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Resumen
Las ataxias adquiridas son un grupo de enfermedades heterogéneas de origen autoinmune (paraneoplásico y no paraneoplásico), 
tóxico, infeccioso, por déficits de vitaminas, así como vascular o tumoral. Dado el amplio diagnóstico diferencial, la aproximación 
diagnóstica debe realizarse siguiendo un estudio sistemático, siendo fundamental la anamnesis dirigida y una completa exploración 
física. En este grupo de ataxias es relevante llegar a un diagnóstico de conclusión, debido a que en la mayoría de los casos se 
podría ofrecer tratamiento específico.
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Abstract 
Acquired ataxias are a group of heterogeneous diseases that includes those with autoimmune (paraneoplastic and non-paraneo-
plastic), toxic, infectious, vitamin deficiency, tumor and vascular origin. Given the wide differential diagnosis, the diagnostic approach 
must be carried out following a systematic study, with directed anamnesis and a complete physical examination being essential. In 
this group of ataxias, it is relevant to reach a conclusive diagnosis, because in most cases specific treatment could be offered.
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INTRODUCCIÓN

Las ataxias adquiridas representan un gran grupo de 
enfermedades que tienen en común la presencia de un 
cuadro cerebeloso progresivo, sin evidencia de una base 
genética. Según la etiología pueden clasificarse en auto-
inmunes, toxicas, infecciosas o por deficiencia de vitami-
nas1 (Tabla 1). También son adquiridas las ataxias debidas 
a una lesión vascular isquémica o hemorrágica y las 
ataxias de causa tumoral, pero como estas entidades se 
descartan tras una prueba de neuroimagen y suelen tener 
un manejo diferente al resto de ataxias adquiridas, no se 
desarrollarán en este artículo.

El cuadro cerebeloso se puede presentar aislado o 
junto con otros síntomas. En general, el inicio de los sín-
tomas en este grupo de ataxias es subagudo, y puede 
presentar progresión de los mismos, o estabilizarse en 
cuadro a posteriori.

Dada la heterogeneidad de la clínica y de las posibles 
causas, la anamnesis debe ser dirigida, haciendo hincapié 
en el curso del inicio de los síntomas (Tabla 2), la progre-
sión, si asocia otra clínica neurológica o sistémica, así como 
interrogar sobre consumo previo de tóxicos, malnutrición, 
coexistencia de otras enfermedades autoinmunes o sínto-
mas sugestivos de una enfermedad neoplásica subyacente. 

En este grupo de ataxias es esencial llegar al diag-
nóstico final, causal, dado que puede existir una potencial 
terapia. No obstante, el diagnóstico diferencial es desa-
fiante; por ello, es importante seguir un proceso diagnós-
tico sistemático tras realizar una historia clínica meticulo-
sa y una exploración física completa para aumentar las 
posibilidades de llegar a un diagnóstico definitivo (Fig. 1). 

ATAXIAS INMUNOMEDIADAS

Este grupo se subclasifica en enfermedades que 
afectan al cerebelo y aquellas que pueden afectar a otras 
estructuras del sistema nervioso central (SNC) (conecti-
vopatías, esclerosis múltiple, etc.). Centraremos este epí-
grafe en el grupo de enfermedades que afectan directa-
mente a cerebelo. 

Estas pueden deberse a autoinmunidad desencade-
nada por enfermedades conocidas como: ataxia por 
gluten, cerebelitis postinfecciosa, ataxia cerebelosa pa-
raneoplásica y síndrome de Miller-Fisher; o por autoin-
munidad de origen no conocido, como la ataxia por 
anticuerpos anti-descarboxilasa de ácido glutámico 
(GAD) o la ataxia cerebelosa autoinmune primaria2. En 
la tabla 3 se especifican los anticuerpos asociados a las 
ataxias inmunomediadas.

