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Resumen: La ataxia cerebelosa es una enfermedad que va a generar una falta de
coordinacidn de los movimientos. Se producird por una afectacion del cerebelo o de
sus vias de informacion aferentes o eferentes. Existen muchos tipos de ataxias
distintas segun la causa que las produce y la zona de afectacion, asi como una gran
variedad de los signos y sintomas que presentan. Estudiaremos esta patologia a
propdsito de un caso clinico de un varén adulto, diagnosticado desde la infancia de
hipoplasia cerebelosa congénita y la exploracién ortopodolégica realizada al mismo, asi
como su tratamiento y seguimiento.

Palabras clave: Ataxia cerebelosa. Movimiento — Trastornos.

Abstract: The cerebellar ataxia is a disease leads to a lack of coordination of
movements. The cerebellar ataxia is cause by involvement of the cerebellum or its
pathways afferent or efferent information. There are different kinds of cerebellar
ataxia according to the cause that produces them and the affected zone, as well as a
variety of signs and symptoms they present. We'll study this pathology as the result of
a clinical case of an adult male, diagnosed in childhood congenital cerebellar
hypoplasia, his biomechanical exploration,and also his treatment and monitoring.

Keywords: Cerebellar ataxia. Podiatry.

DEFINICION

El concepto de ataxia se define como la falta de orden (del griego a- que significa
"negativo" o "sin" y taxia que significa "orden"). Por definicion, podemos englobar
dentro del término Ataxia Cerebelosa, a cualquier tipo de alteracién, ya sea estructural
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o no, que afecte al cerebelo, de tal modo que se vea modificada su funcién. Es una
enfermedad o trastorno caracterizado por la disminucion de la capacidad de coordinar
los movimientos.

Las alteraciones del cerebelo y de sus vias de entrada y de salida producen déficit
en la cantidad, la amplitud y la fuerza del movimiento.
Se presentan también problemas en el habla, la vision y los reflejos.

Cerebelo

Cerebelo significa cerebro pequefio, tienen forma de abultamiento voluminoso
ovoidal, sus medidas son 10 cm de ancho, 5 cm de altura y pesa entre 130-145 gr. Se
localiza en la fosa craneal posterior y se sitla por detrds de la protuberancia y el bulbo;
y por debajo del I6bulo occipital, de este I6bulo esta separado por una porcién de las
meninges (duramadre) que es la envoltura del cerebelo.

Existen tres componentes principales del sistema motor implicados en la
produccién del movimiento voluntario: las vias corticospinales (piramidales) que pasan
a través de las pirdmides bulbares y conectan la corteza cerebral con los centros
motores inferiores del tronco del encéfalo y la médula espinal; los ganglios basales
(nucleo caudado, putamen, globo pdlido y sustancia negra, que forman el sistema
extrapiramidal), un grupo de estructuras interrelacionadas y situadas profundamente
en el cerebro anterior, cuyas eferencias son dirigidas sobre todo proximdlmente a
través del talamo a la corteza cerebral; y el cerebelo que constituye el centro de la
coordinacion motora.

El cerebelo contribuye con elementos de control y coordinacién en términos de
fuerza direccién y distancia. La cantidad de unidades motoras que se contraen en una
unidad de tiempo determina la fuerza o velocidad. Los musculos que actuan
sinérgicamente determinan la direccién y la longitud de tiempo en que se contraen
determina la distancia. El deterioro de la funcidén cerebelar o la interrupcion de las
trayectorias cerebelares hacia el resto del sistema nervioso central y desde él, deriva
en dismetria, disinergia y descomposicion del movimiento. Tomadas en conjunto estas
anormalidades constituyen el sintoma complejo de ataxia. El paciente es incapaz de
llevar a cabo movimientos rapidos, exactos, coordinados suavemente o automaticos o
de mantener una postura estabilizada.

Cuando la lesién es central puede deberse a deficiencia de la informacién
aferente al cerebelo y a la corteza, haciendo que el individuo desconozca su posicidon
en el espacio, en este caso el cerebelo no puede llevar a cabo los ajustes posturales
necesarios ni el SNC recibe la informacion del éxito de los movimientos.

Cuando la lesidn se localiza en linea media (vermis) lo mas afectado es la estatica

y la marcha; cuando la afectacidén es hemisférica hay temblor, dismetria e hipotonia,
del mismo lado de la lesion.
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EPIDEMIOLOGIA

Por regla general, esta enfermedad no distingue entre sexos, encontrandose un
numero mas o menos similar de hombres y mujeres afectos de ella.

