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Ataxia aguda em idade pediatrica — revisao retrospectiva de cinco anos

Acute ataxia in childhood — a five year retrospective review

Filipa Caldeira', Bruno Sanches', José Paulo Monteiro?, Paulo Calhau?, Maria José Fonseca?

! Médicos Residentes em Pediatria. Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal.
2 Médicos Assistentes Hospitalares Graduados. Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal.
3 Médica Pediatra. Chefe do Servigo de Pediatria, Hospital Garcia de Orta, Almada, Portugal.

RESUMO

Objetivos: Caracterizar os casos de ataxia aguda internados em um Servi¢o de Pediatria e avaliar a sua abordagem
no Departamento de Urgéncia.

Métodos: Analise retrospectiva dos registos clinicos das criangas internadas entre janeiro de 2006 e dezembro de
2010 com quadro clinico de alteragdo da marcha e/ou dos movimentos motores finos com inicio dentro das ultimas
72 horas.

Resultados: Foram incluidas 82 criancgas, 44 do sexo feminino. A mediana de idade foi de 4 anos. Trinta criangas
apresentaram prodromos e 18 tinham historia de infec¢do prévia. Os sintomas concomitantes mais frequentes foram
sonoléncia (46 casos), vomitos (18 casos) e irritabilidade (14 casos). O exame fisico ndo mostrou alteragdes em
dois tergos dos casos. Setenta criancas foram sujeitas a pelo menos um exame complementar de diagndstico. As
principais causas identificadas foram intoxicagdes (53 casos) e ataxia pos-infecciosa (15 casos). S6 16% necessitaram
de tratamento especifico e a maioria das internac¢des foi de curta duragdo. Foram referenciados para seguimento em
consulta hospitalar 32 casos. Registrou-se uma evolugido benigna na maioria dos casos.

Conclusdes: A atitude face a uma crianga com ataxia aguda deve ser ponderada e individualizada, tornando-se
dificil a implementag@o de um protocolo de abordagem uniforme. A maioria dos casos tem um curso benigno e auto-
limitado, com internag@o de curta durag@o e apenas tratamento de suporte. No entanto, causas mais graves devem
ser devidamente excluidas. Histdria clinica minuciosa, exame fisico e neurologico completos e internagao visando a
vigilancia da evolugao clinica s@o aspectos fundamentais.

DESCRITORES: ATAXIA/diagnostico; ATAXIA/etiologia; TRANSTORNOS NEUROLOGICOS DA MARCHA; CRIANGA
HOSPITALIZADA; SERVICO HOSPITALAR DE EMERGENCIA; 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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INTRODUCAO

A palavra ataxia deriva etimologicamente do grego
e significa auséncia de coordenagdo (“ataktos™).' Nao
¢ uma entidade clinica isolada, mas um espectro de
sintomas ou sinais neurologicos, definindo-se como a
incapacidade para realizar movimentos finos, precisos
e coordenados.? O diagndstico inicial € clinico e seus
critérios repousam na identificacdo das expressdes
semiologicas da ataxia assim descritas: desequilibrio
da marcha ou marcha de base alargada (ataxia da
marcha); tremor dos movimentos durante a realizagao
de atividades intencionais (tremor intencional); tremor
dos movimentos de aproximacao (dismetria); tremor do
aparelho fonatorio com perda de nitidez da articulagao
da fala (disartria); incapacidade de realizagdo rapida
de movimentos alternantes (adiadococinésia); e
movimentos oculares de oscilacdo lenta ou rapida,
horizontais ou verticais (nistagmo).>?

Na populagdo pediatrica, o mecanismo mais
frequente envolve a disfun¢do do cerebelo de forma
difusa, designada como ataxia central ou cerebelosa.
O envolvimento das estruturas periféricas, do sistema
vestibular ou dos nervos periféricos da lugar a chamada
ataxia periférica ou sensitiva.'

Na perspectiva clinica a ataxia pode ser classificada
em forma aguda, episddica ou cronica. Uma ataxia
considera-se aguda quando a alteragdo da marcha
ou dos movimentos motores finos surgiu em menos
de 72 horas, em crianca previamente saudavel.'*> A
forma episodica ou recorrente ¢ menos frequente e esta
relacionada com determinadas doencas metabdlicas
e genéticas. A ataxia crénica pode ter um curso
progressivo ou ndo progressivo, estando relacionada
com defeitos congénitos e malformagdes do sistema
nervoso.’

