisoning (53 cases) and post-infectious ataxia  
(15 cases). Only 16% needed specific treatment and most admissions were of short duration. Thirty-two cases were referred 
for follow-up consultation. The course was benign in most cases.
Conclusions: The attitude towards a child with acute ataxia should be careful and individualized, making it difficult to 
implement a uniform protocol for approach. Most cases have a benign and self-limiting course, with short duration admission 
and only supportive care. However, serious causes must be properly excluded. Detailed clinical history, complete physical 
and neurological examination, and hospitalization for monitoring of clinical course are crucial.
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INTRODUÇÃO

A palavra ataxia deriva etimologicamente do grego 
e significa ausência de coordenação (“ataktos”).1 Não 
é uma entidade clínica isolada, mas um espectro de 
sintomas ou sinais neurológicos, definindo-se como a 
incapacidade para realizar movimentos finos, precisos 
e coordenados.2 O diagnóstico inicial é clínico e seus 
critérios repousam na identificação das expressões 
semiológicas da ataxia assim descritas: desequilíbrio 
da marcha ou marcha de base alargada (ataxia da 
marcha); tremor dos movimentos durante a realização 
de atividades intencionais (tremor intencional); tremor 
dos movimentos de aproximação (dismetria); tremor do 
aparelho fonatório com perda de nitidez da articulação 
da fala (disartria); incapacidade de realização rápida 
de movimentos alternantes (adiadococinésia); e 
movimentos oculares de oscilação lenta ou rápida, 
horizontais ou verticais (nistagmo).2,3

Na população pediátrica, o mecanismo mais 
frequente envolve a disfunção do cerebelo de forma 
difusa, designada como ataxia central ou cerebelosa. 
O envolvimento das estruturas periféricas, do sistema 
vestibular ou dos nervos periféricos dá lugar à chamada 
ataxia periférica ou sensitiva.1-3 

Na perspectiva clínica a ataxia pode ser classificada 
em forma aguda, episódica ou crônica. Uma ataxia 
considera-se aguda quando a alteração da marcha 
ou dos movimentos motores finos surgiu em menos 
de 72 horas, em criança previamente saudável.1,4,5 A 
forma episódica ou recorrente é menos frequente e está 
relacionada com determinadas doenças metabólicas 
e genéticas. A ataxia crônica pode ter um curso 
progressivo ou não progressivo, estando relacionada 
com defeitos congênitos e malformações do sistema 
nervoso.5 

As etiologias da ataxia aguda são variadas e, de 
acordo com seu mecanismo, poderão ser enquadradas 
em diferentes grupos (Quadro 1).1-3,6,7 A causa mais 
frequentemente descrita na literatura corresponde à 
ataxia cerebelosa ou cerebelite aguda pós-infecciosa 
(30-50%), seguindo-se as intoxicações.1, 6 As causas 
neoplásicas, traumáticas e um grupo misto de etiologias 
completam os restantes grupos, com prevalências 
decrescentes.1-8

Antecedentes pessoais e familiares, história de 
infecções recentes e de traumatismo, ingestão de 
tóxicos ou medicamentos, inalação de gases e grupo 
etário devem ser considerados na abordagem da criança 
com ataxia aguda, orientando assim o diagnóstico e a 
investigação subsequentes.

Considerando a escassez de casuísticas nacionais 
e internacionais nesta área, o presente estudo teve 

como objetivo a caracterização dos casos de ataxia 
aguda admitidos em um Serviço de Pediatria, de 
forma a refletirmos acerca da sua abordagem pelo 
Departamento de Urgência. 

Quadro 1. Etiologias da ataxia aguda em idade pediá- 
trica descritas na literatura, agrupadas em cinco grupos 
de acordo com o mecanismo fisiopatológico subja- 
cente.

Infecciosas/ 
Pós-infecciosas

- Ataxia aguda cerebelosa ou cerebelite  
pós-infecciosa*

- Meningite/encefalite
- Encefalomielite aguda disseminada
- Síndrome de Guillain-Barré/Síndrome de 

Miller-Fisher

Tóxicas
- Intoxicações medicamentosas*

- Ingestão de álcool ou drogas
- Inalação de monóxido de carbono

Neoplásicas/
Efeito massa

- Tumores da fossa posterior*: astrocitoma 
quístico cerebelar, meduloblastoma, 
ependimoma, glioma

- Lesão vascular
- Hidrocefalia

Traumáticas
- Síndrome pós-concussão*

- Hematoma cerebeloso/fossa posterior
- Dissecção da artéria vertebral

Mistas

- Síndrome opsoclonus-mioclonus
- Enxaqueca basilar/vertigem paroxística 

benigna
- Perturbação conversiva
- Vascular: infarto ou hemorragia cerebelar
- Labirintite aguda
- Crises epilépticas

* Etiologias mais comuns.
Adaptado de: Ryan et al.1, Kliegman et al.2, Salas et al.3, Martínez-González et al.6, 
Agrawal7.