Tampoco la edad es un factor intimamente relacionado con la aparicién de este
sindrome, ya que pueden verse afectadas las personas a diferentes edades, sin afectar
de forma exclusiva a las personas de edad avanzada, pues puede aparecer casi a
cualquier edad, suele atacar de manera mas comun a los ancianos por sufrir mas
comunmente de procesos degenerativos, una de las causas de produccién mas
directas de esta patologia.

La incidencia de los casos varia también segun el tipo de ataxia que tengamos,
siendo unas mucho mas frecuentes que otras.

ETIOLOGIA

Las causas de produccién pueden ser muchas y muy diversas. Entre las mas
comunes destacaremos:

e Hereditarias (las cuales podran ser degenerativas o no).

e Traumatismos

e Intoxicacion por diversos tipos de sustancias (farmacos, alcohol etc.).
e Alteraciones metabdlicas

e Degenerativas

e |Infecciones

e Tumores

CLASIFICACION
Ataxia Cerebelosa Congénita
Autosomicas recesivas

Sindrome de Joubert

Sindrome de Gillespie

Sindrome de desequilibrio
Sindrome de Norman

Sindrome de Hoyeraal Hreidarsson
Ataxia congénita tipo Cayman
Sindrome de Tay/Pollit/BIDS/IBIDS
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Autosomicas dominantes

Sindrome de aplasia cerebelosa vermiana
Sindrome de ACC asociado a espasticidad y miosis

Ligadas al X

Sindrome de ACC con oftalmoplejia externa
Sindrome de Paine

Sindrome de ACC con anemia sideroblastica
(ACC: Ataxia Cerebelosa Congénita)

Ataxia Degenerativas o Progresivas

Autosomicas recesivas

Ataxia de Friedreich

Ataxia con deficiencia de vitamina E

Ataxia progresiva de comienzo temprano con ROT preservados

A espinocerebelosa de comienzo infantil con atetosis, oftalmoplejia,
sordera y neuropatia periférica

Leucoencefalopatia con evanescencia de la sustancia blanca

Ataxia progresiva y espasticidad

Asociadas a defectos de la reparacion de ADN

Ataxia telangiectasia
Xerodermia pigmentosum
Sindrome de Cockayne

Otras ataxias progresivas autosomicas recesivas menos frecuentes

Sindrome de Marinesco Sjogren

Enfermedad de Bassen Kornzweitz

Sindrome de Charlevoix-Saguenai

Sindrome de Boucher Neuhauser

Sindrome de ataxia progresiva con retraso mental y sordera
Sindrome de Behr

Sindrome de Unverricht-Lundborg
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Ligadas al X
e Sindrome de ARTS
e Sindrome de olivopontocerebelosa con espasticidad

SIGNOS CLiINICOS GENERALES

Los signos de la enfermedad cerebelosa son:

Ataxia: marcha tambaleante y de base ancha.

Dismetria: incapacidad para controlar la extensidén del movimiento.

Adiadoococinesia: incapacidad para realizar movimientos alternantes rapidos.

Hipotonia: disminucion del tono muscular.

Descomposicion del movimiento: incapacidad para efectuar una secuencia de

acciones finas coordinadas.

e Temblor: puede aparecer con la intencion o con el mantenimiento de una
postura.

e Disartria: con farfulleo, fraseo inadecuado y falta de modulacién del volumen
del habla (lenguaje escandido).

e Nistagmo: con el componente rapido maximo en direccion al lado de la lesidn
cerebelosa.

e Debilidad y fatiga muscular.

El temblor lo veremos en las pruebas cerebelosas tipicas, que todos los pacientes
saben de memoria (dedo-nariz o talén-rodilla), la velocidad y el inicio del movimiento
no se encuentran afectados si no existe una afectacién muy severa, pero cuando el
dedo, o el talén, se aproximan a la nariz, o la rodilla, sobrepasan su destino, o corrigen
la maniobra excesivamente (hipermetria). El llegar al objetivo implica mayor trabajo
del cerebelo, y la corteza, por ella misma, no se regula, dando lugar a correcciones de
acercamiento y alejamiento de forma constante, y que se traduce en falta de precisién
al alcanzar el objeto.

Al final del movimiento, el dedo presenta una oscilacion en aumento al llegar al
objeto, el cerebro y cerebelo saben que el objeto se acerca, por lo que, al intentar
hacer un movimiento fino, el cerebelo falla, y aparece un agonismo, antagonismo
incorrecto que provoca que la extremidad oscile (temblor intencional).