As etiologias da ataxia aguda sdo variadas e, de
acordo com seu mecanismo, poderdo ser enquadradas
em diferentes grupos (Quadro 1).!3¢7 A causa mais
frequentemente descrita na literatura corresponde a
ataxia cerebelosa ou cerebelite aguda pos-infecciosa
(30-50%), seguindo-se as intoxicagdes.! ¢ As causas
neoplasicas, traumaticas e um grupo misto de etiologias
completam os restantes grupos, com prevaléncias
decrescentes. !

Antecedentes pessoais e familiares, historia de
infecgdes recentes e de traumatismo, ingestdo de
toxicos ou medicamentos, inalagdo de gases e grupo
etario devem ser considerados na abordagem da crianga
com ataxia aguda, orientando assim o diagnostico e a
investigacao subsequentes.

Considerando a escassez de casuisticas nacionais
e internacionais nesta area, o presente estudo teve
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como objetivo a caracterizacdo dos casos de ataxia
aguda admitidos em um Servigo de Pediatria, de
forma a refletirmos acerca da sua abordagem pelo
Departamento de Urgéncia.

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

- Ataxia aguda cerebelosa ou cerebelite
pos-infecciosa”

- Meningite/encefalite

- Encefalomielite aguda disseminada

- Sindrome de Guillain-Barré/Sindrome de
Miller-Fisher

Infecciosas/
Pos-infecciosas

- Intoxicagdes medicamentosas”

Toxicas - Ingestao de alcool ou drogas
- Inalag@o de monoxido de carbono
- Tumores da fossa posterior™: astrocitoma
- quistico cerebelar, meduloblastoma,
Neoplasicas/

ependimoma, glioma
- Lesdo vascular
- Hidrocefalia

Efeito massa

- Sindrome pds-concussao”
- Hematoma cerebeloso/fossa posterior
- Dissecg¢ao da artéria vertebral

Traumaticas

- Sindrome opsoclonus-mioclonus

- Enxaqueca basilar/vertigem paroxistica
benigna

- Perturbagdo conversiva

- Vascular: infarto ou hemorragia cerebelar

- Labirintite aguda

- Crises epilépticas

Mistas

* Etiologias mais comuns.
Adaptado de: Ryan et al.!, Kliegman et al.?, Salas et al.?, Martinez-Gonzalez et al.°,
Agrawal’.

METODOS

Foi realizada uma analise descritiva, analitica e
retrospectiva das criancas e adolescentes admitidos na
Unidade de Internamento de Curta Duragdo (UICD) da
Urgéncia Pediatrica do Hospital Garcia de Orta, em
Almada, Portugal, entre 01 de janeiro de 2006 ¢ 31 de
dezembro de 2010 (cinco anos), com quadro clinico
de ataxia de aparecimento agudo.

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

Com base no sistema de informdtica do hospital,
foi elaborada uma listagem nominal e obtidos os
prontudrios em papel de todas as criangas e adolescentes
admitidos na UICD no periodo de estudo com o
diagnostico de saida de patologias/acontecimentos que



podem se manifestar como ataxia aguda: intoxicacao
medicamentosa, alcodlica ou a drogas ilicitas, inalagao
de monoxido de carbono, cerebelite, encefalite, menin-
goencefalite, meningoencefalite aguda disseminada,
labirintite, sindrome de Guillian-Barré (SGB), sin-
drome opsoclonus-mioclonus, neoplasia do sistema
nervoso central (SNC), traumatismo cranioencefalico,
enxaqueca e seu equivalente, acidente vascular
cerebral, crises convulsivas e perturbagdo conversiva.
Posteriormente, foram selecionados ¢ analisados os
casos em que foi descrito um quadro clinico de ataxia
aguda. Pacientes com patologia previamente conhecida
que se manifestasse por ataxia cronica ou recorrente
foram excluidos.

Os dados foram obtidos através da consulta dos
registros clinicos que constavam nas notas de admis-
sdo, notas de alta ou nas fichas de evolugdao dos
processos hospitalares dos casos seleccionados.
Foram analisadas as seguintes varidveis: sexo,
idade de apresentagdo da ataxia aguda, antecedentes
familiares e pessoais, dados clinicos (prédromos,
sintomatologia associada, intervalo de tempo entre
aparecimento de sintomatologia e quadro de ataxia,
causa identificavel, exame objectivo e neuroldgico a
admissao e a data de alta), exames complementares de
diagnostico, tratamentos realizados e posterior segui-
mento.