MÉTODOS

Foi realizada uma análise descritiva, analítica e 
retrospectiva das crianças e adolescentes admitidos na 
Unidade de Internamento de Curta Duração (UICD) da 
Urgência Pediátrica do Hospital Garcia de Orta, em 
Almada, Portugal, entre 01 de janeiro de 2006 e 31 de 
dezembro de 2010 (cinco anos), com quadro clínico 
de ataxia de aparecimento agudo. 

O diagnóstico de ataxia aguda baseou-se nos 
seguintes critérios: 1) alteração da marcha e/ou dos 
movimentos motores finos; 2) evolução inferior a 72 
horas; 3) criança sem patologia previamente conhecida 
que se manifestasse por ataxia. 

Com base no sistema de informática do hospital, 
foi elaborada uma listagem nominal e obtidos os 
prontuários em papel de todas as crianças e adolescentes 
admitidos na UICD no período de estudo com o 
diagnóstico de saída de patologias/acontecimentos que 
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podem se manifestar como ataxia aguda: intoxicação 
medicamentosa, alcoólica ou a drogas ilícitas, inalação 
de monóxido de carbono, cerebelite, encefalite, menin- 
goencefalite, meningoencefalite aguda disseminada, 
labirintite, síndrome de Guillian-Barré (SGB), sín- 
drome opsoclonus-mioclonus, neoplasia do sistema 
nervoso central (SNC), traumatismo cranioencefálico, 
enxaqueca e seu equivalente, acidente vascular 
cerebral, crises convulsivas e perturbação conversiva. 
Posteriormente, foram selecionados e analisados os 
casos em que foi descrito um quadro clínico de ataxia 
aguda. Pacientes com patologia previamente conhecida 
que se manifestasse por ataxia crônica ou recorrente 
foram excluídos. 

Os dados foram obtidos através da consulta dos 
registros clínicos que constavam nas notas de admis- 
são, notas de alta ou nas fichas de evolução dos 
processos hospitalares dos casos seleccionados.  
Foram analisadas as seguintes variáveis: sexo, 
idade de apresentação da ataxia aguda, antecedentes 
familiares e pessoais, dados clínicos (pródromos, 
sintomatologia associada, intervalo de tempo entre 
aparecimento de sintomatologia e quadro de ataxia, 
causa identificável, exame objectivo e neurológico à 
admissão e à data de alta), exames complementares de 
diagnóstico, tratamentos realizados e posterior segui- 
mento. 

O estudo seguiu os preceitos éticos da pesquisa 
em seres humanos contidos na Declaração de Helsinki 
de 1989 e foi aprovado pela diretoria do Serviço de 
Pediatria do Hospital Garcia de Orta.

A análise estatística foi realizada com o SPSS 
v.19.0 (SPSS Inc, Chicago, IL, USA). Na análise des- 
critiva as variáveis quantitativas foram expressas em 
média, mediana, mínimo e máximo e as variáveis 
qualitativas em número e percentagem. 

RESULTADOS

No período de cinco anos do estudo, 210.641 
crianças e adolescentes recorreram ao Serviço de 
Urgência do hospital, dos quais 6.934 (3,29%) 
foram internados na UICD. Destes, 331 crianças e 
adolescentes foram inicialmente selecionados com 
diagnósticos que pudessem se manifestar com ataxia 
aguda. Foram excluídos 249 por não ter sido observada 
ataxia: intoxicações medicamentosas (68), intoxicação 
alcoólica (7), intoxicações por drogas ilícitas (2), 
intoxicação por inalação de monóxido de carbono 
(15), encefalite (6), meningoencefalite (5), SGB (5), 
vertigem (2), neoplasia do SNC (10), traumatismo 
cranioencefálico (57), enxaqueca e seu equivalente 
(20), acidente vascular cerebral (6) e crises convulsivas 

(46). Os casos de intoxicação por monóxido de 
carbono, intoxicação por drogas ilícitas, enxaqueca, 
acidente vascular cerebral e crise convulsiva foram 
todos excluídos, pois nenhum se acompanhou de  
ataxia.