Dismetria es la armonizaciéon espacial y temporal inadecuada de las
contracciones musculares halladas en el desenvolvimiento del movimiento. Se
manifiesta en el desequilibrio para estar de pie, en la descomposicién del movimiento
gestual, y en los gestos finos. Para que nos entendamos, una secuencia como coger un
vaso para beber requiere de una fluencia motora adecuada, que se ve trastocada si los
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gestos de: flexién de hombro, flexion de codo, aduccién de dedos 29 a 52, abduccién
del pulgar para luego hacer pinza, debe ser armdnica y continuada.

El problema es que esta tarea sinérgica, comandada por la corteza motora es
grosera y el cerebelo suaviza y regula las activaciones musculares a tiempo y en
espacio. El resultado, para alguien que no padece ataxia, es como si intentaramos
agarrar un vaso con patas, que no para de moverse por la mesa, y que ademas
estamos sentados sobre una silla que se mueve erraticamente de un lado para otro,
dificultdndonos el control de tronco. El final es que el agua termina derramada sobre la
mesa seguro.

Otro ejemplo de asinergia es el pedir a una persona que incline la espalda hacia
atrds: En condiciones normales, el cuerpo coordina el equilibrio, haciendo que el
tronco se desplace hacia delante, y las piernas compensen este gesto, arqueandose en
conjunto el cuerpo en una "C". En la asinergia cerebelosa, el tronco se va hacia atras, vy,
si no se hace nada para compensar el equilibrio, la persona se cae hacia atras al no
manejar su centro de gravedad adecuadamente.

La adiadococinesia, indica una dificultad, o la imposibilidad, segun el grado de
ataxia, para ejecutar movimientos alternativos rdpidos (prueba de las marionetas,
“cinco lobitos", untar una tostada) movimientos repetitivos y rdpidos, porque la
rapidez implica de nuevo una sistematizacion de un gesto repetido, enlazando series
de algo tan sencillo como pedir al paciente hacer como si una mano fuese el cuchillo
de untar, y la otra, el pan, resultard muy dificil hacer ese gesto coordinado sin fallar.
Esto, implica dificultad en actividades de la vida diaria en multiples tareas, y desde
luego, en la marcha.

El habla ataxica recibe el nombre de disartria cerebelosa. Y es, nuevamente, muy
similar a una disartria ebria. Por lo que excepto, en fases avanzadas, donde, ademas,
aparece una rongquera, que no es otra cosa que una disfonia por mal control de la
fonacion, al contraerse las cuerdas vocales, la voz induce todavia mas a la gente a
pensar que estan ante alguien bebido.

Comprende:

e Enlentecimiento de la produccién de voz.

e Anomalias del funcionamiento de la laringe.

e Acentuaciones excesivas de la voz sin relacidon con la prosodia normal de las
frases: es decir se acentla en partes donde no se requiere.

e Anomalias fonéticas: se tiende a "arrastrar" determinados fonemas.

e Anomalias de la articulacién: defectuosa y poco elaborada... ademas de una
forma de pseudo-tartamudez, la persona puede atascarse en frases donde
exista un "relieve" fonético excesivo.
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El nistagmo es una oscilacién espasmaddica del globo ocular alrededor de su eje
horizontal o de su eje vertical, producida por determinados movimientos de la cabeza
o del cuerpo y reveladora de ciertas alteraciones patoldgicas del sistema nervioso o del
oido interno. En el caso de la ataxia con el componente rdpido maximo se encontrard
en direccidén al lado de la lesién cerebelosa.

BIPEDESTACION Y MARCHA

La hipotonia se caracteriza por una resistencia disminuida del musculo. La ataxia
provoca que mucha gente diga tener piernas rigidas. Y, salvo contados casos en los
cuales existe una espasticidad por lesion de la via piramidal, suele ocurrir lo contrario:
es decir, bajo tono basal del musculo. Y, por ello, sienten piernas rigidas, porque tienen
que activar sin control el tono, y el estrés que supone la marcha tensa demasiado los
musculos.

En general, se acompafia de reflejos osteotendinosos disminuidos y de tipo
pendular, es decir al provocar el reflejo rotuliano, por ejemplo, la pierna sigue
penduleando sin poder frenarse; junto a un fendmeno de rebote en la prueba de
Stewart-Holmes en el que se pide que con el codo flexionado 909, y palma de mano
mirando hacia arriba, se haga fuerza de contrarresistencia soltando esa resistencia
bruscamente, y provocando que el propio paciente se pueda golpear el hombro con la
mano, al no funcionar el cerebelo para frenar el movimiento activado por la corteza
cerebral.