Ataxia por gluten

Se reconoce como la causa de hasta el 15% de 
todas las ataxias y hasta el 41% de las ataxias esporá-
dicas. Clínicamente se caracteriza por un cuadro cere-
beloso puro, afectando especialmente a la marcha, de 

curso insidioso, con una edad media de inicio a los 52 
años. Rara vez asocia mioclonías, temblor palatino u 
opsoclonus. Menos de 10% de los casos asocian sínto-
mas gastrointestinales y solo en un 40% se llega a 
identificar enteropatía en la biopsia intestinal5,6. Es fre-
cuente que se asocie a otras enfermedades autoinmunes 
como: hipotiroidismo, anemia perniciosa o diabetes me-
llitus tipo 1.

En cuanto a las pruebas complementarias, en esta 
entidad se puede observar atrofia cerebelosa en la reso-
nancia craneal y se identifican anticuerpos antitransglu-
taminasa (tanto anti-TG2 como anti-TG6) y antigliadina. 
De hecho, los anticuerpos anti-TG6 han demostrado ser 
específicos de las manifestaciones neurológicas de sen-
sibilidad al gluten. Se postula que estos anticuerpos pre-
sentan una autoinmunidad cruzada contra las células de 
Purkinje cerebelosas7. 

De acuerdo con la evolución de los síntomas la res-
puesta a la dieta sin gluten es variable. Se ha descrito 
que los pacientes que asocian mioclonías pueden presen-
tar una enteropatía refractaria8. 

Ataxia asociada a anticuerpos anti-GAD

La GAD es una enzima que cataliza la conversión de 
glutamato a ácido gamma-aminobutírico. Es una proteína 
intracelular que se expresa en neuronas gabaérgicas del 

Tabla 1. Ataxias adquiridas

Ataxias autoinmunes

Paraneoplásicas

– Anticuerpos contra antígenos intracelulares (onconeuronales)
– Anticuerpos contra antígenos de superficie

No paraneoplásicas

– Ataxia por anti-GAD
– Ataxia por gluten
– Encefalitis de Hashimoto de tipo cerebeloso

Ataxias por tóxicos

– Degeneración cerebelosa por alcohol
– Fármacos y drogas
– Tóxicos químicos
– Trastornos metabólicos

Ataxias por déficit de vitaminas

– Déficit de vitamina B1 (encefalopatía de Wernicke)
– Déficit de vitamina B12
– Déficit de vitamina E

Cerebelitis infecciosas/postinfecciosas

– Cerebelitis aguda
– Cerebelitis postinfecciosa
– Infección crónica del sistema nervioso central

GAD: descarboxilasa de ácido glutámico.
Adaptada de Nachbauer et at., 20151.
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Tabla 2. Perfil temporal de inicio de los síntomas en el diagnóstico diferencial de las ataxias adquiridas

Agudo Subagudo Crónico

Cerebelitis aguda

Ataxia aguda postinfecciosa

Síndrome de Miller-Fisher

Fármacos y drogas

Ataxia por anti-GAD
Ataxia por gluten

Siderosis superficial

Síndrome de opsoclonus-mioclonus

Degeneración cerebelar paraneoplásica

Encefalitis de Hashimoto de tipo cerebeloso

GAD: descarboxilasa de ácido glutámico.

Figura 1. Algoritmo para la aproximación diagnóstica y el manejo de las ataxias adquiridas. GAD: descarboxilasa de ácido 
glutámico; LCR: líquido cefalorraquídeo.

Ataxia de inicio agudo/subagudo o subagudo/crónico

– �Anamnesis dirigida: interrogar por consumo 
de tóxicos y fármacos, infecciones 
conocidas, déficits nutricionales, factores 
de riesgo vascular, síntomas sistémicos 
asociados

– �Exploración neurológica y sistémica 
exhaustiva

En caso de signos positivos de origen 
funcional, considerar dicha causa

Si existe evidencia de ictus, tumor  
o lesiones con patrón desmielinizante 
que cumplan criterios de esclerosis 
múltiple, manejo según corresponda

Ampliar pruebas complementarais con analítica general que incluya: perfil tiroideo, 
proteinograma, marcadores tumorales; vitamina B1, B12 y E; serologías para sífilis 
y VIH; autoinmunidad: anticuerpos anti-GAD, onconeuronales, antitiroideos y 
antitransglutaminasa; metabolismo del hierro y valorar estudio del LCR

