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Introduccion

La ataxia cerebelosa aguda posvaricela (ACAPV) y la me-
ningoencefalitis son las complicaciones neuroldgicas agu-
das mas comunes de la varicela. El objetivo del estudio es
describir la presentacion clinica, el tratamiento médico y el
prondstico de la ACAPV en nifios costarricenses hospitali-
zados en el uinico hospital pediatrico de nuestro pais, don-
de la vacunacion contra la varicela aiin no es sistematica.

Métodos

Estudio descriptivo retrospectivo; se incluyeron pacien-
tes de entre 1y 12 afios de edad, egresados del Hospital de
Nacional Nifios de Costa Rica entre enero de 1997 y junio
de 2004, con el diagnostico de ACAPV.

Resultados

De los 441 pacientes inmunocompetentes que fueron
hospitalizados por presentar complicaciones asociadas a
virus varicela zoster durante este periodo, 37 pacientes
(8,4 %) tuvieron ACAPV, y 24/37 (64,9 %) fueron varones.
La edad media (rango) fue de 5 afios (1-10 afios). La media
(rango) de aparicion de la ataxia tras el inicio del brote fue
de 2 dias (1-30). El analisis del liquido cefalorraquideo
(LCR) se realizd en 22 pacientes (59,5 %) y en todos fue
normal. La tomografia computarizada (TC) mostré edema
cerebral en 6/18 pacientes (33,3 %). Un total 23 nifios de
37 recibieron aciclovir intravenoso, aunque no se obser-
varon diferencias significativas (p > 0,05) entre ambos
grupos en cuanto a beneficio con la terapia. La duracion
media (rango) de la ataxia fue de 4 dias (1-10) y 7 pacientes
(19 %) fueron dados de alta ataxicos. La estancia hospita-
laria media (rango) fue de 4,4 dias (2-11). Se documenta-
ron secuelas menores en 13/24 pacientes (54,2 %) durante
las visitas de seguimiento y contactos telefonicos.

Conclusiones
La ACAPV usualmente se asocia con un prondstico favo-
rable; sin embargo, pueden producirse secuelas neurolod-
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gicas. La utilidad real del aciclovir y de realizar estudios
de imagenes cerebrales en estos nifios es controvertida.

Palabras clave:
Varicela. Complicaciones. Cerebelitis aguda. Ataxia
aguda. Ataxia aguda cerebelosa posvaricela.

POSTVARICELLA CEREBELLAR ATAXIA
IN CHILDREN IN COSTA RICA

Introduction

Postvaricella cerebellar ataxia (PVCA) and meningoen-
cephalitis are the most common acute neurological com-
plications of chickenpox. The objective of this study was
to describe the clinical presentation, management, and
outcome of children hospitalized with PVCA in the only
pediatric hospital of this developing country, where rou-
tine varicella immunization is not yet available.

Methods

We performed a retrospective chart review of children
aged 1-12 years old admitted to the National Children’s
Hospital of Costa Rica from January 1997 to June 2004
with a diagnosis of PVCA.

Results

Among the 441 immunocompetent patients admitted for
varicella zoster virus-associated complications during
this period, 37 (8.4 %) had PVCA. Twenty-four of the 37
(64.9 %) patients were boys. The mean (range) age was 5
(1-10) years. The median (range) interval from rash onset
to admission was 2 (1-3) days. Cerebrospinal fluid analysis
was available in 22 (59.5 %) patients and was normal in all.
Head computed tomography showed cerebral edema in
six out of 18 patients (33.3 %). Intravenous acyclovir was
administered to 23 patients but no significant differences
in clinical manifestations or outcomes were observed in
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treated versus untreated patients. The mean (range) length
of ataxia was 4 (1-10) days, and seven (19 %) patients were
still ataxic on discharge. The mean (range) length of hos-
pital stay was 4.4 (2-11) days. Minor sequelae were docu-
mented in 13 out of 24 (54.2%) patients during follow-up
visits and telephone contacts.

Conclusions

PVCA is usually associated with a favorable prognosis;
however, neurological sequelae can occur. The real utility
of acyclovir treatment and brain imaging studies in these
children remains controversial.

Key words:
Varicella. Complications. Acute cerebellitis. Acute atax-
ia. Acute postvaricella cerebellar ataxia.