El tono basal del musculo es fundamental para mantenernos erguidos y estar
preparados para la accién: asi, un tono demasiado bajo no permitird una correcta
activacion a tiempo ante situaciones de emergencia. El cerebelo regula este tono
basal, y, cuando falla, aparece esta debilidad-falta de fuerza, e implica una tendencia a
la fatigabilidad.

DIAGNOSTICO

El tipo de herencia, la sintomatologia acompafiante, el inicio de la enfermedad
y la evolucidn, son decisivas para el diagndstico de estas enfermedades, que en
ocasiones es complejo.

En el diagndstico de una ataxia aguda es esencial valorar los siguientes
elementos clinicos:

e Antecedentes familiares. Positivos en la jaqueca, enfermedades metabdlicas y
ataxias hereditarias.

150



Reduca (Enfermeria, Fisioterapia y Podologia)

Serie Sesiones clinicas Podoldgicas. 3 (1): 144-155, 2011
ISSN: 1989-5305

e Busqueda minuciosa de antecedentes traumadticos, infecciosos, epilepsia,
ingesta de toxicos y farmacos, y problemas psiquiatricos.

e Edad. Muchas ataxias guardan relacién con la edad. En los adolescentes hay
gue sospechar sobre todo una intoxicacién y, en menor grado, un tumor
cerebral o una esclerosis multiple. Entre los 5-10 afios son frecuentes las
encefalitis y los tumores. Por debajo de los 5 aifos predominan la ataxia post-
infecciosa, el trauma craneal, la intoxicacién accidental, y la encefalopatia
miocldnica.

e Signos acompaiantes. La somnolencia y el nistagmus hacen pensar en una
intoxicacion. La fiebre, rara en las ataxias agudas, sugiere meningoencefalitis.
La cefalea y los vomitos son signos de alarma que se asocian a los tumores de
fosa posterior pero también a la jaqueca basilar. Por ultimo, el edema de papila
se descartara siempre en toda ataxia aguda ya que indica una HIC.

Pruebas como:
e Dedo-nariz o talén rodilla
e Stewart-Holmes
e Pedir al paciente que se incline hacia atras

e Ejercicios de prono-supinacion alternativos repetitivos

Otras pruebas pueden incluir:

Puncién lumbar

RM

TAC

Andlisis de sangre

Analisis de orina

Exdmenes para determinar otras enfermedades causantes de los sintomas
Estudios de conducciéon nerviosa

EMG

Aplicacién de la genética molecular para localizar, aislar y determinar los genes y
mutaciones especificos causantes de cada tipo de ataxia.

El andlisis de estos permite realizar un diagndstico especifico en cada enfermo, lo
gue conlleva un consejo genético para el paciente y para los familiares, incluida la

posibilidad de diagndstico pre-sintomatico.

La disponibilidad de toda la informacidn genética y bioldgica sobre estos
sindromes ha de permitir el desarrollo de nuevas terapias con una base cientifica.
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TRATAMIENTO

Al igual que muchas enfermedades degenerativas del sistema nervioso,
actualmente no hay una cura eficaz o tratamiento para la Ataxia.

Sin embargo, muchos de los sintomas y complicaciones asociados a esta
enfermedad pueden ser tratados con el fin de ayudar a los pacientes a mantener un
funcionamiento éptimo por el mayor tiempo que sea posible.

Los problemas ortopédicos tales como las deformaciones de los pies y la
escoliosis pueden tratarse con ortesis plantares, soportes o cirugia. El objetivo del
tratamiento ortopodolégico serd estabilizar la bipedestacion y facilitar la marcha.

La terapia fisica puede prolongar el uso de los brazos y las piernas. Para la
mayoria de los tipos de ataxia, el enfoque principal del tratamiento médico esta en
identificar los sintomas relacionados con la enfermedad o causados por ella, y efectuar
un tratamiento sintomatoldgico.

Los cientificos esperan que los adelantos recientes en la comprension de los
aspectos genéticos asociados a la Ataxia de puedan conducir a avances
trascendentales en el tratamiento.

El tratamiento fisioterdpico puede ser uno de los remedios mas eficaces para
este tipo de pacientes. Como en cualquier tipo de tratamiento rehabilitador, lo
primero que tendremos que hacer es plantear cuales son los objetivos que deberemos
tratar de alcanzar para lograr la mejoria del paciente, asi como que medios son los mas
utiles para conseguir cumplir estos objetivos. Un ejemplo de tratamiento fisioterapico
puede ser el que exponemos a continuacién.