Progresión rápida

Dieta sin gluten

Suspender el 
consumo de alcohol

Iniciar  
inmunoterapia

Valorar uso de 
quelantes de hierro

Progresión insidiosa

– �Si antitranglutaminasa + y sospecha 
de ataxia por gluten

– �Patrón de atrofia de vermis superior 
e historia de consumo de alcohol

– �Anticuerpos anti-GAD a títulos 
elevados con síntesis intratecal  
y cuadro clínico compatible

– �Anticuerpos antitiroideos con cuadro 
clínico de encefalopatía

– �Signos de siderosis superficial

Si el estudio es negativo, valorar 
origen hereditario o idiopático

– �Descartar degeneración cerebelosa paraneoplásica  
o infecciosa/postinfecciosa

– �Valorar antecedentes de consumo de tóxicos o déficit 
nutricional

– �Valorar la presencia de signos clínicos como opsoclonus, 
signos de tronco o mielo/neuropatía que orienten la etiología

– �Valorar inicio de inmunoterapia y/o tratamiento específico  
de la causa (neoplasia o infección aguda) 

– Suprimir el consumo del tóxico
– Si existe déficit nutricional, inicio de suplementos

Neuroimagen normal, lesiones 
inespecíficas, lesiones sugestivas  
de proceso inflamatorio aislado 
cerebeloso o atrofia cerebelosa

Realizar resonancia craneal
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Tabla 3. Anticuerpos relacionados con ataxias inmunomediadas

Anticuerpos paraneoplásicos u onconeuronales

Anticuerpo Neoplasia primaria Fenotipo clínico

Anti-Yo Mama, útero, ovario Ataxia aislada o combinada con romboencefalitis o neuropatía

Anti-Hu Carcinoma pulmonar de células 
pequeñas

Ataxia aislada o combinada con romboencefalitis, mielitis o neuropatía

Anti-CV2/CRMP5 Carcinoma pulmonar de células 
pequeñas, timoma

Degeneración cerebelosa paraneoplásica aislada o combinada con 
corea, encefalomielitis y neuropatía periférica sensitiva

Anti-Ri Mama Degeneración cerebelosa paraneoplásica o combinada con opsoclonus, 
encefalitis límbica y mielitis

Anti-Tr Linfoma de Hodgkin Degeneración cerebelosa paraneoplásica

Anti-Ma2 Testículo, pulmón Degeneración cerebelosa paraneoplásica aislada o combinada con otros 
signos de encefalomielitis y opsoclonus

Anti-VGCC Carcinoma pulmonar de células 
pequeñas

Degeneración cerebelosa paraneoplásica aislada o combinada con 
encefalitis límbica o síndrome de Eaton-Lambert

Anti-SOX1 Carcinoma pulmonar de células 
pequeñas

Degeneración cerebelosa paraneoplásica aislada o combinada con 
romboencefalitis y neuropatía, o síndrome de Eaton-Lambert

Anti-ZIC4 Carcinoma pulmonar de células 
pequeñas

Degeneración cerebelosa paraneoplásica aislada, rara vez combinada 
con síndrome miasteniforme por Eaton-Lambert

Otros anticuerpos no paraneoplásicos

Anti-GAD El inicio puede ser episódico con inestabilidad que posteriormente 
progresa; además puede asociar signos de síndrome de la persona 
rígida solo o combinado con epilepsia

DPPX Ataxia combinada con encefalopatía; como característica clínica, 
síntomas gastrointestinales con diarrea

NMDAR Ataxia combinada con otros signos de encefalopatía 

GABABR Ataxia aislada o combinada con signos de romboencefalitis (opsoclonus, 
corea, crisis epilépticas)

GQ1B Síndrome de Miller-Fisher con oftalmoplejía, midriasis y arreflexia

GFAP Ataxia combinada con meningoencefalitis, con signos de encefalopatía 
con epilepsia, signos cognitivos o psiquiátricos, mielopatía y signos 
meníngeos (cefalea, meningismo)

CASPR2 Ataxia aislada o combinada con crisis y deterioro cognitivo

IgLON5 Ataxia combinada con alteraciones del sueño prominentes, signos 
bulbares y otros posibles síntomas como disautonomía, corea, 
deterioro cognitivo y alteración de nervios oculomotores 

DNER Ataxia aislada o combinada con encefalopatía y neuropatía

mGluR1 Ataxia aislada o combinada con disgeusia, déficit de memoria o atención 
y problemas psiquiátricos

Adaptada de Lieto et al., 20193 y Balint et al., 20184.

