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Resumen

En el sindrome cerebeloso, cuya causa principal es la cerebelitis aguda, destacan principalmente las
alteraciones motoras, si bien no son las Unicas consecuencias de esta patologia. Los pacientes que se
presentan a continuacién manifiestan, ademas de los signos motores, alteraciones cognitivo-afectivas,
como déficit de atencion, cambios de personalidad, etc. Esto se denomina sindrome cerebeloso cogni-
tivo afectivo, cuyo diagnéstico es poco habitual a pesar de ser una complicacién comdn. Estos casos
llaman a reflexionar sobre la importancia de diagnosticar dicho sindrome para poder administrar un
tratamiento adecuado y asi mejorar la calidad de vida de los pacientes que lo padezcan.
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Abstract

Cerebellar cognitive affective syndrome after acute cerebellitis

The most common cause of the cerebellar syndrome is acute cerebellitis. The motor disorders stand
out in this syndrome. However, there are other symptoms apart from these. The patients presented
below show, besides motor disorders, cognitive affective signs such as attention deficit, personality
changes, etc. All these latter manifestations form the cerebellar cognitive affective syndrome. Despite
having an uncommon diagnosis, it is a frequent complication. These cases prove the importance of

syndrome

INTRODUCCION

Existe un patron de anomalias denominado sin-
drome cerebeloso cognitivo afectivo (SCCA)Y, que
incluye deficiencias de las funciones ejecutivas
(planificacion, fluidez verbal, memoria de trabajo,
déficit de atencidn, etc.), disfuncion visoespacial,
cambios de personalidad con embotamiento del
afecto, desinhibicién o comportamiento inapro-
piado y dificultades del habla'?. El vermis esta

diagnosing this syndrome to enhance the patient’s life quality by providing adequate treatment.

consistentemente involucrado en los cuadros afec-
tivos pronunciados®. Es importante conocer que la
baja velocidad de procesamiento, clinica y neurop-

sicologica, es practicamente constante®*>.

Se describen dos casos de cerebelitis aguda (CA) de
gravedad dispar, a los que sigue un SCCA, desta-
cando la importancia del seguimiento y analisis
del neurodesarrollo desde Atencién Primaria en
todos los ninos tras una CA, asi como de realizar un
tratamiento adecuado si asi lo requiere.
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CASOS CLINICOS

Casol

Paciente varon sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés. Con 14 afios sufre un cuadro de
CA, objetivable en las secuencias de resonancia
magnética cerebral (RM), presentando atrofia cré-
nica cerebelosa durante el seguimiento (Figs. 1y 2).
Poco después del debut, comienza con sintomas
de inatencion y disfuncion ejecutiva, fluencia ver-
bal lenta, dificultades visoespaciales, velocidad de
procesamiento baja, mala regulacion emocional y
del comportamiento, cambios de humor, ansiedad
obsesiva y pasividad. Los hallazgos cognitivos se-
ran confirmados posteriormente en las pruebas
neuropsicolégicas. Con 21 afios es diagnosticado
de depresion mayor. La exploracion muestra un pa-
ciente melancdlico, con disminucion del impulso
vital, apatia, abulia y anhedonia. Refiere senti-
mientos de desesperanza y minusvalia. Presenta
sindrome cerebeloso de predominio izquierdo
(ataxia, dismetria, temblor postural, hipotonia y

disdiadococinesia), que permite una marchay ma-
nipulacion funcionales; ademas de discurso bradi-
lalico con aumento de latencia en las respuestas y
baja velocidad de procesamiento. Realiza trata-
miento psicolégico y farmacoldgico con clonaze-
pan, desvenlafaxina y olanzapina. Malos resulta-
dos con metilfenidato. El tratamiento anadido con
lisdexanfetamina a 50 mg parece mejorar los sin-
tomas de inatencion y el paciente se siente mas
activo y con mayor fluidez para realizar las tareas.

Caso 2

Varoén de 6 afos, sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés. 15 dias tras una varicela, ingreso
por fiebre, rigidez cervical y disartria. La exploracién
neurolégica mostraba un sindrome cerebeloso con
ataxia marcada. La RM mostro6 una difusién anormal
(Fig. 2F) con secuencias T1, T2 y FLAIR sin hallazgos.
El enfermo mejoro rapidamente y la RM era normal
al mes del altay en controles posteriores en todas las
secuencias. A pesar de una buena recuperacion del
habla, aparecen sintomas de inatencion e impulsivi-

Figura 1. Cerebelitis aguda. Evolucién de la afectacion cerebelosa en el caso 1. (A) Axial FLAIR. (B) Coronal FSE T2.
(C) Axial eco de gradiente T1 con contraste. Afectacion difusa de folias cerebelosa y sustancia blanca en hemisferio
cerebeloso izquierdo con hiperseial en secuencia FLAIR y T2 y leve realce de las folias cerebelosas tras contraste
que alcanza el vermis y presenta efecto de masa sobre el IV ventriculo (flechas blancas). Control a los 10 dias.