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

A anilise estatistica foi realizada com o SPSS
v.19.0 (SPSS Inc, Chicago, IL, USA). Na analise des-
critiva as variaveis quantitativas foram expressas em
média, mediana, minimo ¢ maximo e as variaveis
qualitativas em numero e percentagem.

RESULTADOS

No periodo de cinco anos do estudo, 210.641
criancas ¢ adolescentes recorreram ao Servigo de
Urgéncia do hospital, dos quais 6.934 (3,29%)
foram internados na UICD. Destes, 331 criangas ¢
adolescentes foram inicialmente selecionados com
diagnosticos que pudessem se manifestar com ataxia
aguda. Foram excluidos 249 por nao ter sido observada
ataxia: intoxicacoes medicamentosas (68), intoxicagao
alcoodlica (7), intoxicagdes por drogas ilicitas (2),
intoxicag¢do por inalagdo de monodxido de carbono
(15), encefalite (6), meningoencefalite (5), SGB (5),
vertigem (2), neoplasia do SNC (10), traumatismo
cranioencefélico (57), enxaqueca e seu equivalente
(20), acidente vascular cerebral (6) e crises convulsivas
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(46). Os casos de intoxica¢do por monoédxido de
carbono, intoxicagdo por drogas ilicitas, enxaqueca,
acidente vascular cerebral e crise convulsiva foram
todos excluidos, pois nenhum se acompanhou de
ataxia.

Entre os 82 casos incluidos no estudo e que
corresponderam a quadros de ataxia de aparecimento
agudo, as causas mais frequentes foram intoxicagoes
(65%) e sindrome pos-infeciosa (18%) (Tabela 1).
Quarenta e quatro pacientes (54%) eram do sexo
feminino. A mediana de idade de aparecimento foi de
4 anos, minimo de 12 meses e maximo de 14 anos,
com um intervalo interquartil de 2-7,75. A distribui¢do
por idade e sexo da amostra esta demonstrada na Fi-
gura 1. Verificou-se que os episodios 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 criangas com prédromos, em 60% iden-
tificou-se uma infecgdo prévia, em 44% das quais uma
infec¢do respiratoria alta e em 39% a varicela. Dos
quatro casos de vomitos, um foi associado a cefaleias
e outro a macrocrania. Este Gltimo correspondeu a uma
crianca de 15 meses com inicio de vOmitos matinais no
més precedente ao aparecimento do quadro de ataxia,
e na qual o perimetro cefalico passou do percentil 50
para o 95 nos sete meses prévios. Foi diagnosticado
um astrocitoma pilocitico na fossa posterior. Os
restantes casos de proédromos corresponderam a quatro
traumatismos cranioencefalicos, trés casos de febre
isolada, trés de cefaleia e duas sindromes depressivas
em adolescentes que ingeriram voluntariamente
farmacos. O periodo de laténcia médio entre o
aparecimento de outros sintomas e da ataxia foi de
4,6 dias, variando entre o proprio dia (83% dos casos)
e sete meses. Dentre aqueles em que se constatou
um periodo de laténcia mais prolongado, dois casos
corresponderam a criancas com varicela (ambos com
o periodo de nove dias), um consistiu na sindrome de
opsoclonus-mioclonus (com um intervalo de 15 dias) e
trés acompanharam neoplasias de fossa posterior (dois
dos quais com um periodo de laténcia de um més e o
outro de sete meses).

Os sintomas associados mais frequentes foram
sonoléncia (46 criancgas), vomitos (18) e irritabilidade
(14). Dos sinais pertencentes ao espectro ataxico, os
mais frequentes foram disartria (35), dismetria (18),
hipotonia (11), tremor intencional (12) e nistagmo
(6). Verificou-se um caso de mutismo numa crianga
com cerebelite por varicela. Em dois ter¢os dos casos
ndo se encontrou qualquer alteragdo ao exame fisico
geral, mas todos revelaram alguma alteragdo no exame
neurologico.
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Tabela 1. Causas de ataxia aguda nas criangas ¢ adolescentes admitidos na Unidade de Internamento de Curta Duragao
da Urgéncia Pediatrica do Hospital Garcia de Orta, Portugal, entre 01 de janeiro de 2006 e 31 de dezembro de 2010.