INTRODUCCION

La varicela es la enfermedad exantemadtica prevenible
por vacunacion mas comun en la infancia y, por lo gene-
ral, evoluciona de manera benigna y autolimitada, aunque
con menor frecuencia ocurren complicaciones graves en
nifos inmunocompetentes e inmunodeprimidos!©. Los
dos tipos de complicaciones mas comunes tras la varicela
son la sobreinfeccion bacteriana de piel y tejidos blandos
y las complicaciones del sistema nervioso central (SNC)'.
La incidencia de estas tltimas es de 1-3/10.000 casos, y las
mds frecuentes son la encefalitis aguda y la ataxia cerebe-
losa aguda posvaricela (ACAPV)!, Otras complicaciones
neurologicas incluyen la mielitis transversa, meningitis
aséptica, sindrome de Guillain-Barré, sindrome de Reye,
neuritis Optica, complicaciones supurativas del SNC, y ac-
cidentes cerebrovasculares, entre otros’-13.

La ACAPV ocurre en 1/4.000 casos de varicela, su pa-
togenia es desconocida, raramente es fatal y se han pu-
blicado pocos estudios patologicos!317. Se ha descrito la
presencia de ACAPV desde 11 dias antes hasta 21 dias
después de iniciado el brote. Posiblemente se debe a in-
feccion viral directa del cerebelo o a un proceso parain-
feccioso mediado inmunoldgicamente!”2°, En la mayoria
de los pacientes con ACAPV el curso clinico es leve, pero
cuando es grave suele acompanarse con mayor frecuen-
cia de vomitos y deshidratacion. La mayoria se recupe-
ran sin secuelas; sin embargo, en algunos casos se ha
descrito alteracion en las pruebas intelectuales, trastor-
nos del comportamiento e hipoacusia®’.

Pocos estudios pediatricos se han enfocado en anali-
zar la ataxia posvaricela por si sola, y algunos estudios la
incluyen dentro de la categoria de meningoencefalitis. El
objetivo de este estudio es analizar la experiencia de
ACAPV en el Hospital Nacional de Ninos de Costa Rica
Dr. Carlos Saenz Herrera, el Gnico hospital pediatrico ter-
ciario de este pais centroamericano, con el fin de esta-
blecer las caracteristicas clinicas de presentacion, el trata-
miento médico administrado, los resultados de las
pruebas complementarias y la presencia de secuelas.
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MATERIALES Y METODOS

Este es un estudio descriptivo retrospectivo de pacientes
que fueron dados de alta con el diagnostico de ACAPV
entre enero de 1997 y junio de 2004 en dicho hospital. El
estudio fue aprobado por la Unidad de Bioética e Investi-
gacion del Hospital Nacional de Ninos (UBIHNN). En
todo momento la identidad de los ninos incluidos en este
andlisis se mantuvo protegida y confidencial.

Como criterios de inclusion, se definié ataxia aguda
como un trastorno de la coordinacion que altera la direc-
cion, la velocidad, la marcha y la fuerza de los movi-
mientos voluntarios, y en la que también estan presentes
dismetria y disartria. Se incluyeron nifos inmunocompe-
tentes y menores de 13 anos, el grupo etario normalmen-
te admitido en este hospital. Se excluyeron todos los pa-
cientes menores de 1 ano, aquellos en quienes por
alguna otra condicidon su marcha no pudiera ser evalua-
da y los que no presentaban clinica de ataxia pura o ce-
rebelitis aguda y que se acompanaban de componentes
encefaliticos como alteraciones de la conciencia o crisis
convulsivas, entre otros.

Se recogieron los siguientes datos: edad, sexo, mes de
presentacion, manifestaciones clinicas, dias de estancia
hospitalaria, si se trataba del caso indice o si fue un con-
tacto secuencial, el nimero de dias después del brote en
que se manifesto la ataxia y los dias que el niflo perma-
neci6 atdxico mientras estuvo hospitalizado. Se analiza-
ron los resultados de los estudios de gabinete realizados,
asi como tratamiento médico administrado, tipo de com-
plicaciones y secuelas.

