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Introducao

Ataxia aguda na

infancia representa uma
emergéncia médica de causas diversas. A cerebelite pos-
infecciosa ¢ uma doenga automediada que representa
uma das principais causas etiologicas das disfunc¢des
cerebelares agudas pediatricas'.

Resumo

A palavra ataxia se origina do grego ataktos que significa “falta de ordem”. Ataxia ¢ um sinal neurolégico caracterizado
por prejuizo na capacidade de coordenar as atividades musculares na execu¢do de movimentos voluntérios, sendo a
disfun¢@o cerebelar o principal diagndstico topografico associado. Ataxias cerebelares agudas representam um quadro
de incoordenagdo motora com evolugdo dos sintomas dentro de 72 horas. Na infincia as ataxias cerebelares agudas
representam uma emergéncia neurologica, exigindo imediata investiga¢do e intervengdo médica. Dentre as diversas
etiologias associadas a ataxia cerebelar aguda na infancia, a cerebelite pos-infecciosa e as intoxicagdes exdgenas
representam as principais causas. A cerebelite pos-infecciosa configura um quadro de ataxia aguda associada a um
processo inflamatorio cerebelar de etiologia autoimune que emerge apds um processo infeccioso, principalmente viral
ou pos-vacinal. A evolugdo da doenga costuma ser benigna e autolimitada, embora em raras situagdes possam ocorrer
complicagdes secundarias ao edema cerebelar. O objetivo desse estudo € apresentar a comunidade cientifica um caso de
cerebelite pos-infecciosa com achado radiografico atipico, revisando os principais parametros clinicos, diagndsticos e a
abordagem terapéutica da doenga.
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Abstract

The word ataxia originates from the Greek ataktos which means “lack of order”.Ataxia is a neurological sign
characterized by impairment in the ability to coordinate muscle activities in the execution of voluntary movements,
cerebellar dysfunction is the main associated topographic diagnosis. Acute cerebellar ataxia represents a picture of
motor incoordination with the evolution of symptoms within 72 hours. In childhood, acute cerebellar ataxias represent
a neurological emergency, requiring immediate medical investigation and intervention. Among the various etiologies
associated with acute cerebellar ataxia in childhood, post-infectious cerebellitis and exogenous intoxications represent
the main causes. Post-infectious cerebellitis is a picture of acute ataxia associated with a cerebellar inflammatory process
of autoimmune etiology that emerges after an infectious process, mainly viral, or after vaccination. The evolution of the
disease is usually benign and self-limiting, although in rare situations complications secondary to cerebellar edema may
occur. The objectiveisto show the scientific community a case of post-infectious cerebellitis with an atypical radiographic
finding, reviewing the main clinical parameters, diagnoses and thetherapeutic approach of the disease.

Keywords: ataxia in childhood; cerebellitis; acute cerebellar ataxia

benigno, mas apresentagdes fulminantes com risco de
morte também podem ocorrer?.

O quadro clinico das cerebelites pos-infecciosas
caracteriza-se por ataxia cerebelar de inicio agudo
associada andusea, vomito e cefaleia que sdo os sintomas
iniciais mais frequentes, podendo ter, também, sinais
meningeos*. Em um niimero consideravel de pacientes
¢ possivel identificar uma doenga febril nas ultimas

Trata-se de uma

rara afec¢do inflamatoria do cerebelo, de etiologia
autoimune, com o curso clinico muito variavel: a
maioria dos quadros apresenta seu curso autolimitado

semanas anteriores ao comprometimento ataxico, sendo
um evento que reforga a suspeita clinica diagndstica'.
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O diagnoéstico é fundamentado na historia clinica
detalhada, exame neurologico e exames laboratoriais e
de neuroimagem. Neste artigo apresentamos um quadro
tipico de cerebelite pos-infecciosa, apos infec¢ao do trato
urinario, associado a neuroimagem atipica. Fazemos
uma revisdo da literatura acercados fatores clinicos,
diagnosticos e terapéuticos do quadro das cerebelites
pos-infecciosa.

O presente estudo tem como objetivo trazer a
comunidade cientifica um relato de caso de cerebelite
pos-infecciosa associado a sinais de neuroimagem
atipico.

Materiais e métodos

Foi realizada revisao dos dados do prontuario
médico da paciente no arquivo do Hospital Universitario
de Vassouras (HUV), ap6s permissdo do responsavel pela
menoratravés da assinatura do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE) e autorizagao do HUV.