Numero total de
casos por etiologia,
com ou sem ataxia

(N=259%)

Etiologia

Numero de casos
com ataxia aguda

Porcentagem de casos Porcentagem de cada
com ataxia sobre diagnéstico sobre
o total de casos da o total de casos de
mesma etiologia, ataxia aguda
com ou sem ataxia (Total=100%)

Intoxicacao 145
Benzodiazepinas

Anti-histaminicos

Alcool

Risperidona

Opiaceos

Carbamazepina

Barbittrico

Antidepressivo triciclico

Alcaloide

Infecciosa/Pos-infecciosa 31
Cerebelite pos-varicela

Cerebelite sem agente

Encefalite viral

Sindrome de Guillain-Barré

Meningo-encefalite por Mycoplasma

Neurite vestibular

Encefalomielite Aguda Disseminada

Traumatismo cranio-encefalico/
Sindrome pos-concussao

Vertigem 6
Paroxistica benigna

61

Periférica

Neoplasias do Sistema Nervoso Central 13
Medulobastoma

Astrocitoma pilocitico

Sindrome opsoclonus-mioclonus 2
Perturbagdo conversiva 1

W
W

N
~
++

—_ = = N W R

—
W

—_ = = = N W O

N = D W = W ks B

—

36,6% * 65%

48% 18%

6,6% 4,9%
66,7% 4,9%

43% 3,6%

100% 2,4%
100% 1,2%

* Em 46 casos de crise convulsiva, 20 casos de enxaqueca e 6 casos de acidente vascular cerebral ndo houve nenhum caso com ataxia, perfazendo 331 prontudrios pesquisados

por conterem possiveis casos de ataxia.
¥ Confirmada (47) x suspeita (6); voluntaria (13) x involuntaria (40).

+ Confirmada por pesquisa na urina (18) x anamnese altamente suspeita (9).

Masculino

B Feminino

14A

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

Figura 1. Distribuicdo etaria e
sexo de criangas e adolescentes
com ataxia aguda admitidos na
Unidade de Internamento de Curta
Duragdo da Urgéncia Pediatrica do
Hospital Garcia de Orta, Portugal,
entre 01 de janeiro de 2006 ¢ 31
de dezembro de 2010 (n=82).

A: anos de idade.



Foi realizado pelo menos um exame complementar
de diagnoéstico em 80% dos casos. O exame mais
requisitado foi a pesquisa de toxicos no sangue
e na urina (65%). Essa pesquisa foi negativa em
53% dos casos. Vinte criangas (24%) realizaram
tomografia axial computorizada cranioencefalica e
11 (13%) ressonancia magnética encefalica, das quais
apenas quatro revelaram alteracdes patologicas (trés
neoplasias do SNC e uma meningoencefalite aguda
disseminada). Dos restantes exames complementares
requisitados salientam-se 11 eletroencefalogramas
(dois com tragado difuso lentificado), 11 puncdes
lombares (com alteragdes no liquor na crianga com
SGB e em duas encefalites) e dois estudos para
pesquisa de neuroblastoma, que incluiram tomografia
computadorizada toracoabdominal, excre¢do urinaria
de 4cido homovanilico e vanilmandélico e cintilografia
com metaiodobenzilguanidina, todos negativos. Em
nenhum caso foi realizado o diagnoéstico sorologico
de varicela para confirmar a etiologia.

Apenas 16% dos doentes necessitaram de tra-
tamento especifico. Esses casos corresponderam
aos diagnoésticos de neoplasia do SNC, sindrome de
opsoclonus-mioclonus, SGB, neuronite vestibular,
meningoencefalite aguda disseminada, encefalite,
dois casos de cerebelite ¢ um caso de intoxicagdo
por benzodiazepinas com sintomatologia exuberante.
A duragdo média da internacdo na UICD foi de 13,6
horas ¢ o total no Servi¢o de Pediatria foi de 2,6 dias
(variacdo entre seis horas a 22 dias). A maioria das
internagdes teve duracao igual ou inferior a um dia
(78%). Dezessete casos (20,7%) foram transferidos
para a Enfermaria de Pediatria para prosseguir com
a investigacdo etioldgica em curso, institui¢do de
tratamento especifico e/ou para vigilancia. Esses casos
corresponderam aos diagnosticos de neoplasia do
SNC (3), sindrome de opsoclonus-mioclonus (2),
SGB (1), neuronite vestibular (1), meningoencefa-
lite (1), meningoencefalite aguda disseminada (1),
encefalite (2), cerebelite (3), sindrome de conversao (1),
sindrome p6s-concussao (1) e um caso de intoxicagao
por benzodiazepinas. O nosso unico caso de SGB
foi secundario a infec¢do por Campylobacter jejuni
e caracterizou-se por um quadro clinico de ataxia,
arreflexia, sem oftalmoplegia e sinal de Romberg
negativo. Apesar de estar descrita uma evolugdo
potencialmente mais grave, verificou-se uma boa
resposta apos a administragdo de imunoglobulina
endovenosa e resolucdo completa do quadro clinico
em um més.