Via telefonica, se tratd de contactar a los pacientes para
documentar su estado actual en cuanto a posibles secue-
las de la enfermedad. Previo a la entrevista se brind6 in-
formacion a los padres sobre el proposito del estudio y se
les explico que los datos recopilados serfan utilizados con
fines académicos descriptivos.

Andlisis estadistico

Mediante estadistica descriptiva se caracterizaron las va-
riables estudiadas. Se utilizo Microsoft Excel 2000 para el
procesamiento y andlisis de los datos. Por medio de ta-
blas de contingencia 2 x 2, se contrastaron las diferen-
tes variables. Se consideraron significativos valores de
p = 0,05. Para totales = 5 se uso la prueba Log-Like
Hood Ratio G2.

RESULTADOS

Se identificaron 441 pacientes inmunocompetentes con
varicela complicada durante el tiempo de estudio. De los
441 ninos, 37 (8,4 %) fueron dados de alta con el diag-
nostico de ACAPV; 24/37 (64%) eran varones. La mayor
incidencia se observo en ninos de entre 5 y 8 anos, a los
que les correspondia el 55%. Solo en 7/37 de los pacien-
tes (18,9%) se anotd en el expediente clinico la historia
de contacto familiar de varicela en dias previos.
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El inicio de la ataxia fue variable: ocurria desde el mis-
mo dia de inicio del exantema hasta 30 dias o mas des-
pués del mismo; 5 (13,6%) iniciaron con ataxia entre los
dias 7y 8, y 10 (27 %) entre los dias 9 y 10 posterior al
exantema. En 10 pacientes (27 %) no fue posible obtener
el dato. La duracion media (rango) de la estancia hospi-
talaria fue de 4,4 dias (2 a 11).

Se realizo una tomografia computarizada (TC) en
18/37 pacientes (48,6 %); fue normal en 12 de ellos
(66%). En 6 ninos (33,3%) se encontro la presencia de
edema cerebral. El electroencefalograma (EEG) se reali-
70 a 10 pacientes (27 %), en los cuales el estudio fue nor-
mal en 7 (70 %) y anormal en los restantes 3; en estos
altimos se describid actividad paroxistica irregular com-
patible con proceso de encefalitis. A 22 pacientes (59,5 %)
se les realizé andlisis de liquido cefalorraquideo (LCR), y
fue normal en todos ellos.

Recibieron aciclovir intravenoso 23 pacientes (62 %).
No se encontr6 diferencia alguna con respecto a la dura-
cion, ni a la gravedad de las manifestaciones clinicas, o
el prondstico entre los pacientes tratados frente a los no
tratados con aciclovir. No se observo diferencia entre am-
bos grupos en cuanto a estancia hospitalaria y se obtuvo
un promedio de hospitalizacion de 3 dias en los pacien-
tes no tratados y de 3,8 dias en los pacientes tratados
(p>0,05.

La media (rango) de duracion de la ataxia fue de 4
(1-10) dias. Un total de 7 pacientes (19 %) permanecie-
ron con ataxia en el momento del alta hospitalaria. Segin
notas de seguimiento en los expedientes clinicos, 6 (18%)
presentaron secuelas a corto y medio plazo, como tras-
tornos del drea motora fina e hiperactividad, disartria,
agresividad, trastornos del lenguaje e inquietud, que no
presentaban previo al cuadro de ataxia.

Se localizo por via telefonica a 18 pacientes (48,6 %).
De éstos, segtin informacion dada por los padres, 7 nifios
(40%) presentaron secuelas asociadas a la enfermedad a
los 2 0 3 anos del cuadro agudo. Las secuelas explicadas
fueron vértigo asociado a las alturas (1 paciente), nistag-
mus mas hipoacusia no comprobada (1 paciente) y tras-
tornos de la conducta (5 pacientes), sobre todo proble-
mas de agresividad y déficit atencional. Sumando los
pacientes localizados por teléfono y los que se les dio
seguimiento en la consulta de infectologia, se obtuvo el
estado actual de 24/37 pacientes (64,8%). Se encontrd
que 13/24 (54,2 %) presentaron algln tipo de secuela
posterior a su proceso infeccioso. No hubo ningtn falle-
cimiento durante el periodo de estudio.