SNC e islotes pancreáticos de células beta, existiendo dos 
isoformas: GAD65 y GAD679. Los cuadros neurológicos 
se asocian a anticuerpos contra GAD65, existiendo dife-
rentes fenotipos clínicos: síndrome de persona rígida, 
epilepsia y ataxia cerebelosa. 

La ataxia cerebelosa por anticuerpos anti-GAD se 
presenta habitualmente en mujeres en la 6.ª década de 
la vida, con un inicio insidioso o subagudo de alteración 

de la marcha, disartria y nistagmo. Los síntomas pueden 
ser inicialmente episódicos10. 

Estos pacientes pueden asociar otros cuadros de 
origen inmunitario como diabetes mellitus tipo 1, tiroiditis 
y anemia hemolítica. A diferencia de otros anticuerpos, 
no suele existir una neoplasia subyacente. Se puede ob-
servar atrofia cerebelosa en la resonancia craneal, si bien 
la neuroimagen puede ser normal9. 
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La ataxia por anti-GAD se asocia a títulos altos de 
anticuerpos (> 2,000 U/ml). Las bandas oligoclonales 
(BOC) en el líquido cefalorraquídeo (LCR) pueden estar 
presentes hasta en el 70% de los casos11. Demostrar la 
síntesis intratecal apoya el diagnóstico de esta entidad. 
Para ello, debe realizarse un índice con la siguiente 
fórmula: título de anticuerpos anti-GAD en LCR – título 
de anticuerpos anti-GAD en suero / proteínas en LCR 
– proteínas en suero, que debe ser mayor a 19,12. 

No existen estudios aleatorizados o a gran escala, 
pero se dispone de información sobre los siguientes 
tratamientos en monoterapia o en combinación: corticos-
teroides, inmunoglobulinas endovenosas, plasmaféresis, 
rituximab y otros inmunosupresores13-16. Se han descri-
to como factores de mal pronóstico de respuesta al 
tratamiento el curso crónico y la presencia de atrofia 
cerebelosa17. 

Ataxias paraneoplásicas

Están producidas por procesos inmunomediados di-
rigidos contra antígenos de neuronas que son coexpresa-
dos ​​por el tumor subyacente. Según el tipo, los anticuer-
pos están dirigidos contra antígenos intracelulares o de 
superficie.

Aunque pueden manifestarse como un cuadro cere-
beloso aislado, habitualmente se acompaña de otros sig-
nos y síntomas como encefalitis límbica, signos de tronco, 
medulares o de ganglios de las raíces dorsales. 

El inicio de los síntomas es generalmente subagudo, 
con una progresión rápida que conlleva incapacidad en 
pocas semanas o meses. Los síntomas pueden ser asi-
métricos hasta en el 40% de los casos3. Puede aparecer 
hasta cinco años antes que los síntomas debidos a la 
neoplasia de base y preceder a su diagnóstico. 

Estas ataxias pueden iniciar con síntomas prodrómi-
cos como náuseas, vómitos y mareos, simulando una 
enfermedad infecciosa, para posteriormente presentar 
inestabilidad seguida de ataxia de miembros, disartria y 
nistagmo. El LCR presenta habitualmente rasgos inflama-
torios como: pleocitosis, hiperproteinorraquia y presencia 
de BOC. La resonancia craneal puede ser normal o poner 
de manifiesto una atrofia de vermis18.

En general tienen mal pronóstico debido a la rápida 
muerte neuronal, con un tiempo medio de supervivencia 
de 42 meses19,20. El objetivo del tratamiento debe ser 
tratar la neoplasia. La inmunoterapia (corticosteroides, 
inmunoglobulinas endovenosas, plasmaféresis, rituximab) 
ha demostrado algún beneficio21. Los casos anti-GluR1 
suelen presentar buena respuesta a inmunoterapia. Los 
anti-Ri son los que mejor respuesta presentan a la inmu-
noterapia y al tratamiento de la neoplasia22,23.