Na data da alta, 17% dos casos ainda apresentavam
alguma alteracdo ao exame neuroldgico e em 11 criancas
e adolescentes ainda persistia a ataxia. Apds a alta,
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60% das criangas e adolescentes foram encaminhados
para o seu médico assistente. Relativamente as criangas
referenciadas para o ambulatério de Neuropedia-
tria (16%), duas corresponderam as situagdes de
sindrome de opsoclonus-mioclonus, uma delas assin-
tomatica apos o primeiro ciclo de tratamento com
imunoglobulina e dexametasona e a outra com se-
guimento atual de dois anos e multiplas terapéuticas
imunomoduladoras (dexametasona, imunoglobulina,
ciclofosfamida, hormoénio adrenocorticotréfico),
ja sem ataxia mas que mantém um atraso global de
desenvolvimento psicomotor associado a perturbacdes
do comportamento e do padrdo de sono. Em ambas
ainda nao foi identificado o fator precipitante. A crianca
com meningoencefalite por Mycoplasma pneumoniae
manteve ataxia e disartria durante um meés. As restantes
criancas com acompanhamento no ambulatorio de
Neuropediatria (SGB, encefalites, meningoencefalite
aguda disseminada, cerebelites pos-varicela, intoxicacao
por alcaldides, vertigem paroxistica benigna e um caso
de sindrome pds-concussio) ndo mostraram quaisquer
alteragdes ao exame neurologico, motivo pelo qual
tiveram alta do ambulatério e foram encaminhadas
para o seu médico assistente. Foram referenciadas para
o ambulatorio de Otorrinolaringologia duas criangas
(com vertigem periférica e neurite vestibular) e para
a Neurocirurgia as trés criangas com lesdo tumoral do
SNC. Dos 13 adolescentes que foram encaminhados
para os ambulatérios de Pedopsiquiatria (10) e de
Adolescentes (3) por intoxicacdo farmacoldgica ou
alcodlica voluntaria e por sindrome de conversao, 12
faltaram desde a primeira consulta e um abandonou
o seguimento apos duas sessdes. Neste estudo ndo se
registaram Obitos.

DISCUSSAO

A ataxia de aparecimento agudo ¢ a forma mais
frequente de ataxia em criangas e adolescentes, mas
mesmo esta pode ser considerada um distirbio pouco
frequente nessa faixa etaria.'* Durante o periodo em que
decorreu o nosso estudo, a ataxia aguda correspondeu a
0,04% das admissoes na Urgéncia Pediatricae a 1,18%
das internagdes na UICD. Estes nimeros, tais como
os descritos em estudos prévios, reforcam a sua baixa
prevaléncia em idade pediatrica.®

Apesar de a maioria das situacdes corresponder
a um processo benigno e autolimitado, ¢ importante
ter presente que a ataxia aguda podera ser uma
manifestacao de uma patologia grave, como neoplasia
ou infec¢do do SNC.'% O diagnoéstico diferencial da
ataxia aguda ¢ extenso. Em nossa casuistica constatou-
se uma etiologia diversificada, semelhante a descrita
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na literatura (Quadro 1 e Tabela 1). Nao se verificou
nenhum caso de ataxia secundaria a enxaqueca basilar,
epilepsia ou a causa vascular. As principais causas
identificadas foram intoxica¢do e quadros infecciosos/
pos-infecciosos, constituindo 83% dos casos, como
descrito em estudos prévios.**!° Contudo, ao contrario
do observado na literatura, constatou-se uma inversao
das duas principais causas, sendo as causas infecciosas/
pos-infecciosas suplantadas pelas intoxicagdes.

As intoxicagdes foram a causa predominante de
ataxia aguda em todos os grupos etarios: inferior a
cinco anos (15 casos), dos cinco aos 10 anos (14 casos)
e apods os 10 anos de idade (14 casos). Estudos prévios
descrevem um predominio das intoxicagdes acidentais
em idade pré-escolar e no sexo masculino.'¢ Tal fato
pode justificar que em nosso estudo se tenha constatado
um predominio do sexo masculino dos trés aos seis anos
e que apos os 11 anos tenha havido um predominio do
sexo feminino e de intoxicag¢do voluntaria.