DiscusioN

La ataxia cerebelosa aguda infecciosa es un trastorno
poco frecuente en ninos y su diagnostico se basa princi-
palmente en los hallazgos clinicos y, en menor grado, del
LCR. Ocurre tras infecciones en su mayoria de tipo viral?$,
entre las que destacan varicela, echovirus tipo 9, virus de

Epstein-Barr, coxsackievirus B, poliovirus, virus del sa-
rampion y la rubéola. Entre éstos, el virus de la varicela es
el patogeno identificado con mis frecuencia®.

En la bibliografia especializada se describe una inci-
dencia de 1/4.000 casos de varicela en pacientes menores
de 15 anos!3. Teniendo en cuenta el nimero de pacientes
con ACAPV que se obtuvo en este estudio (37) y el total
de pacientes que presentaron varicela en este periodo de
tiempo en nuestro pais (101.618 personas) segin estadis-
ticas del Departamento de Epidemiologia del Ministerio
de Salud de Costa Rica, se obtiene una incidencia de ata-
xia cerebelosa de 1 por cada 2.746 casos de varicela. Esta
es mucho mas alta que la conocida y publicada en la li-
teratura médica mundialmente. La mayor parte de nuestra
poblacion estudiada oscilaba entre los 5 y los 8 anos de
edad3®31, similar a lo reportado en otros estudios sobre
ACAPV en los que el 60% de los casos se presentan en
este grupo etario, y esto es explicable con base al pico de
edad de la enfermedad.

Existe poca diferencia entre los datos obtenidos en este
estudio y lo comunicado en la literatura médica mundial
con respecto al momento de aparicion de la ataxia des-
pués del inicio del brote, el cual se describe desde 11 dias
antes hasta 21 dias después de haber aparecido éste?!-®,
o incluso posterior a la vacunacién contra la varicela?. En
esta investigacion no se presentd ningin caso de ataxia
previo al inicio del exantema; todos ocurrieron después o
concomitantemente con el brote, con un pico entre el no-
veno y décimo dia, pero con distribucion muy variada.
Un paciente desarroll6 ataxia mas alla de 30 dias des-
pués de iniciado el brote, lo que hizo necesario descartar
otras causas de ataxia como tumor de fosa posterior y to-
xico-metabdlicas, entre otras.

Estudios de gabinete como la TC y el EEG fueron rea-
lizados en el 50 y 27% de los pacientes, respectivamen-
te. El resultado de estas pruebas no cambi6 el tratamiento
meédico de los pacientes. A pesar de esto, esta recomen-
dada la realizacion de TC con el fin de descartar otras
patologias, como masas o sangrados en fosa poste-
rior3134, Recientemente, algunos autores han sugerido la
importancia de realizar una resonancia magnética (RM)
en los casos de ataxia3? con el fin de identificar lesio-
nes en la sustancia blanca cerebelar, ya que la presencia
de estos hallazgos podria sugerir procesos de desmielini-
zacion asociados a la invasion viral. En muchos casos de
ACAPV, la RM es superior a la TC y logra detectar altera-
ciones que no son visibles por tomografia.

La utilidad del andlisis de LCR es controvertida, ya que
descripciones sobre este tipo de estudio refieren que el
resultado es usualmente normal, aunque en algunas oca-
siones puede encontrarse pleocitosis o hiperproteinorra-
quia. Pasaria a ser un estudio de mayor importancia si se
tuviese la posibilidad de aislar el virus de la varicela en
¢él mismo’, detectar su presencia mediante técnica de
reaccion en cadena de la polimerasa (PCR)%, o bien para
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fines de investigacion realizar determinacion de anticuer-
pos antiganglionicos, lo que seria de utilidad para diluci-
dar la patogenia de la enfermedad!s-20,