Cerebelitis postinfecciosa

Afecta principalmente a niños (2-4 años) y se rela-
ciona especialmente con infecciones virales, en particular 

con varicela, aunque también se ha descrito por: virus de 
Epstein-Barr, virus de Coxsackie, influenza A y B virus, 
parainfluenza, sarampión, parotiditis, rubeola e infeccio-
nes bacterianas24.

En cuanto a la clínica, el signo más característico es 
la ataxia de la marcha. El nistagmo y la oftalmoparesia 
son menos frecuentes. El LCR puede presentar pleocito-
sis leve, hiperproteinorraquia y ocasionalmente presencia 
de BOC. La neuroimagen no evidencia atrofia cerebelosa, 
aunque sí puede presentar cambios de densidad de señal 
en el cerebelo en difusión y T2. No obstante, lo más 
frecuente es que sea normal.

En los adultos se ha descrito un marcado compro-
miso de la motilidad ocular, con movimientos de per-
secución rotos, sacadas hipermétricas y nistagmo, así 
como disminución del nivel de consciencia. En estos 
casos debe descartarse una infección reciente por vi-
rus de Epstein-Bar. Se debe realizar un seguimiento 
estrecho, con medidas de soporte, incluso puede llegar 
a plantearse cirugía descompresiva debido a la infla-
mación cerebelosa.

Sin embargo, suele tener buen pronóstico, por lo que 
la inmunoterapia rara vez es necesaria, pero si persiste 
la progresión pude valorarse tratamiento con corticoste-
roides, inmunoglobulinas endovenosas o plasmaféresis.

Síndrome de opsoclonus- 
mioclonus

Se trata de otro cuadro con predilección por la edad 
pediátrica. Afecta principalmente a niños de dos años o 
menos y está mediado por un efecto paraneoplásico en 
pacientes con neuroblastoma25. 

Se caracteriza clínicamente por un inicio subagudo 
de opsoclonus y mioclonías de acción. El opsoclonus 
se define como movimientos conjugados, aleatorios y 
rápidos tanto en dirección vertical como horizontal de 
la mirada23.

Además de un origen paraneoplásico, este síndrome 
puede ser postinfeccioso e idiopático26. Se asocia a anti-
cuerpos que reaccionan contra el córtex cerebeloso y los 
núcleos fastigio y dentado.

En adultos es una entidad rara, afectando principal-
mente a mujeres entre la 4.ª y la 6.ª décadas en las for-
mas paraneoplásicas, y entre la 3.ª y la 5.ª décadas en 
las formas idiopáticas. En estos casos, el síntoma habitual 
de inicio suele ser vértigo agudo asociado a encefalopatía 
y cambios de comportamiento27.

El tratamiento varía según la etiología. En los casos 
con neoplasia el tratamiento irá dirigido a tratar la causa, 
además de valorar en todos los pacientes inmunoterapia 
con inmunoglobulinas, plasmaféresis, inmunosupresores 
clásicos y/o rituximab23. Los casos de origen postinfeccio-
so e idiopático suelen tener un buen pronóstico. Como 
tratamiento sintomático se puede indicar gabapentina, 
clonazepam o baclofeno.
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Encefalitis de Hashimoto de tipo 
cerebeloso 

Es una variante de encefalitis autoinmune en relación 
con tiroiditis crónica con clínica de ataxia. En la actualidad 
es una entidad cuestionada. Se caracteriza por disminu-
ción del nivel de consciencia, psicosis, epilepsia y ataxia 
cerebelosa. La forma cerebelosa puede suponer hasta el 
28% del total de los casos. Su inicio es insidioso. 

El diagnóstico se realiza mediante la detección de 
niveles elevados de anticuerpos antitiroideos (antitiroglo-
bulina o antiperoxidasa), anomalías en el electroencefalo-
grama (ondas lentas difusas), resonancia craneal (normal) 
y estudio del LCR (hiperproteinorraquia). Habitualmente 
presenta buena respuesta a corticosteroides28.