Os toxicos que mais frequentemente causam
ataxia sdo fenitoina, carbamazepina, benzodiazepinas,
antidepressivos triciclicos, anti-histaminicos, alcool,
monoéxido de carbono e chumbo.*” Neste estudo, os
toxicos mais frequentemente envolvidos foram as
benzodiazepinas e os anti-histaminicos (Tabela 1).
Os primeiros sdo farmacos de facil acesso, por uso
cronico por parentes proximos. A intoxicacdo por
anti-histaminicos estd frequentemente associada a
sobredosagem em contexto de agudizacao de quadro
alérgico ou infeccioso agudo da propria crianca. E
necessario um alto indice de suspei¢ao porque em varios
casos ¢ inicialmente negada a existéncia de fairmacos
no domicilio ou a possibilidade de ingestdo. Em um
terco dos casos de intoxicagdo por benzodiazepinas
a pesquisa na urina foi negativa, apesar de historia
altamente sugestiva.

A segunda causa mais frequentemente detectada
nesta série foram as cerebelites infecciosas ou pos-
infecciosas. A ataxia aguda cerebelosa ¢ uma sindrome
autolimitada, frequentemente pos-infecciosa, que ocorre
principalmente naidade pré-escolar. Pode também ocorrer
em criangas mais velhas, sobretudo apds imunizagoes
ou infecgdo ao virus de Epstein-Barr.»!*3 Varios agentes
infecciosos podem ser responsaveis pela cerebelite pds-
infecciosa (virus Epstein-Barr, parotidite epidémica,
Legionella pneumophila, hepatite A, influenza, virus
Herpes simplex, enterovirus, parvovirus B19, sarampo
e Mycoplasma pneumoniae). No entanto, em nosso
estudo ndo foram identificados esses agentes infeccio-
sos nem casos relacionados com a imunizagdo.'*!>14

Tal como consta na literatura, a varicela foi a in-
feccao precedente responsavel pela maioria dos nossos
casos, e todos tinham idade entre 2 ¢ 0s 6 anos.' 011
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O virus varicela zoster pode provocar disfuncdo do
cerebelo, quer por invasao direta quer por resposta
autoimune dirigida a substancia branca do cerebelo,
resultando numa desmielinizag@o pos-infecciosa.! #1413
A ataxia cerebelosa aguda pos-varicela é a complicacao
neurolégica mais comum desta infec¢@o, ocorrendo em
1:4000 casos de varicela em criangas com menos de 15
anos, mesmo na era pos-vacinal.*!2* Apesar do inicio
abrupto, a evolucdo clinica é benigna, com resolu¢ao
completa dos déficits em 90% dos casos, apenas com
terapéutica de suporte®'*. Nesses casos a semiologia
ataxica surge de forma isolada, sem qualquer sinal
meningeo, de hipertensdo intracraniana ou de doenga
sistémica. Dimova et al.!® também descreveram o caso
de uma crianca com cerebelite pos-infecciosa que se
manifestou com mutismo, semelhante ao nosso caso.
Geralmente o processo infeccioso ¢ identificado num
periodo de cinco a 21 dias antes do aparecimento da
ataxia.'* Em nossa casuistica ndo se constatou nenhum
caso de ataxia prévia ao inicio do exantema, tendo dois
casos ocorrido depois e 0s outros concomitantemente
ao inicio do exantema, com uma média de 3,8 dias. O
diagnostico levou em conta o alto grau de suspei¢ao
resultante da conjugacdo da clinica de cerebelite, do
exantema caracteristico, da resolucdo espontanea sem
necessidade de terapéutica especifica e da auséncia
de sequelas, ndo tendo sido realizada a sorologia
para confirmacdo. Os exames complementares sao
frequentemente inocentes, podendo se encontrar
no exame do liquor uma pleocitose linfocitaria ou
proteinorraquia em 25-50% dos casos e evidenciando-
se por vezes, nos exames de neuroimagem, um edema
cerebeloso leve.*!!