Entre os 82 casos incluídos no estudo e que 
corresponderam a quadros de ataxia de aparecimento 
agudo, as causas mais frequentes foram intoxicações 
(65%) e síndrome pós-infeciosa (18%) (Tabela 1). 
Quarenta e quatro pacientes (54%) eram do sexo 
feminino. A mediana de idade de aparecimento foi de 
4 anos, mínimo de 12 meses e máximo de 14 anos, 
com um intervalo interquartil de 2-7,75. A distribuição 
por idade e sexo da amostra está demonstrada na Fi- 
gura 1. Verificou-se que os episódios de ataxia aguda 
foram mais frequentes abaixo dos seis anos de idade e 
que o sexo feminino predominou abaixo dos dois anos 
e acima dos nove anos de idade.

Das 30 crianças com pródromos, em 60% iden- 
tificou-se uma infecção prévia, em 44% das quais uma 
infecção respiratória alta e em 39% a varicela. Dos 
quatro casos de vômitos, um foi associado a cefaleias 
e outro a macrocrânia. Este último correspondeu a uma 
criança de 15 meses com início de vômitos matinais no 
mês precedente ao aparecimento do quadro de ataxia, 
e na qual o perímetro cefálico passou do percentil 50 
para o 95 nos sete meses prévios. Foi diagnosticado 
um astrocitoma pilocítico na fossa posterior. Os 
restantes casos de pródromos corresponderam a quatro 
traumatismos cranioencefálicos, três casos de febre 
isolada, três de cefaleia e duas síndromes depressivas 
em adolescentes que ingeriram voluntariamente 
fármacos. O período de latência médio entre o 
aparecimento de outros sintomas e da ataxia foi de 
4,6 dias, variando entre o próprio dia (83% dos casos) 
e sete meses. Dentre aqueles em que se constatou 
um período de latência mais prolongado, dois casos 
corresponderam a crianças com varicela (ambos com 
o período de nove dias), um consistiu na síndrome de 
opsoclonus-mioclonus (com um intervalo de 15 dias) e 
três acompanharam neoplasias de fossa posterior (dois 
dos quais com um período de latência de um mês e o 
outro de sete meses). 

Os sintomas associados mais frequentes foram 
sonolência (46 crianças), vômitos (18) e irritabilidade 
(14). Dos sinais pertencentes ao espectro atáxico, os 
mais frequentes foram disartria (35), dismetria (18), 
hipotonia (11), tremor intencional (12) e nistagmo 
(6). Verificou-se um caso de mutismo numa criança 
com cerebelite por varicela. Em dois terços dos casos 
não se encontrou qualquer alteração ao exame físico 
geral, mas todos revelaram alguma alteração no exame 
neurológico.
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Tabela 1. Causas de ataxia aguda nas crianças e adolescentes admitidos na Unidade de Internamento de Curta Duração 
da Urgência Pediátrica do Hospital Garcia de Orta, Portugal, entre 01 de janeiro de 2006 e 31 de dezembro de 2010.

Etiologia

Número total de 
casos por etiologia, 
com ou sem ataxia

(N=259*)

Número de casos 
com ataxia aguda

(N=82)

Porcentagem de casos 
com ataxia sobre 

o total de casos da 
mesma etiologia, 

com ou sem ataxia

Porcentagem de cada 
diagnóstico sobre 
o total de casos de 

ataxia aguda
(Total=100%)

Intoxicação 145 53 36,6% † 65%
Benzodiazepinas   27 ‡

Anti-histamínicos 7
Álcool 4
Risperidona 3
Opiáceos 2
Carbamazepina 1
Barbitúrico 1
Antidepressivo tricíclico 1
Alcalóide 1
Infecciosa/Pós-infecciosa 31 15 48% 18%
Cerebelite pós-varicela 6
Cerebelite sem agente 3
Encefalite viral 2
Síndrome de Guillain-Barré 1
Meningo-encefalite por Mycoplasma 1
Neurite vestibular 1
Encefalomielite Aguda Disseminada 1
Traumatismo cranio-encefálico/
Síndrome pós-concussão 61 4 6,6% 4,9%