La mayoria de nuestros pacientes (62%) recibieron
tratamiento farmacologico con aciclovir. Esta medida no
marco una diferencia significativa en cuanto a la evolu-
cion y secuelas de los pacientes. El uso o no del antiviral
es contradictorio; algunos autores refieren que la terapia
con aciclovir esta indicada debido a la potencial gravedad
y debido a que se ha detectado el virus en el LCR?, mien-
tras que otros opinan que no estd recomendado ya que
en la mayoria el curso de la enfermedad es autolimitado
y el cuadro se debe a un proceso inmunolodgico de auto-
anticuerpos contra estructuras del cerebelo, por ejemplo
anticuerpos anticentromero’®-20:36, El inicio de ataxia pre-
vio a la aparicion del brote sugiere invasion directa del
cerebelo y eso ha llevado a algunos a considerar el trata-
miento antiviral, en comparacion con aquéllos en los que
la ataxia se presenta dias o semanas después de iniciado
el brote, y en cuyo caso se propone el hecho de que el
cuadro obedece a un fendmeno de autoinmunidad. El
uso de aciclovir en nuestros pacientes no marcd ninguna
diferencia en cuanto al tiempo de recuperacion o evolu-
cion del cuadro, en comparacion con los que no lo reci-
bieron. Sin embargo, la serie es muy pequena para sacar
una conclusion contundente.

En relacion con el prondstico a medio y largo plazo,
los resultados descritos en la literatura médica son con-
trovertidos. Algunos mencionan que es una enfermedad
autolimitada con baja mortalidad y con recuperacion to-
tal. La mayoria de las publicaciones sobre hospitalizacion
por complicaciones de la varicela en ninos han sido de
caricter retrospectivol2330 vy en algunas de ellas se men-
cionan las complicaciones neurologicas pero se carecen
de detalles en relacion con las caracteristicas de los pa-
cientes con ataxia cerebelosa propiamente. En uno de
los pocos estudios publicados de caracter prospectivo y
multicéntrico sobre ninos hospitalizados por complica-
ciones de varicela, Law et al3, en Canada, comunicaron
un total de 861 pacientes admitidos por complicaciones
de varicela, de los cuales 107 (12,4 %) tuvieron compli-
caciones neurologicas, y de este subgrupo, el 44% tuvo
ataxia cerebelosa y el 25%, encefalitis aguda. Comparado
con el grupo de ninos que desarrollaron encefalitis agu-
da por varicela, aquéllos con ACAPV tuvieron una es-
tancia hospitalaria corta y no complicada, y no hubo se-
cuelas. Sin embargo, en otros estudios*?’ se menciona
la persistencia de secuelas entre el 9 y el 20% de los ca-
sos, respectivamente, sobre todo la presencia de proble-
mas intelectuales, de conducta y trastornos de la audi-
cion. En este estudio se logro contactar con un poco mas
de la mitad (63 %) de los pacientes. De este total de
8/14 ninos, el 57% presentan en la actualidad algan tipo
de secuela, muy similares a las descritas en la literatura
especializada.
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Por su naturaleza retrospectiva, este estudio tiene sus li-
mitaciones. Entre otros, por ejemplo, fue imposible ca-
racterizar la gravedad de ataxia en leve, moderada o gra-
ve debido a que no se detallaba en muchos expedientes.
Asimismo, en muchos de ellos la presencia de otros ha-
llazgos, como vomitos, nistagmus, dismetria u otros pa-
rametros, no fue bien caracterizada. Por otro lado, seria
necesario un estudio de casos y controles para asegurar
que las secuelas encontradas sean atribuidas a la varicela
sin lugar a dudas. Sin embargo, nuestra reciente serie es
una de las mas grandes casuisticas de ACAPV provenien-
tes de los paises de habla hispana publicadas en la litera-
tura médica indexada.

En Costa Rica existe un subregistro de casos de varice-
la sobre todo en la consulta de médicos privados, lo que
impide conocer la incidencia real de ataxia cerebelosa
como complicacion de la enfermedad en la poblacion pe-
didtrica. Tampoco existe en nuestro pais un protocolo
establecido para el tratamiento de estos pacientes con
ACAPYV, y la decision de iniciar tratamiento antiviral o de
realizar eximenes de gabinete queda a criterio del médi-
co tratante. Con nuestros resultados, se evidencia un im-
portante nimero de pacientes con secuelas a medio y lar-
go plazo, producto de esta complicacion descrita. Sin
embargo, estas secuelas deben caracterizarse mejor en un
estudio de indole prospectivo. En un pais como Costa
Rica, donde la morbimortalidad por complicaciones de
varicela es alta®%37 en comparacion con otros paises, con
este estudio se pone de manifiesto la necesidad de intro-
ducir la vacunacion universal contra la varicela en el es-
quema nacional de inmunizacion al igual que en otros
paises®.
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