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Resumen:

La ataxia infantil puede deberse a causas multifactoriales de deterioro en la coordinacion del movimiento y el
equilibrio. La ataxia de presentacion aguda en nifos puede deberse a una etiologia infecciosa, inflamatoria, toxica,
isquémica o traumatica. La ataxia intermitente o episodica en nifios puede ser manifestaciones de migrafia, vértigo
posicional benigno o trastornos metabdlicos intermitentes. La ataxia infantil no progresiva sugiere una
malformacion cerebral congénita o una lesion cerebral prenatal o perinatal temprana, y la ataxia infantil progresiva
indica causas hereditarias o lesiones adquiridas de la fosa posterior que resultan en una disfuncidon cerebelosa
gradual. La tomografia computarizada y la resonancia magnética del sistema nervioso central son las modalidades
habituales que se utilizan para obtener imagenes de los nifios que presentan ataxia, segin la presentacion clinica.
Este documento proporciona pautas iniciales de diagndstico por imagenes para un nifio que presenta ataxia aguda
con o sin antecedentes de trauma reciente, ataxia recurrente con examen neurologico normal a intervalos, ataxia
progresiva cronica y ataxia cronica no progresiva.

Los Criterios de Idoneidad del Colegio Americano de Radiologia son pautas basadas en la evidencia para afecciones
clinicas especificas que son revisadas anualmente por un panel multidisciplinario de expertos. El desarrollo y la
revision de la guia incluyen un extenso andlisis de la literatura médica actual de revistas revisadas por pares y la
aplicacion de metodologias bien establecidas (Método de idoneidad de RAND / UCLA y Calificacion de la
evaluacion de recomendaciones, desarrollo y evaluacion o GRADE) para calificar la idoneidad de los
procedimientos de diagndstico por imagenes y el tratamiento para escenarios clinicos especificos. En aquellos casos
en que la evidencia es escasa o equivoca, la opinion de expertos puede complementar la evidencia disponible para
recomendar imagenes o tratamiento.

Palabras clave:
Criterios de adecuacion; Criterios de uso adecuado; Area bajo la curva (AUC); Ataxia; Cerebelo; CT; Directrices;
MRI; Neuroimagen

Resumen del enunciado:

Este documento proporciona pautas iniciales de diagndstico por imagenes para un niflo que presenta ataxia aguda
con o sin antecedentes de trauma reciente, ataxia recurrente con examen neurologico normal a intervalo, ataxia
progresiva cronica y ataxia cronica no progresiva.

[Traductore: Dr. Diego Rodriguez]
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Variante 1: Ataxia aguda, sin antecedentes de traumatismo reciente. Imagenes iniciales.

Procedimiento

Categoria de idoneidad

Nivel relativo de radiacion

Cabezal de resonancia magnética sin y con
contraste intravenoso

Usualmente apropiado

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Usualmente apropiado

Cabezal de TC sin contraste intravenoso

Usualmente apropiado

ARM de cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

Cuello MRA con contraste intravenoso

Puede ser apropiado

Cuello ARM sin contraste intravenoso

Puede ser apropiado

O|0| 0O | O

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin y con contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

@]

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin contraste intravenoso

Puede ser apropiado

CTA cabeza y cuello con contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

Cabezal CTA con contraste intravenoso

Puede ser apropiado

Cuello CTA con contraste intravenoso

Cabezal de espectroscopia de resonancia
magnética sin contraste [V

Resonancia magnética de torax, abdomen,
pelvis sin y con contraste intravenoso

Resonancia magnética del torax, abdomen,
pelvis sin contraste intravenoso

MRV cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Cabezal MRV con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin y con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin contraste intravenoso

Cabezal de TC con contraste intravenoso

Cabezal de TC sin y con contraste intravenoso

Cabezal CTV con contraste intravenoso

Escaneo MIBG

Tomografia computarizada de torax,
abdomen, pelvis con contraste intravenoso

TC de térax, abdomen, pelvis sin y con
contraste intravenoso

Tomografia computarizada de térax,
abdomen, pelvis sin contraste intravenoso

TC de columna completa con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin y con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

DO

DO

DO

DO
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Variante 2:

Nifo. Ataxia aguda, antecedente de traumatismo reciente. Imagenes iniciales.