Vertigem 6 4 66,7% 4,9%
Paroxística benigna 3
Periférica 1
Neoplasias do Sistema Nervoso Central 13 3 43% 3,6%
Medulobastoma 2
Astrocitoma pilocítico 1
Síndrome opsoclonus-mioclonus 2 2 100% 2,4%
Perturbação conversiva 1 1 100% 1,2%
* Em 46 casos de crise convulsiva, 20 casos de enxaqueca e 6 casos de acidente vascular cerebral não houve nenhum caso com ataxia, perfazendo 331 prontuários pesquisados 

por conterem possíveis casos de ataxia.
† Confirmada (47) x suspeita (6); voluntária (13) x involuntária (40).
‡ Confirmada por pesquisa na urina (18) x anamnese altamente suspeita (9).

Figura 1. Distribuição etária e 
sexo de crianças e adolescentes 
com ataxia aguda admitidos na 
Unidade de Internamento de Curta 
Duração da Urgência Pediátrica do 
Hospital Garcia de Orta, Portugal, 
entre 01 de janeiro de 2006 e 31 
de dezembro de 2010 (n=82).
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Foi realizado pelo menos um exame complementar 
de diagnóstico em 80% dos casos. O exame mais 
requisitado foi a pesquisa de tóxicos no sangue 
e na urina (65%). Essa pesquisa foi negativa em 
53% dos casos. Vinte crianças (24%) realizaram 
tomografia axial computorizada cranioencefálica e 
11 (13%) ressonância magnética encefálica, das quais 
apenas quatro revelaram alterações patológicas (três 
neoplasias do SNC e uma meningoencefalite aguda 
disseminada). Dos restantes exames complementares 
requisitados salientam-se 11 eletroencefalogramas 
(dois com traçado difuso lentificado), 11 punções 
lombares (com alterações no líquor na criança com 
SGB e em duas encefalites) e dois estudos para 
pesquisa de neuroblastoma, que incluiram tomografia 
computadorizada toracoabdominal, excreção urinária 
de ácido homovanílico e vanilmandélico e cintilografia 
com metaiodobenzilguanidina, todos negativos. Em 
nenhum caso foi realizado o diagnóstico sorológico 
de varicela para confirmar a etiologia. 

Apenas 16% dos doentes necessitaram de tra- 
tamento específico. Esses casos corresponderam 
aos diagnósticos de neoplasia do SNC, síndrome de 
opsoclonus-mioclonus, SGB, neuronite vestibular, 
meningoencefalite aguda disseminada, encefalite, 
dois casos de cerebelite e um caso de intoxicação 
por benzodiazepinas com sintomatologia exuberante. 
A duração média da internação na UICD foi de 13,6 
horas e o total no Serviço de Pediatria foi de 2,6 dias 
(variação entre seis horas a 22 dias). A maioria das 
internações teve duração igual ou inferior a um dia 
(78%). Dezessete casos (20,7%) foram transferidos 
para a Enfermaria de Pediatria para prosseguir com 
a investigação etiológica em curso, instituição de 
tratamento específico e/ou para vigilância. Esses casos 
corresponderam aos diagnósticos de neoplasia do  
SNC (3), síndrome de opsoclonus-mioclonus (2),  
SGB (1), neuronite vestibular (1), meningoencefa- 
lite (1), meningoencefalite aguda disseminada (1), 
encefalite (2), cerebelite (3), síndrome de conversão (1), 
síndrome pós-concussão (1) e um caso de intoxicação 
por benzodiazepinas. O nosso único caso de SGB 
foi secundário a infecção por Campylobacter jejuni 
e caracterizou-se por um quadro clínico de ataxia, 
arreflexia, sem oftalmoplegia e sinal de Romberg 
negativo. Apesar de estar descrita uma evolução 
potencialmente mais grave, verificou-se uma boa 
resposta após a administração de imunoglobulina 
endovenosa e resolução completa do quadro clínico 
em um mês.