(D) Axial FLAIR. (E) Coronal FSE T2. (F) Axial eco de gradiente T1 con contraste. Marcada disminucién de la
afectacion de hemisferio cerebeloso izquierdo que no presenta efecto de masa sobre el IV ventriculo ni realza tras
contraste (flechas negras)
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Figura 2. Cerebelitis aguda. Evolucion de la afectacion cerebelosa en el caso 1. Control a los 8 meses: (A) Axial
FLAIR. (B) Coronal FSE T2. (C) Axial eco de gradiente T1 con contraste. Secuela de cerebelitis con encefalomacia de
hemisferio cerebeloso izquierdo que presenta ampliacion del espacio subaracnoideo y gliosis sin realce tras
contraste (flechas blancas). Control a los 4 afios. (D) Axial FLAIR. (E) Coronal FSE T2. Leve aumento de la
encefalomalacia de hemisferio cerebeloso izquierdo con gliosis y mayor ampliacién del espacio subaracnoideo
(flechas negras). Caso 2: (F). Difusién. RM difusion, proyeccion axial. Hiperintensidad difusa del cerebelo solo

en la fase aguda de la cerebelitis

dad, asi como un comportamiento disruptivo ante
tareas propias de su edad. Los padres le observan
“abatido”, “cansado” y “sin iniciativa para socializar-
se”. Con 7 afios la evaluacién neuropsicolégica de-
muestra afectacion atencional severa, velocidad de
procesamiento lenta, dificultades visoperceptivas y
baja fluencia verbal. El tratamiento con metilfenida-
to empeora los comportamientos disruptivos. Tras
dos meses de fluoxetina es posible incorporar de
nuevo metilfenidato, pero adn, de forma menos acu-
sada, persiste irritabilidad. El tratamiento con lis-
dexanfetamina de 30 mg mejora la conducta y per-
mite realizar las tareas con mayor rapidez, por lo que
se mantiene con el mismo hasta ahora. Un ano des-
pués se retira fluoxetina sin problemas.

DISCUSION

La ataxia cerebelosa aguda (ACA) es la causa mas
comun de ataxia aguda en la infancia y la adoles-
cencia®3. Suele ir precedida de una infeccion viral,
siendo la mas comun la varicela?. Los sintomas

motores cerebelosos, incluyendo ataxia (marcha,
posturay tronco), dismetria, temblor, disdiadococi-
nesia, hipotonia, entre otros, estan bien documen-
tados en la ACA%?. El diagndstico de esta es clinico
y la presencia de alteraciones en la RM no es nece-
saria para realizarlo. La mayoria de los autores de-
nominan CA a aquellos casos que cursan con alte-
raciones en la RM*®. Su uso creciente en nifios con
ataxia aguda evidencia que hay un “continuo” en
las reacciones parainfecciosas del cerebelo’, desde
la forma mas benigna, |a ataxia cerebelosa aguda
posinfecciosa (ACAP), hasta la CA, cuya forma mas
grave de inflamacion cerebelosa puede cursar con
hidrocefalia y herniacion amigdalar®.

EI SCCA fue descrito por primera vez por Schmah-
mann y Sherman en 1998 A pesar de su descrip-
cion clarat y su confirmaciéon como entidad a tra-
vés de un reciente metaanalisis en adultos®, su
descripcion es rara en la literatura pediatrica en la
ACAP?3y excepcional en la CA®. Por lo tanto, desde
una perspectiva clinica, parece una complicacion
claramente infradiagnosticada® y quizas poco co-
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nocida por el pediatra de Atencion Primaria, que
muy probablemente debera seguir algunos casos,
dada la elevada prevalencia de la ataxia cerebelosa
aguda? Tras una ACAP o una CA, el SCCA puede ser
mas incapacitante que los signos motores cerebe-
losos (caso 1); y, con frecuencia, la afectacién cog-
nitivo-afectiva puede persistir aun cuando los sig-
nos motores han desaparecido (caso 2)*>.

El interés de los casos radica en:

* La posibilidad de una comorbilidad ACAP/CA/
SCCA en la edad pediatrica®?. Los pediatras de
Atencién Primaria deben conocer las caracteris-
ticas del SCCA de cara a un seguimiento e inter-
vencién adecuados.

* La asociacion entre la gravedad de los sintomas
motores y su persistencia en el tiempo con la gra-
vedady persistencia temporal del SCCA, o incluso
la persistencia perenne de dichos signos motores
y del SCCA en algunas cerebelitis agudas.

* Los nifios con ACAP y/o CA deben recibir un se-
guimiento sistematico en Atencion Primaria du-
rante varios afos, prestando atencion a las posi-
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