Procedimiento

Categoria de idoneidad

Nivel relativo de radiacion

Cabezal de resonancia magnética sin contraste

. Usualmente apropiado (0]
Intravenoso
Cabezal de TC sin contraste intravenoso Usualmente apropiado D08
ARM de cabeza y cuello sin contraste .
. y Puede ser apropiado (0]
Intravenoso
Cabezal de resonancia magnética sin contraste .
. Puede ser apropiado (0]
Intravenoso
Cuello MRA con contraste intravenoso Puede ser apropiado (0]
Cuello ARM sin contraste intravenoso Puede ser apropiado (0]
CTA cabeza y cuello con contraste .
. y Puede ser apropiado BOO®
Intravenoso
Cabezal CTA con contraste intravenoso Puede ser apropiado 00
Cuello CTA con contraste intravenoso Puede ser apropiado S
Cabezal de espectroscopia de resonancia . .
A’ de esp p Usualmente inapropiado (0]
magnética sin contraste IV
Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin y con contraste Usualmente inapropiado (0]
intravenoso
Resonancia magnética completa de la . .
. . Usualmente inapropiado O
columna vertebral sin contraste intravenoso
Cabezal de resonancia magnética sin y con . .
7 & y Usualmente inapropiado O
contraste intravenoso
MRYV cabeza y cuello sin contraste . .
. zayc Usualmente inapropiado O
intravenoso
Cabezal MRV con contraste intravenoso Usualmente inapropiado (0]
Cabezal MRV sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado (0]
Cabezal MRV sin contraste intravenoso Usualmente inapropiado (0]
Cabezal de TC con contraste intravenoso Usualmente inapropiado SO
Cabezal de TC sin y con contraste intravenoso Usualmente inapropiado SO
Cabezal CTV con contraste intravenoso Usualmente inapropiado DO
TC de columna completa con contraste . .
. P Usualmente inapropiado BOO®
Intravenoso
TC de columna completa sin y con contraste . .
. p y Usualmente inapropiado BOO®
Intravenoso
TC de columna completa sin contraste . .
p Usualmente inapropiado BOO®

intravenoso
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Variante 3: Ataxia recurrente con examen neurolégico normal a intervalo. Imagenes iniciales.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Cabezal de espectroscopia de resonancia
magnética sin contraste IV

Cabezal de resonancia magnética sin y con
contraste intravenoso

ARM de cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Usualmente apropiado (0]

Puede ser apropiado

Puede ser apropiado

Cuello MRA con contraste intravenoso

O|0O|JO0O|O|0O | O

Cuello ARM sin contraste intravenoso

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin y con contraste
intravenoso

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin contraste intravenoso
MRV cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

@]

Cabezal MRV con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin y con contraste intravenoso

O|0|O0| O | O

Cabezal MRV sin contraste intravenoso

Cabezal de TC con contraste intravenoso

DO
B0

Cabezal de TC sin y con contraste intravenoso

Cabezal de TC sin contraste intravenoso

CTA cabeza y cuello con contraste
intravenoso

DO

DO
O
DO

Cabezal CTA con contraste intravenoso

Cuello CTA con contraste intravenoso

Cabezal CTV con contraste intravenoso

TC de columna completa con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin y con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin contraste
intravenoso

DO

DO

DO
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Variante 4: Ataxia crénica progresiva. Imagenes iniciales.

Procedimiento

Categoria de idoneidad

Nivel relativo de radiacion

Cabezal de resonancia magnética sin y con
contraste intravenoso

Usualmente apropiado

0

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Usualmente apropiado

0

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin y con contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin contraste intravenoso

Puede ser apropiado

Cabezal de TC sin contraste intravenoso

Cabezal de espectroscopia de resonancia
magnética sin contraste IV

ARM de cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Cuello MRA con contraste intravenoso

Cuello ARM sin contraste intravenoso

MRV cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Cabezal MRV con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin y con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin contraste intravenoso

Cabezal de TC con contraste intravenoso

Cabezal de TC sin y con contraste intravenoso

CTA cabeza y cuello con contraste
intravenoso

Cabezal CTA con contraste intravenoso

Cuello CTA con contraste intravenoso

Cabezal CTV con contraste intravenoso

TC de columna completa con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin y con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

&
&
&

O|0O|0| O |O|O|O|O|O

&
&
&

DO

DO

DO

O

DO

DO

DO

DO
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Variante 5: Ataxia crénica no progresiva. Imagenes iniciales.