Na data da alta, 17% dos casos ainda apresentavam 
alguma alteração ao exame neurológico e em 11 crianças 
e adolescentes ainda persistia a ataxia. Após a alta, 

60% das crianças e adolescentes foram encaminhados 
para o seu médico assistente. Relativamente às crianças 
referenciadas para o ambulatório de Neuropedia- 
tria (16%), duas corresponderam às situações de 
síndrome de opsoclonus-mioclonus, uma delas assin- 
tomática após o primeiro ciclo de tratamento com 
imunoglobulina e dexametasona e a outra com se- 
guimento atual de dois anos e múltiplas terapêuticas 
imunomoduladoras (dexametasona, imunoglobulina, 
ciclofosfamida, hormônio adrenocorticotrófico), 
já sem ataxia mas que mantém um atraso global de 
desenvolvimento psicomotor associado a perturbações 
do comportamento e do padrão de sono. Em ambas 
ainda não foi identificado o fator precipitante. A criança 
com meningoencefalite por Mycoplasma pneumoniae 
manteve ataxia e disartria durante um mês. As restantes 
crianças com acompanhamento no ambulatório de 
Neuropediatria (SGB, encefalites, meningoencefalite 
aguda disseminada, cerebelites pós-varicela, intoxicação 
por alcalóides, vertigem paroxística benigna e um caso 
de síndrome pós-concussão) não mostraram quaisquer 
alterações ao exame neurológico, motivo pelo qual 
tiveram alta do ambulatório e foram encaminhadas 
para o seu médico assistente. Foram referenciadas para 
o ambulatório de Otorrinolaringologia duas crianças 
(com vertigem periférica e neurite vestibular) e para 
a Neurocirurgia as três crianças com lesão tumoral do 
SNC. Dos 13 adolescentes que foram encaminhados 
para os ambulatórios de Pedopsiquiatria (10) e de 
Adolescentes (3) por intoxicação farmacológica ou 
alcoólica voluntária e por síndrome de conversão, 12 
faltaram desde a primeira consulta e um abandonou 
o seguimento após duas sessões. Neste estudo não se 
registaram óbitos.

DISCUSSÃO

A ataxia de aparecimento agudo é a forma mais 
frequente de ataxia em crianças e adolescentes, mas 
mesmo esta pode ser considerada um distúrbio pouco 
frequente nessa faixa etária.1,6,9 Durante o período em que 
decorreu o nosso estudo, a ataxia aguda correspondeu a 
0,04% das admissões na Urgência Pediátrica e a 1,18% 
das internações na UICD. Estes números, tais como 
os descritos em estudos prévios, reforçam a sua baixa 
prevalência em idade pediátrica.6

Apesar de a maioria das situações corresponder 
a um processo benigno e autolimitado, é importante 
ter presente que a ataxia aguda poderá ser uma 
manifestação de uma patologia grave, como neoplasia 
ou infecção do SNC.1,6,9 O diagnóstico diferencial da 
ataxia aguda é extenso. Em nossa casuística constatou-
se uma etiologia diversificada, semelhante à descrita 
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na literatura (Quadro 1 e Tabela 1). Não se verificou 
nenhum caso de ataxia secundária a enxaqueca basilar, 
epilepsia ou a causa vascular. As principais causas 
identificadas foram intoxicação e quadros infecciosos/
pós-infecciosos, constituindo 83% dos casos, como 
descrito em estudos prévios.6,8,10 Contudo, ao contrário 
do observado na literatura, constatou-se uma inversão 
das duas principais causas, sendo as causas infecciosas/
pós-infecciosas suplantadas pelas intoxicações.

As intoxicações foram a causa predominante de 
ataxia aguda em todos os grupos etários: inferior a 
cinco anos (15 casos), dos cinco aos 10 anos (14 casos) 
e após os 10 anos de idade (14 casos). Estudos prévios 
descrevem um predomínio das intoxicações acidentais 
em idade pré-escolar e no sexo masculino.1,6 Tal fato 
pode justificar que em nosso estudo se tenha constatado 
um predomínio do sexo masculino dos três aos seis anos 
e que após os 11 anos tenha havido um predomínio do 
sexo feminino e de intoxicação voluntária.

Os tóxicos que mais frequentemente causam 
ataxia são fenitoína, carbamazepina, benzodiazepinas, 
antidepressivos tricíclicos, anti-histamínicos, álcool, 
monóxido de carbono e chumbo.4,7 Neste estudo, os 
tóxicos mais frequentemente envolvidos foram as 
benzodiazepinas e os anti-histamínicos (Tabela 1). 
Os primeiros são fármacos de fácil acesso, por uso 
crônico por parentes próximos. A intoxicação por 
anti-histamínicos está frequentemente associada à 
sobredosagem em contexto de agudização de quadro 
alérgico ou infeccioso agudo da própria criança. É 
necessário um alto índice de suspeição porque em vários 
casos é inicialmente negada a existência de fármacos 
no domicílio ou a possibilidade de ingestão. Em um 
terço dos casos de intoxicação por benzodiazepinas 
a pesquisa na urina foi negativa, apesar de história 
altamente sugestiva. 