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

Os traumatismos cranianos sdo motivos frequentes
de consulta a urgéncia pediatrica, podendo haver
manifestagdes ataxicas em relagdo com a sindrome
pos-concussdo, a disseccdo da artéria vertebral ou o
hematoma da fossa posterior. Nos dois ultimos casos
a sintomatologia pode ser mais exuberante e associar-
se a sintomas de hipertensdo intracraniana, sendo o
tratamento cirurgico indicado.'”” A sindrome pos-
concussdo tem uma evolugdo benigna, resultando em
varias alteracdes como nauseas, vomitos, cefaleias,
sonoléncia e ataxia.'® Os exames de imagem sao
normais e a resolucdo dos sintomas e dos déficits
neurologicos ocorre apos o repouso. Esta foi a unica
causa encontrada nos quatro casos de traumatismo
craniano englobados na nossa casuistica.



A etiologia neoplasica constitui uma das maiores
preocupagdes ao se observar uma crianga com ataxia.
Os tumores da fossa posterior sdo os principais
envolvidos, como o astrocitoma pilocitico 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 a ataxia, as cefaleias (com predominio noturno ou
vespertino) e aos vOmitos. Pode também iniciar de
forma mais abrupta, resultante de uma hemorragia
tumoral ou do préprio efeito de massa, com sintomas
e sinais de hipertensdo intracraniana.'”!” Os trés casos
encontrados na nossa série corresponderam a dois
meduloblastomas e um astrocitoma pilocitico, todos
orientados para interven¢do neurocirurgica. Dois
manifestaram-se no més prévio por cefaleias, com e
sem vomitos associados, respectivamente. O terceiro
caso, mais insidioso, iniciou-se nos sete meses prévios
ao aparecimento de ataxia, com aumento do perimetro
cefalico e vomitos matinais.

Entre as causas mais raras, encontramos dois
casos de sindrome opsoclonus-mioclonus e um caso
de perturbacdo conversiva. A sindrome de opsoclonus-
mioclonus é rara e acomete principalmente a primeira
infancia. Apesar de a sua etiologia ser desconhecida,
pensa-se que estejam implicadas alteragdes nas imuni-
dades celular e humoral.?’?! Caracteriza-se pelo apare-
cimento de ataxia, irritabilidade, movimentos oculares
rapidos, conjugados, multidireccionais (opsoclonus) e
mioclonias.'**? Em cerca de metade dos casos descritos,
0 mecanismo ¢ paraneoplasico, relacionado com um
neuroblastoma oculto, que em alguns casos apenas ¢
descoberto anos ap6s o inicio da clinica. Admite-se que
alguns possam corresponder a um neuroblastoma que
espontaneamente involuiu.!!32022:2426 A clinica pode
ser auto-limitada (apds um evento infeccioso prévio)
ou de duragao prolongada e recorrente, especialmente
quando associada a neoplasias. Perante um caso de
sindrome de opsoclonus-mioclonus ¢ crucial uma
investigacdo exaustiva de forma a excluir a presenca
de neuroblastoma oculto (tomografia computadorizada
ou ressonancia magnética de torax e abdomen, coleta
de acido homovanilmandélico e vanilmandélico em
urina).'22021.2425 O resultado normal deste ultimo exame
ndo exclui a presenga de neuroblastoma, pois sua
sensibilidade ¢ de aproximadamente 70%.%* Mesmo
que a investigacdo a data do diagndstico ndo detecte
o tumor, esta deve persistir apos alguns meses, na
tentativa de localiza-lo.?* O tratamento é cirirgico ou
com diferentes imunossupressores, sem existir ainda
um protocolo uniforme de investigagao e tratamento.
Quanto ao progndstico, a frequéncia de recaidas
¢ comum, o tratamento pode ser prolongado, ¢ as
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sequelas motoras, na linguagem, déficits cognitivos
e de atengdo, distirbios do sono e alteracdes de
ordem psiquiatricas sdo comumente verificados.?*
Nos nossos dois casos ndo foi possivel identificar
o fator precipitante. Apesar da excelente evolugao
em um deles, com resolugdo total da sintomatolo-
gia, no outro caso, pelo contrario, verificou-se
a persisténcia de varias sequelas neurologicas,
mesmo apo6s multiplas terapéuticas imunomodula-
doras.

A perturbagdo conversiva surge com maior
frequéncia em adolescentes do sexo feminino. As
alteracdes ataxicas podem passar despercebidas se o
paciente estiver distraido, ou podem variar conforme
o observador. Nao evidenciam uma verdadeira marcha
ataxica, mas sim uma marcha “teatral”, resultando
quedas sem qualquer lesdo para o doente.”?” No
entanto, podem motivar a realiza¢do de varios exames
complementares, face a persisténcia da sintomatologia
durante dias ou semanas.