Procedimiento

Categoria de idoneidad

Nivel relativo de radiacion

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Usualmente apropiado

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin contraste intravenoso

Puede ser apropiado

Cabezal de TC sin contraste intravenoso

Cabezal de espectroscopia de resonancia
magnética sin contraste IV

ARM de cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Cabezal de resonancia magnética sin contraste
intravenoso

Cuello MRA con contraste intravenoso

Cuello ARM sin contraste intravenoso

Resonancia magnética completa de la
columna vertebral sin y con contraste
intravenoso

Cabezal de resonancia magnética sin y con
contraste intravenoso

MRV cabeza y cuello sin contraste
intravenoso

Cabezal MRV con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin y con contraste intravenoso

Cabezal MRV sin contraste intravenoso

Cabezal de TC con contraste intravenoso

Cabezal de TC sin y con contraste intravenoso

CTA cabeza y cuello con contraste
intravenoso

Cabezal CTA con contraste intravenoso

Cuello CTA con contraste intravenoso

Cabezal CTV con contraste intravenoso

TC de columna completa con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin y con contraste
intravenoso

TC de columna completa sin contraste
intravenoso

Puede ser apropiado

O|0O|O |O | O

@]

O|0O|O0| O | O

DO

DO

DO

O

DO

DO

DO

DO
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ATAXIA-NINO

Panel de expertos en imagenes pediatricas: Rupa Radhakrishnan, MD? Lindsey A.G. Shea, MD, MSP;
Sumit Pruthi, MD, MBBS®; Victoria M. Silvera, MDY; Thangamadhan Bosemani, MBBS?®; Nilesh K. Desai, MD';
Donald L. Gilbert, MD, MS¢; Orit A. Glenn, MD"; Carolina V. Guimaraes, MD!; Mai-Lan Ho, MD;
H.F. Samuel Lam, MD, MPH¥; Mohit Maheshwari, MD!; David M. Mirsky, MD™; Helen R. Nadel, MD"
Sonia Partap, MD, MS°; Gary R. Schooler, MDP?; Unni K. Udayasankar, MD?%, Matthew T. Whitehead, MD";
Jason N. Wright, MD®; Cynthia K. Rigsby, MD.!

Resumen de la revision de la literatura

Introduccion/Antecedentes

La ataxia es la incapacidad de generar un movimiento voluntario coordinado, que puede manifestarse clinicamente
con signos y sintomas como torpeza, nistagmo, dismetria, marcha anormal o inestable, disdiadococinesia o
disinergia [1]. Aunque la disfuncidn del cerebelo es una causa dominante de ataxia en los nifios, las interrupciones
en varios circuitos neuronales que afectan a los ganglios basales, la corteza cerebral, la médula espinal y los nervios
periféricos, asi como al sistema sensorial y vestibular, también pueden dar lugar a la ataxia [1-6]. Otras causas,
como la debilidad muscular y la hipotonia, pueden manifestarse con anomalias de la marcha y de la postura que
pueden simular la ataxia [1]. Los nifios con epilepsia pueden presentar ataxia postictal. La "pseudoataxia" puede
ocurrir con trastornos funcionales [7,8].

Las manifestaciones especificas de la ataxia pueden corresponder a ciertas causas o pueden ser descubiertas por
desencadenantes particulares. Por ejemplo, la ataxia troncal es tipica de la patologia vermiciana cerebelosa [1]. Un
marcha tambaleante, cuando se desencadena por la rotacion de la cabeza, es tipico de la disfuncion vestibular [9].
La ataxia sensorial puede revelarse mediante una prueba de Romberg positiva, que examina las columnas dorsales.
[9]. Ademas, la ataxia con signos especificos puede sugerir el trastorno subyacente. Las anomalias pupilares pueden
sugerir la ingestion de farmacos o toxinas frente a la compresion del tercer par craneal. La torticolis o la resistencia
al movimiento de la cabeza y el cuello pueden indicar patologia en la union craneocervical, compresion de la médula
o tumor de la fosa posterior [9].