A segunda causa mais frequentemente detectada 
nesta série foram as cerebelites infecciosas ou pós-
infecciosas. A ataxia aguda cerebelosa é uma síndrome 
autolimitada, frequentemente pós-infecciosa, que ocorre 
principalmente na idade pré-escolar. Pode também ocorrer 
em crianças mais velhas, sobretudo após imunizações 
ou infecção ao vírus de Epstein-Barr.6,10-13 Vários agentes 
infecciosos podem ser responsáveis pela cerebelite pós-
infecciosa (vírus Epstein-Barr, parotidite epidêmica, 
Legionella pneumophila, hepatite A, influenza, vírus 
Herpes simplex, enterovírus, parvovírus B19, sarampo 
e Mycoplasma pneumoniae). No entanto, em nosso 
estudo não foram identificados esses agentes infeccio- 
sos nem casos relacionados com a imunização.1,4,12-14

Tal como consta na literatura, a varicela foi a in- 
fecção precedente responsável pela maioria dos nossos 
casos, e todos tinham idade entre 2 e os 6 anos.1,4,6,10,11 

O vírus varicela zoster pode provocar disfunção do 
cerebelo, quer por invasão direta quer por resposta 
autoimune dirigida à substância branca do cerebelo, 
resultando numa desmielinização pós-infecciosa.1,4,14,15 
A ataxia cerebelosa aguda pós-varicela é a complicação 
neurológica mais comum desta infecção, ocorrendo em 
1:4000 casos de varicela em crianças com menos de 15 
anos, mesmo na era pós-vacinal.4,12,14 Apesar do início 
abrupto, a evolução clínica é benigna, com resolução 
completa dos déficits em 90% dos casos, apenas com 
terapêutica de suporte3,14. Nesses casos a semiologia 
atáxica surge de forma isolada, sem qualquer sinal 
meníngeo, de hipertensão intracraniana ou de doença 
sistêmica. Dimova et al.16 também descreveram o caso 
de uma criança com cerebelite pós-infecciosa que se 
manifestou com mutismo, semelhante ao nosso caso. 
Geralmente o processo infeccioso é identificado num 
período de cinco a 21 dias antes do aparecimento da 
ataxia.14 Em nossa casuística não se constatou nenhum 
caso de ataxia prévia ao início do exantema, tendo dois 
casos ocorrido depois e os outros concomitantemente 
ao início do exantema, com uma média de 3,8 dias. O 
diagnóstico levou em conta o alto grau de suspeição 
resultante da conjugação da clínica de cerebelite, do 
exantema característico, da resolução espontânea sem 
necessidade de terapêutica específica e da ausência 
de sequelas, não tendo sido realizada a sorologia 
para confirmação. Os exames complementares são 
frequentemente inocentes, podendo se encontrar 
no exame do líquor uma pleocitose linfocitária ou 
proteinorraquia em 25-50% dos casos e evidenciando-
se por vezes, nos exames de neuroimagem, um edema 
cerebeloso leve.6,9-11 

De acordo com o caráter e evolução benignos das 
duas principais causas de ataxia aguda na nossa série, 
verificou-se um baixo tempo médio de internação 
total no Serviço de Pediatria (2,6 dias), com reduzido 
recurso a exames complementares.

Os traumatismos cranianos são motivos frequentes 
de consulta à urgência pediátrica, podendo haver 
manifestações atáxicas em relação com a síndrome 
pós-concussão, a dissecção da artéria vertebral ou o 
hematoma da fossa posterior. Nos dois últimos casos 
a sintomatologia pode ser mais exuberante e associar-
se a sintomas de hipertensão intracraniana, sendo o 
tratamento cirúrgico indicado.17 A síndrome pós-
concussão tem uma evolução benigna, resultando em 
várias alterações como náuseas, vômitos, cefaleias, 
sonolência e ataxia.1,18 Os exames de imagem são 
normais e a resolução dos sintomas e dos déficits 
neurológicos ocorre após o repouso. Esta foi a única 
causa encontrada nos quatro casos de traumatismo 
craniano englobados na nossa casuística.