Duas entidades, a enxaqueca basilar e sua
equivalente, a vertigem paroxistica benigna, podem
manifestar-se de forma intermitente, com alteracoes
do espectro ataxico durante a crise de cefaleia. A
vertigem paroxistica benigna surge em idade pré-
escolar, podendo evoluir mais tarde para enxaqueca
basilar.”?’” Para além da ataxia podem associar-se
vertigem, palidez, parestesias e alucinagdes visuais
ou auditivas.

As causas periféricas ou sensitivas de ataxia
sdo mais raras na populagdo pediatrica. Resultam
da afeccdo do sistema vestibular (labirintite), vias
sensitivas aferentes, corddes medulares posteriores,
raizes espinhais e mnervos periféricos (SGB,
neuronites). Nosso tnico caso de SGB concordou com
o descrito na literatura, em que a variante ataxica da
SGB ¢ caracterizada por um inicio agudo de ataxia
profunda com sinal de Romberg negativo e sem (ou
minima) oftalmoplegia.?® Os achados clinicos de
hipo ou arreflexia, parestesias distais e dissociagdo
albuminocitolégica sugerem que essa entidade seja
uma variante da SGB. Sua apresentacdo clinica ¢
similar a sindrome de Miller-Fisher, uma variante da
SGB (oftalmoplegia, ataxia e arreflexia) exceto pela
auséncia de oftalmoplegia, indicando que a forma
ataxica de SGB seja uma forma incompleta da sindrome
de Miller-Fisher.?® A SGB associa-se frequentemente a
uma historia prévia de infecgdo, sendo a gastroenterite
aguda por Campylobacter jejuni a mais frequente.?’
A lesdo de mielina na sindrome de Miller-Fisher
resulta da reagdo cruzada entre os anticorpos contra o
gangliosideo GQ1b existentes nos pares cranianos € 0s
anticorpos especificos contra o Campylobacter jejuni.?
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Esse marcador sorologico da sindrome de Miller Fisher
também foi identificado na forma atédxica da SGB.*®
Apesar de ndo ter sido possivel pesquisar a IgG anti-
GQ1b no nosso paciente, a apresentacao clinica aponta
para uma variante de SBG ataxica.

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

Algumas das limitacdes do presente estudo estdo
relacionadas com o seu desenho clinico. Trata-se de
um estudo retrospectivo, envolvendo informagdes
recuperadas de prontuarios médicos. Assim, ¢ inevitavel
que apenas tenham sido incluidos os casos em que
conste a descri¢do de uma alteracdo da marcha e/ou dos
movimentos motores finos em criancas e adolescentes
internados na UICD, tendo sido excluidos todos os
registos incompletos que omitam a descricdo da
marcha ou sem necessidade de internacdo. A auséncia
de um protocolo formal de registo, diagndstico e
conduta dos os casos de ataxia de aparecimento
agudo pode ter contribuido para a falha de diagnos-
tico, abordagem sistematizada e seguimento pos-
terior.

Com esta casuistica concluimos que a abordagem
de uma crianga com ataxia aguda necessita de pon-
deracdo e individualizagdo, tornando-se sempre dificil
a implementacao de um protocolo de abordagem geral.
Como verificamos no nosso estudo, as etiologias mais
frequentes tém um curso benigno e autolimitado,
tendo a maioria das internagdes duracdo inferior a
um dia, com necessidade apenas de tratamento de
suporte. No entanto, causas mais graves, como uma
lesdo ocupando espago ou outras etiologias estruturais,
poderao levar a necessidade de tratamento especifico,
devendo por isso ser devidamente excluidas. A historia
clinica minuciosa, o exame objetivo e especificamente
o exame neuroldgico, sdo essenciais para a decisdao
quanto a investigagdo complementar subsequente. A
realizacdo de exames de imagem deve ser judiciosa e
reservada para 0s casos nos quais exista uma historia
sugestiva de traumatismo importante, quando existem
sinais focais ou de hipertensao intracraniana ou perante
a duragdo prolongada do quadro clinico. Os autores
consideram que a internagdo ¢ recomendada, visando
a vigilancia da evolucdo clinica, o inicio de uma
investigacdo etiologica e a institui¢do de tratamento
apropriado.
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