Relato do caso

Crianga, 8 anos de idade, sexo feminino,
previamente higida, apresentou-se ao servico de
emergénciapediatricadevidoiniciostibitodedesequilibrio
e dor em membros inferiores com incapacidade de
marcha livre. Paciente havia apresentado, ha 30 dias,
um quadro autolimitado de infeccdo do trato urinario
inferior, tratada ambulatorialmente com Cefalexina
50 mg/Kg/dia por 07 dias, tendo resolu¢dao imediata
da infec¢do e dos sintomas relacionados.A avaliagdo
neurolégica demonstrava uma crianga cooperativa com
preservacao da consciéncia (Escala de Glasgow igual
a 15 pontos em um total de 15), auséncia de sinais de
irritagdo meningea, reflexos osteotendineos preservados,
avaliagcdo de pares cranianos sem alteragdes e a prova
de coordenagdo motora demonstrava uma disfungdo
cerebelar (dismetria, disdiadococinesia, marcha ebriosa,
incapacidade de marcha em Tandem e fala escandida).

Durante internacdo hospitalar foram realizados
exames que descartaram etiologias infecciosas
(hemograma, hemoculturas, parametros citologicos
e bioquimicos do Liquor normais), desequilibrio
hidroeletrolitico, lesdes  estruturais  encefalicas
(tomografia de cranio normal) e n3o havia relatos
sugestivos de intoxica¢do exdgena prévia. Diante da
indefinicao etiologicado quadro foirealizadoressonancia
magnética(RM)encefalicaquendoidentificoualteragdes
estruturas cerebelares ou supratentoriais (Figura 1A e
1B) e evidenciou um hipersinal nas sequéncias FLAIR
e T2 em regido periaquedutal (Figura 1C) que pode
estar associada, dentre outras causas, a deficiéncia
metabolica da vitamina B12 (Cobalamina). Visando
excluir a hipovitaminose, foi solicitada dosagem
sérica da cobalamina e do acido metilmalénico que
se encontravam dentro dos limites de normalidade.
Sorologias para os virus Epstein-Barr (EBV), varicela-
zoster, sarampo e rubéola descartaram infecgdes virais
em atividade.

Diante do quadro clinico de ataxia cerebelar
agudana infancia, apds extensa investigacdo laboratorial
e de neuroimagem ndo identificando nenhuma
etiologia especifica, foi estabelecidoo diagnostico de
cerebelite pods-infecciosa. Diagndstico corroborado
pelo quadro prévio de infeccdo do trato urindrio que,
provavelmente, desencadeou o processo autoimune
envolvido na etiopatogenia da doenga. O sinal neuro-
radiologico da RM encefalica sobressai como um
achado neuroradiolégico atipico dentro do contexto das
cerebelites pos-infecciosas.

Durante a internag@o hospitalar, a paciente foi
submetida a tratamento com suporte hidrico e analgesia
adequados para a idade, associado a medicacdes
especificas: corticoterapia venosa com dexametasona
0,15 mg/Kg de 6/6 horas por 04 dias e Aciclovir venoso
10 mg/Kg de 8/8 horas por 10 dias. Ao decorrer dos
dias, a paciente evoluiu com melhora progressiva dos
sintomas, recebendo alta hospitalar com discretas
alteragOes amarcha livre (base levemente aumentada) e
do ritmo da fala. A crianga seguiu em acompanhamento

Figura 1. RM encefélica em corte sagital na sequéncia ponderada em
T1 (Imagem A) e corte coronal na sequéncia ponderada em T2 (Imagem
B) evidenciando estrutura cerebelar normal. No corte axial na sequén-
cia ponderada em FLAIR (imagem C) presenca de hipersinal na regido

periaquedutal (seta).
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ambulatorial no servigo de neurologia infantil, evoluindo
com melhora completa do quadro apds algumas
consultas.

Discussao

Ataxia aguda na infincia ¢ uma emergéncia
neurologica, exigindo imediata investigacdo e
intervencdo. As causas mais frequentemente descritas
na literatura correspondem a cerebelite aguda pos-
infecciosa (30-50%), seguindo-se as intoxicagdes™®.
As causas neoplasicas, traumaticas e um grupo misto
de etiologias completam os grupos restantes, com
prevaléncias decrescentes’. Na tabela 1 apresentamos
as principais causas de ataxia aguda na infancia.

Nos quadros de cerebelite pos-infecciosa, o
principal mecanismo fisiopatologico esta relacionado a
uma reacdo autoimune, desencadeada pela presenca de
processos infecciosos, de etiologia principalmente viral,
ou reagdo pos-vacinal®. Do ponto de vista patologico,
ocorre envolvimento predominante da substincia
branca cerebelar, com inflamagdo perivascular, edema
intersticial e desmielinizagdo’. Nestes quadros, o agente
deflagrador ¢ identificado alguns dias ou semanas
antes do aparecimento da ataxia, mas esta associag@o
direta nao ¢ identificada em todos os pacientes. Mauro
Caffarelli et al. (2016) em um estudo prospectivo com
73 criangas que encaixavam nos critérios propostos
para cerebelite pos-infecciosa, mostrou que 49%
apresentaram prédromos virais inespecificose em 19,2%
ndo foi possivel identificar quaisquer prodromos!. Os
agentes infecciosos mais frequentemente implicados
na etiologia sdo os virus varicela-zoster, Epstein-Barr,
do sarampo, da rubéola e coxsackie e, mais raramente,
difteria’.