ATAXIA RELACIONADA CON 
LEUCOENCEFALOPATÍA MULTIFOCAL 
PROGRESIVA EN PACIENTES VIH

Se ha descrito una ataxia de aparición subaguda, de 
meses de duración, en pacientes con enfermedad por 
VIH con diagnóstico asociado de leucoencefalopatía mul-
tifocal progresiva, infección causada por el virus JC.

Puede presentar el signo del hot cross burn (signo 
de la cruz), una hiperintensidad cruzada en la protu-
berancia, que se observa mejor en secuencias axiales 
potenciadas en T2 y FLAIR de resonancia magnética29. 
Este signo se describe clásicamente en enfermedades 
degenerativas como atrofia multisistémica, ataxia espi-
nocerebelosa 2 y 3, variante de la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jacob y raramente en enfermedades infec-
ciosas del SNC. El tratamiento consiste en terapia an-
tirretroviral.

ATAXIAS DE CAUSA TÓXICA

Las células de Purkinje del cerebelo son exquisita-
mente sensibles al daño tóxico. Son las células más gran-
des del SNC y metabólicamente muy exigentes, por lo 
que cambios leves en el medio pueden afectarlas de 
forma preferencial. Varios agentes nocivos exógenos, prin-
cipalmente cuando la exposición es crónica, pueden cau-
sar degeneración cerebelosa21.

Ataxia por alcoholismo crónico

El alcohol es el principal agente tóxico que produce 
ataxia. Se desconoce el mecanismo exacto de lesión. Se 
piensa que existe un solapamiento de varios factores 
donde, además de un efecto tóxico directo del alcohol 
sobre el cerebelo, pueden coexistir un déficit carencial de 
vitamina B1 y otros trastornos metabólicos por efecto del 
alcohol sobre otros órganos como el hígado. 

Las estructuras cerebelosas principalmente afecta-
das son las medias, especialmente el vermis anterior y 
superior, por lo que en el cuadro clínico suele predominar 

una ataxia de tronco y de la marcha asociada a nistagmo. 
Es menos frecuente que exista dismetría en las extremi-
dades3,30.

Además, el alcoholismo crónico puede asociar otros 
cuadros que incluyen ataxia de la marcha dentro de sus 
signos, como: encefalopatía de Wernicke (con oftalmo-
paresia y signos de encefalopatía asociados), mielinólisis 
central pontina y polineuropatía sensitivo-motora axonal. 
El tratamiento consiste en la supresión de hábito alco-
hólico.

Ataxias por fármacos

Se han descrito ataxias de inicio agudo por intoxica-
ción con antiepilépticos como fenitoína, carbamazepina, 
oxcarbazepina, lamotrigina, valproato y gabapentina. La 
fenitoína puede producir también cuadros de ataxia pro-
gresiva con neuropatía sensitiva y atrofia cerebelosa, pro-
bablemente debida a la pérdida de células de Purkinje 
por su uso crónico31.

Algunos quimioterápicos pueden producir un cuadro 
cerebeloso agudo (capecitabina, procarbazina y vincristi-
na), subagudo (metrotexato y 5-fluoracilo) y de curso 
crónico (arabinósido de citarabina)32. También se ha des-
crito un efecto tóxico sobre cerebelo con algunos antitu-
berculosos y otros antibióticos. En general, el cuadro 
suele ser reversible tras la supresión del fármaco.

Ataxias por otros tóxicos

Las toxinas químicas como tolueno, derivados del 
benceno y metales pesados como mercurio, talio y man-
ganeso pueden ser responsables de degeneración cere-
belosa de causa ambiental en los grupos expuestos32,33. 
Los adultos jóvenes que presentan ataxia aguda deben 
ser interrogados sobre el uso de drogas recreacionales. 
Cocaína, heroína, tolueno y fenciclidina son drogas de 
abuso conocidas por producir ataxia.

ATAXIAS CARENCIALES O POR DÉFICITS 
DE VITAMINAS

Suelen presentarse en pacientes con antecedentes 
de alcoholismo, malnutrición o ambos. También en el 
contexto de otras enfermedades como VIH, cáncer, ano-
rexia nerviosa o por alteraciones metabólicas en pacientes 
con enfermedad renal crónica en diálisis, resección gás-
trica y otros cuadros que cursan con malabsorción y vó-
mitos frecuentes.