 Sci Med. 2012;22(1):3-11 9

Caldeira F et al. – Ataxia aguda em idade pediátrica

A etiologia neoplásica constitui uma das maiores 
preocupações ao se observar uma criança com ataxia. 
Os tumores da fossa posterior são os principais 
envolvidos, como o astrocitoma pilocítico cerebelar, 
o meduloblastoma, o ependimoma e o glioma. Em 
geral a sintomatologia desenvolve-se de forma 
insidiosa, ao longo de semanas ou meses, associando-
se à ataxia, às cefaleias (com predomínio noturno ou 
vespertino) e aos vômitos. Pode também iniciar de 
forma mais abrupta, resultante de uma hemorragia 
tumoral ou do próprio efeito de massa, com sintomas 
e sinais de hipertensão intracraniana.1,7,19 Os três casos 
encontrados na nossa série corresponderam a dois 
meduloblastomas e um astrocitoma pilocítico, todos 
orientados para intervenção neurocirúrgica. Dois 
manifestaram-se no mês prévio por cefaleias, com e 
sem vômitos associados, respectivamente. O terceiro 
caso, mais insidioso, iniciou-se nos sete meses prévios 
ao aparecimento de ataxia, com aumento do perímetro 
cefálico e vômitos matinais. 

Entre as causas mais raras, encontramos dois 
casos de síndrome opsoclonus-mioclonus e um caso 
de perturbação conversiva. A síndrome de opsoclonus-
mioclonus é rara e acomete principalmente a primeira 
infância. Apesar de a sua etiologia ser desconhecida, 
pensa-se que estejam implicadas alterações nas imuni- 
dades celular e humoral.20,21 Caracteriza-se pelo apare- 
cimento de ataxia, irritabilidade, movimentos oculares 
rápidos, conjugados, multidireccionais (opsoclonus) e 
mioclonias.1,20-26 Em cerca de metade dos casos descritos, 
o mecanismo é paraneoplásico, relacionado com um 
neuroblastoma oculto, que em alguns casos apenas é 
descoberto anos após o início da clínica. Admite-se que 
alguns possam corresponder a um neuroblastoma que 
espontaneamente involuiu.1,13,20,22-24,26 A clínica pode 
ser auto-limitada (após um evento infeccioso prévio) 
ou de duração prolongada e recorrente, especialmente 
quando associada a neoplasias. Perante um caso de 
síndrome de opsoclonus-mioclonus é crucial uma 
investigação exaustiva de forma a excluir a presença 
de neuroblastoma oculto (tomografia computadorizada 
ou ressonância magnética de tórax e abdomen, coleta 
de ácido homovanilmandélico e vanilmandélico em 
urina).12,20,21,24,25 O resultado normal deste último exame 
não exclui a presença de neuroblastoma, pois sua 
sensibilidade é de aproximadamente 70%.24 Mesmo 
que a investigação à data do diagnóstico não detecte 
o tumor, esta deve persistir após alguns meses, na 
tentativa de localizá-lo.24 O tratamento é cirúrgico ou 
com diferentes imunossupressores, sem existir ainda 
um protocolo uniforme de investigação e tratamento. 
Quanto ao prognóstico, a frequência de recaídas 
é comum, o tratamento pode ser prolongado, e as 

sequelas motoras, na linguagem, déficits cognitivos 
e de atenção, distúrbios do sono e alterações de 
ordem psiquiátricas são comumente verificados.24 
Nos nossos dois casos não foi possível identificar 
o fator precipitante. Apesar da excelente evolução 
em um deles, com resolução total da sintomatolo- 
gia, no outro caso, pelo contrário, verificou-se 
a persistência de várias sequelas neurológicas, 
mesmo após múltiplas terapêuticas imunomodula- 
doras. 

A perturbação conversiva surge com maior 
frequência em adolescentes do sexo feminino. As 
alterações atáxicas podem passar despercebidas se o 
paciente estiver distraído, ou podem variar conforme 
o observador. Não evidenciam uma verdadeira marcha 
atáxica, mas sim uma marcha “teatral”, resultando 
quedas sem qualquer lesão para o doente.7,27 No 
entanto, podem motivar a realização de vários exames 
complementares, face à persistência da sintomatologia 
durante dias ou semanas.