Protocolo de actuacion

1. Mejorar la coordinacién de los movimientos.

e Coordinacién oculo-manual y espacio-temporal.
e Coordinacién dindmica general.

2. Reinsertar automatismos funcionales.
3. Reeducar el equilibrio.
e Ejercicios sobre rodillo, pelota o tabléon basculante.

e Ejercicios en colchoneta.
e Ejercicios en bipedestacion.
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4. Reeducar la marcha.

Marcha en paralelas
Marcha con andador
Marcha conducida
Marcha vigilada

Esta pauta de actuacion se debera individualizar con cada paciente, pues es facil
de entender que no todos los sujetos podran hacer la totalidad de los ejercicios
propuestos, siendo en cada caso el fisioterapeuta el que tendrd que adaptar los
ejercicios al paciente.

CONCLUSIONES

El diagndstico clinico y genético son muy importantes para ofrecer un prondstico
y un consejo genético apropiados, y en ocasiones, un tratamiento farmacoldgico.

Los estudios de calidad cientifica disponibles que informen de la eficacia y
seguridad de los tratamientos frente a los numerosos tipos de ataxias degenerativas
Son escasos.

En ocasiones es dificil de dar un diagnédstico firme del tipo especifico de ataxia
cerebelar del paciente, porque hay muchos desérdenes diferentes que parecen muy
similares.

El objetivo final es lograr la regulacidon del movimiento y reestablecimiento del
equilibrio, de forma que el paciente sea capaz de realizarlo y adquiera confianza en la

practica de aquellas actividades que son esenciales para su independencia en la vida
diaria.

CASO CLiNICO

Paciente varéon de 32 afios de edad que acude al Servicio de Patologia y
Ortopedia de la Clinica Universitaria de Podologia de la UCM por presentar
inestabilidad en la marcha.

Antecedentes clinicos: Diagnosticado de ataxia cerebelosa a los 7 afios de edad
(aunque presento los primeros sintomas a los 3 afios).

Alergia a perro, gato y polen.

Sin antecedentes familiares de enfermedades neuromusculares.
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El paciente presentaba: Inestabilidad de la marcha, temblor de reposo, escoliosis,
afectacién de la escritura, enlentecimiento del habla, dificultad en la deglucidn,
dificultad para enfocar la vista e hipoacusia neurosensorial simétrica.

No ha seguido ningun tratamiento rehabilitador ni fisioterapico.

A la exploracién clinica el paciente presenta pronacién y abducciéon de ambos
pies, con arco interno disminuido y eje de la asa medializado, asi como rotacidn
interna de la cadera derecha y pelvis en anteversién y rotacion a la derecha.

En cuanto a la movilidad se encuentra en general muy limitada, habiéndose
valorado la flexién dorsal y plantar de 12 y 52 radio, flexién de tobillo,

inversion/eversion de la asa, flexion dorsal del hallux y equino de antepié.

Resultados de los text clinicos

Resistencia a la supinacion: elevada Signo de demasiados dedos: +
T.Jack: muy resistente Maxima pronacién: -

Elevacion del 12 meta: -

DHRT: - SHRT: -

Nistagmo: + Dismetria: -

Temblor de reposo: + Hipotonia: -

Signo de Romberg: + Problemas Respiratorio: -

Signo de rebote: + Problemas Cardiacos: -

Disartria: + Escoliosis: +

Disfagia:+ Hemicuerpo derecho menor fuerza

Radiograficamente el estado articular general es normal. Como caracteristicas
mas relevantes se observa una alteracion de la parabola metatarsal debido a que la
longitud de 19, 22 y 32 metatarsianos es practicamente igual, asi mismo destacar que a
la medicion del eje de la asa se encuentra ligeramente medializado en la radiografia,
sin embargo a la exploracidn clinica la impresién era de observar un eje mucho mas
medializado.

El tratamiento deberd ser combinado, en este caso entre tratamiento
ortopodoldgico y fisioterapico.

Se pauta una ortesis plantar termoconformada en EVA de 40-452 shore, ALI, ALE
de molde, CSR de 5 mm BL y TCD de 5mm BL. Con el objetivo de estabilizar la
bipedestacion y facilitar la marcha.

Como tratamiento fisioterapico se tratard de mejorar el equilibrio y la estabilidad en la
marcha y en estdtica, mejorar la postura en las AVD, enderezamiento, ejercicios para la
escoliosis, trabajo cognitivo, estiramientos, cinesiterapia pasiva/ activa/ activa-
asistida/ activa-resistida, bobath, perfetti y ejercicios domiciliarios.
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