Sobre la base de una revision sistematica de datos europeos, la prevalencia estimada de ataxia infantil por causas
genéticas y adquiridas es de aproximadamente 26 por cada 100.000 nifios, aunque la prevalencia mundial real puede
ser mayor [10]. Existen variaciones regionales en la prevalencia de la ataxia infantil, con una mayor prevalencia de
causas genéticas de ataxia en los paises con alta consanguinidad, y una mayor prevalencia de causas infecciosas
como la malaria y la varicela en otras regiones donde estas enfermedades son mas comunes [10].

La evaluacion de la ataxia requiere una revision cuidadosa de los datos demograficos, los antecedentes
(especialmente la duracion de los sintomas y la presencia de déficits neurologicos adicionales), el examen clinico,
las pruebas de laboratorio y las neuroimagenes para llegar a un diagnostico coherente [2,7,11-13]. En los nifios
pequetios y los bebés, un examen neuroldgico detallado suele ser un desafio y, por lo tanto, las imagenes iniciales
desempefian un papel fundamental para llegar a un diagndstico.

La evolucién temporal de la enfermedad (p. €j., aguda, recurrente, cronica con o sin progresion) puede indicar o
descartar una posible etiologia. La ataxia de inicio agudo generalmente se refiere a la ataxia que se desarrolla en
horas o dias y con frecuencia se presenta dentro de las 72 horas, mientras que la ataxia crénica se define como una
ataxia que dura mas de 2 meses [1,14]. La ataxia de presentacion aguda en nifios puede deberse a una etiologia
infecciosa, inflamatoria, toxica, isquémica o traumatica. La ataxia intermitente o episddica en niflos puede ser
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Texas. Texas Children’s Hospital, Houston, Texas. ¢Cincinnati Children’s Hospital Medical Center, Cincinnati, Ohio; American Academy of Neurology.
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California. °Stanford University, Stanford, California; American Academy of Pediatrics. PUT Southwestern Medical Center, Dallas, Texas. YUniversity of
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manifestaciones de migrafa, vértigo posicional benigno o trastornos metabolicos intermitentes. Mientras que la
ataxia infantil no progresiva sugiere una malformacion cerebral congénita o una lesion cerebral prenatal o perinatal
temprana, la ataxia infantil progresiva puede deberse a causas hereditarias o lesiones adquiridas de la fosa posterior
que dan lugar a una disfuncion cerebelosa gradual.

El objetivo de este documento es describir los escenarios clinicos mas frecuentes de la ataxia en la infancia y
proporcionar al clinico una orientacion basada en la literatura existente para que pueda elegir la imagen inicial mas
adecuada. Todos los escenarios descritos en este documento se relacionan con el encuentro inicial con las imagenes;
El papel de las imagenes en el tratamiento y seguimiento de los pacientes con ataxia esta mas alla del alcance de
este documento. Para una atencion adecuada, los pacientes con ataxia y traumatismo craneal también deben
someterse a imagenes guiadas por el tema de los criterios® de idoneidad del ACR en "Traumatismo
craneoencefalico infantil” [15].

Consideraciones especiales sobre imagenes

La TC es util en la evaluacion de nifios con ataxia con sugerencia clinica de etiologias como traumatismo craneal
agudo, hemorragia intracraneal aguda, masa intracraneal o accidente cerebrovascular. Las tomografias
computarizadas en nifios deben realizarse utilizando protocolos pediatricos especificos para mantener la exposicion
a la radiaciébn "tan baja como sea razonablemente posible". El sitio web de Image Gently®
(http://www.imagegently.org) proporciona informacion adicional.

La resonancia magnética es Util en la evaluacion de la ataxia infantil debido a su capacidad para distinguir el
contraste tisular en funcion de las propiedades intrinsecas de relajacion magnética del tejido y la susceptibilidad
magnética. Sin embargo, debido a la calidad del diagnostico, los examenes de resonancia magnética requieren que
el paciente permanezca inmovil, y puede ser dificil adquirir una resonancia magnética en nifios pequefios y pacientes
que no cooperan. Los protocolos de resonancia magnética de adquisicion rapida pueden ser utiles para obtener
imagenes del cerebro sin sedacion en estos pacientes, pero la sensibilidad de la resonancia magnética rapida en
comparacion con los protocolos de resonancia magnética cerebral de rutina para identificar la patologia intracraneal
es incierta. E1l ACR-ASNR-SPR Parametro de practica para la realizacion de imagenes de resonancia magnética
funcional (fMRI) del cerebro [16] y el Pardmetro de practica ACR-ASNR-SPR para la realizacion de imagenes
por resonancia magnética (RM) de la columna vertebral pediatrica [17] Proporcionar informacion adicional.