-	Deficiencia de vitamina B1 (alcoholismo, malnutri-
ción, malabsorción, dieta rica en tiaminasas, tras-
tornos hereditarios del metabolismo de la tiamina): 
el cuadro clínico característico es la encefalopatía 
de Wernicke, antes mencionada.

-	Deficiencia de vitamina B12 (malabsorción, dieta 
inadecuada, trastornos congénitos y hereditarios): 
puede asociar polineuropatía sensitiva, motora y 
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autonómica, degeneración combinada de la médu-
la, ataxia de la marcha, reducción del olfato y el 
gusto34.

-	Deficiencia de vitamina E (colestasis, colangitis, 
fibrosis quística, by-pass gástrico, síndrome del in-
testino corto, celiaquía, enfermedad inflamatoria 
intestinal): la clínica se puede asemejar a la ataxia 
de Friedreich, con polineuropatía de predominio 
sensitivo, amiotrofia distal, distonía, sordera y reti-
nopatía pigmentaria35.

Se recomienda el uso de dosis altas de tiamina 
(300  mg/día) durante tres días en todos los casos de 
ataxia aguda carencial, ya que a menudo puede coexistir 
una deficiencia de vitamina B1 o tiamina.

SIDEROSIS SUPERFICIAL

La siderosis superficial se manifiesta con la tríada 
clásica de ataxia cerebelosa, sordera neurosensorial y 
mielopatía. Se ha notificado demencia y temblor palatino, 
además de otros signos troncoencefálicos36. 

Se produce por hemorragias recurrentes en el espa-
cio subaracnoideo con depósito de hemosiderina en las 
capas subpiales de los nervios craneales, cerebelo, tron-
co encefálico y médula espinal, lo que conduce a la 
disfunción neurológica. 

Las hemorragias a menudo se deben a anomalías 
vasculares de la duramadre, traumatismos, lesiones vas-
culares del parénquima, tumores o procedimientos neu-
roquirúrgicos. Sin embargo, la fuente de sangrado solo se 
ha encontrado en aproximadamente el 50% de los casos 
conocidos.

La resonancia magnética con imágenes ponderadas 
en eco de gradiente T2 y susceptibilidad magnética 
muestra una hipointensidad densa que rodea el parén-
quima cerebral por depósito de hemosiderina en los 
espacios de los surcos y las capas meníngeas. Típica-
mente se observa atrofia hemisférica cerebelosa o de 
pedúnculos cerebelosos, hipertrofia olivar inferior e hi-
perintensidad olivar en T2.

Varios estudios han evaluado el uso del quelante de 
hierro deferiprona en esta entidad. El fármaco cruza la 
barrera hematoencefálica y potencialmente elimina la he-
mosiderina del SNC37. Se ha documentado mejoría sub-
jetiva en la ataxia y otros síntomas neurológicos con dosis 
de 30 mg/kg/día38.

ATAXIA FUNCIONAL

La alteración aguda de la marcha en forma de ataxia 
puede tener una causa funcional39. El temblor de extre-
midades que simula una ataxia apendicular, frecuente-
mente asociado, puede complicar el diagnóstico diferen-
cial40. Por lo general, estos síntomas tienen un inicio 
rápido, con frecuencia agudo y de intensidad variable en 
el mismo paciente. 

El temblor funcional de las extremidades o la ataxia 
apendicular funcional pueden presentarse independien-
temente del reposo, la postura o la acción, a diferencia 
del temblor por causas neurológicas habituales. Suelen 
observarse signos positivos de un origen funcional, como 
variabilidad de la amplitud y la frecuencia del temblor 
con maniobras de distracción, supresión del síntoma y 
fenómeno de entrainment o arrastre (cuando se pide al 
paciente que haga un movimiento con el otro miembro 
a una frecuencia distinta a la del miembro con temblor).

Son características frecuentes en la alteración fun-
cional de la marcha la poca adaptación al problema, sin 
aumento de la base de sustentación, y la ausencia de 
caídas y lesiones41.
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