A cerebelite pos-infecciosa ocorre com maior
frequéncia na infancia, sendo rara na idade adulta. A
clinica caracteriza-se pelo desenvolvimento de ataxia
cerebelar aguda (dentro das ultimas 72 horas) associada
a outros sintomas como cefaleia, nauseas, vomitos e
hipoatividade®. Febre e sinais meningeos podem estar
presentes. O diagnostico baseia-se no quadro clinico
tipico de ataxia aguda, sendo comum eventos infecciosos
virais prévios ao inicio do comprometimento cerebelar.
O quadro geralmente ¢ autolimitado, associado a
investigacao complementar que exclui outras causas de
ataxia cerebelar aguda na infancia’®.

A Ressonancia magnética encefalica representa
atualmente uma importante ferramenta diagnoéstica para
1dentificar causas estruturais, inflamatorias ou mesmo de
etiologia metabdlica das desordens do sistema nervoso
central. Nos quadros de encefalite pos-infecciosa a RM
encefalica pode ser normal ou usualmente demonstrar
hipersinal cerebelar nas sequéncias FLAIR e T2.
No nosso paciente a neuroimagem nao identificou

alteragdes de sinais no cerebelo (Figura 1A e 1B), mas
constatou-se um atipico hipersinal nas sequéncias
FLAIR e T2 na regido periaquedutal (Figura 1C)
sugerindo hipovitaminose de Cobalamina.A auséncia
de clinica combativel com deficiéncia de vitamina B12,
caracterizada por ataxia sensitiva, mielossupresdo e
anemia megaloblastica, associada a dosagens séricas
davitamina B12 e do metabodlico 4cido metilmalonico
descartaram essa etiologia®. O diagnoéstico de cerebelite
infecciosa foi firmado baseado em fatores clinicos
favoraveis (ataxia cerebelar aguda associado a quadro
infeccioso 30 dias antes), juntamente com exames
complementares inocentes € uma evolugdo benigna
e autolimitada, como ocorre na maioria dos pacientes
com a doenga.

Tabela 1. Principais causas de ataxia aguda na infancia.

Infecgbes

Cerebelites agudas

Infecgdes bacterianas

Acidente vascular cerebral
Dissecgdo arterial

Anemia falciforme

Acidentes vasculares hemorragicos ou isquémicos
Téxicas

Anticonvulsivante (principalmente finitoina)
Antineoplasico

Amiodarona

Exposicao a agentes ambientais
Metronidazol

Litio

Alcool

Carencial

Deficiéncia de vitamina E
Deficiéncia de vitamina B12
Deficiéncia de vitamina B1 (sindrome de Wernicke-Korsakoff)
Autoimunes

Opsoclonus-mioclonus

Cerebelite pos infecciosa

Encefalite autoimunes

Doengas desmielinizantes (esclerose multipla/ ADEM)
Sindrome de Miller-Fisher

Doenga celiaca

Doengas cerebelares paraneoplasicas
Causas estruturais

Neoplasia da fossa posterior
Malformagdo de Chiari

Hidrocefalia

Endécrina

Hipotireoidismo

Causas genéticas e metabolicas
Deficiéncia de biotinidase

Doenga do xarope de bordo

Doenga de Hartnup

Sindrome de Leigh

Ataxias episodicas

Outras causas

Sindrome periodicas da infancia
Psicogénica

Torcicolo paroxistico benigno
Enxaqueca com aura

Outras doengas vestibulares
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Conclusao

A cerebelite pos-infecciosa representa uma
importante causa de ataxia aguda na infancia. A presenca
de quadro infeccioso, principalmente viral, ou historia
vacinal precedendo a ataxia, ¢ um fato que corrobora para
asuspeitadiagnosticadiante da etiopatogenia autoimune,
mas a sua auséncia ndo exclui o diagndstico. A grande
maioria dos casos evoluiu com melhora progressiva e
completa dos sintomas atdxicos, mas complicagdes
relacionadas ao edema cerebelar inerente ao processo
inflamatorio, como hidrocefalia e compressao do tronco
encefalico podem ocorrer. O diagnoéstico € baseado na
clinica de ataxia aguda (em menos de 72 horas) associado
a exclusao de outras causas importantes de ataxia
aguda na infancia, como intoxicagdo exogena, lesodes
cerebrais estruturais, vasculares ou desmielinizantes.
A nossa paciente apresenta um quadro clinico tipico de
cerebelite pos-infecciosa e uma alteragdo incomum a
neuroimagem, o hipersinal nas sequéncias FLAIR e T2
em regido periaquedutal,colaborando para a expansao
dos possiveis achados neuroradiologicos relacionados a
doenca.
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