Duas entidades, a enxaqueca basilar e sua 
equivalente, a vertigem paroxística benigna, podem 
manifestar-se de forma intermitente, com alterações 
do espectro atáxico durante a crise de cefaleia. A 
vertigem paroxística benigna surge em idade pré-
escolar, podendo evoluir mais tarde para enxaqueca 
basilar.7,27 Para além da ataxia podem associar-se 
vertigem, palidez, parestesias e alucinações visuais 
ou auditivas.

As causas periféricas ou sensitivas de ataxia 
são mais raras na população pediátrica. Resultam 
da afecção do sistema vestibular (labirintite), vias 
sensitivas aferentes, cordões medulares posteriores, 
raízes espinhais e nervos periféricos (SGB, 
neuronites). Nosso único caso de SGB concordou com 
o descrito na literatura, em que a variante atáxica da 
SGB é caracterizada por um início agudo de ataxia 
profunda com sinal de Romberg negativo e sem (ou 
mínima) oftalmoplegia.28 Os achados clínicos de 
hipo ou arreflexia, parestesias distais e dissociação 
albuminocitológica sugerem que essa entidade seja 
uma variante da SGB. Sua apresentação clínica é 
similar à síndrome de Miller-Fisher, uma variante da 
SGB (oftalmoplegia, ataxia e arreflexia) exceto pela 
ausência de oftalmoplegia, indicando que a forma 
atáxica de SGB seja uma forma incompleta da síndrome 
de Miller-Fisher.28 A SGB associa-se frequentemente a 
uma história prévia de infecção, sendo a gastroenterite 
aguda por Campylobacter jejuni a mais frequente.29 
A lesão de mielina na síndrome de Miller-Fisher 
resulta da reação cruzada entre os anticorpos contra o 
gangliosídeo GQ1b existentes nos pares cranianos e os 
anticorpos específicos contra o Campylobacter jejuni.29 
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Esse marcador sorológico da síndrome de Miller Fisher 
também foi identificado na forma atáxica da SGB.28 
Apesar de não ter sido possível pesquisar a IgG anti-
GQ1b no nosso paciente, a apresentação clínica aponta 
para uma variante de SBG atáxica. 

Apesar da maioria das situações corresponder a 
um processo benigno e auto-limitado, foi realizado 
pelo menos um exame complementar de diagnóstico 
em 80% dos casos. Este fato pode-se justificar como 
forma de excluir patologia grave ou com necessidade 
de intervenção específica (por exemplo neoplasia do 
SNC ou meningoencefalite aguda disseminada) ou 
para confirmar uma forte suspeita clínica (intoxica- 
ção).

Algumas das limitações do presente estudo estão 
relacionadas com o seu desenho clínico. Trata-se de 
um estudo retrospectivo, envolvendo informações 
recuperadas de prontuários médicos. Assim, é inevitável 
que apenas tenham sido incluídos os casos em que 
conste a descrição de uma alteração da marcha e/ou dos 
movimentos motores finos em crianças e adolescentes 
internados na UICD, tendo sido excluídos todos os 
registos incompletos que omitam a descrição da 
marcha ou sem necessidade de internação. A ausência 
de um protocolo formal de registo, diagnóstico e 
conduta dos os casos de ataxia de aparecimento  
agudo pode ter contribuído para a falha de diagnós- 
tico, abordagem sistematizada e seguimento pos- 
terior.

Com esta casuística concluímos que a abordagem 
de uma criança com ataxia aguda necessita de pon- 
deração e individualização, tornando-se sempre difícil 
a implementação de um protocolo de abordagem geral. 
Como verificamos no nosso estudo, as etiologias mais 
frequentes têm um curso benigno e autolimitado, 
tendo a maioria das internações duração inferior a 
um dia, com necessidade apenas de tratamento de 
suporte. No entanto, causas mais graves, como uma 
lesão ocupando espaço ou outras etiologias estruturais, 
poderão levar à necessidade de tratamento específico, 
devendo por isso ser devidamente excluídas. A história 
clínica minuciosa, o exame objetivo e especificamente 
o exame neurológico, são essenciais para a decisão 
quanto à investigação complementar subsequente. A 
realização de exames de imagem deve ser judiciosa e 
reservada para os casos nos quais exista uma história 
sugestiva de traumatismo importante, quando existem 
sinais focais ou de hipertensão intracraniana ou perante 
a duração prolongada do quadro clínico. Os autores 
consideram que a internação é recomendada, visando 
a vigilância da evolução clínica, o início de uma 
investigação etiológica e a instituição de tratamento 
apropriado.
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