Aunque la MIBG (meta-yodobencilguanidina yodada-123) y las imagenes por TC del térax, el abdomen y la pelvis
se usan en pruebas diagnosticas especificas de nifios que presentan el sindrome de opsoclonia-mioclonia-ataxia,
para diagnosticar el neuroblastoma o el ganglioneuroblastoma subyacentes, es posible que no sean la primera linea
de imagen. Cabe destacar que el sindrome de opsoclonia-mioclonia-ataxia es una de las presentaciones menos
frecuentes de tumores como el neuroblastoma o el ganglioneuroblastoma. Una descripcion completa de los signos
y sintomas del neuroblastoma o ganglioneuroblastoma y sus analisis estan fuera del alcance de este documento.

Definicion inicial de imagenes

Las imagenes iniciales se definen como imagenes indicadas al comienzo del episodio de atencion para la afeccion
médica definidas por la variante. Mas de un procedimiento puede considerarse generalmente apropiado en la
evaluacion inicial por imagenes cuando:

e Existen procedimientos que son alternativas equivalentes (es decir, solo se ordenarda un
procedimiento para proporcionar la informacion clinica para administrar eficazmente la atencion
del paciente)

0

e Existen procedimientos complementarios (es decir, se ordena mas de un procedimiento como un
conjunto o simultaneamente donde cada procedimiento proporciona informacion clinica inica para
administrar eficazmente la atencion del paciente).

Discusion de los procedimientos en las diferentes situaciones

Variante 1: Nifio. Ataxia aguda, sin antecedentes de traumatismo reciente. Imagenes iniciales.

La ataxia de inicio agudo generalmente se refiere a la ataxia que se desarrolla en horas o dias y con frecuencia se
presenta dentro de las 72 horas [2]; La ataxia subaguda a menudo se refiere al inicio de los sintomas de mas de una
semana [22]. Sin embargo, no existe una distincion clinica clara entre el inicio agudo y el inicio subagudo de la
ataxia en ciertos casos, y la mayoria de los estudios de ataxia aguda infantil combinan estos 2 grupos para incluir la

Criterios de idoneidad ACR® 8 Ataxia-Nifo


https://acsearch.acr.org/docs/3083021/Narrative/
https://acsearch.acr.org/docs/3083021/Narrative/
http://www.imagegently.org/
https://gravitas.acr.org/PPTS/GetDocumentView?docId=138
https://gravitas.acr.org/PPTS/GetDocumentView?docId=138
https://gravitas.acr.org/PPTS/GetDocumentView?docId=53
https://gravitas.acr.org/PPTS/GetDocumentView?docId=53

ataxia de varios dias de duracion [2,13,18-21]. La mayoria de los casos de ataxia aguda infantil son transitorios y
benignos [20,22-25]. Un estudio reciente de un solo centro sugiere que la ataxia cerebelosa posinfecciosa es la causa
mas comun de ataxia aguda en los nifios que acuden al servicio de urgencias, lo que representa aproximadamente
el 50% de estos nifios [18]. En un estudio multicéntrico de 509 nifios (edad media de 5,8 afios) que acudieron al
servicio de urgencias con ataxia aguda, las causas mas comunes fueron los trastornos infecciosos y posinfecciosos
(cerebelitis infecciosa aguda, ataxia cerebelosa posinfecciosa aguda o encefalomielitis aguda diseminada), que
representaron el 33,6% del total de casos de ataxia; La siguiente causa mas comun fueron los tumores cerebrales,
que representaron el 11,2% de los casos [19]. Otras causas importantes de ataxia aguda incluyen intoxicaciones,
ataxia relacionada con la migrafia, neuropatias periféricas, encefalitis y disfuncion vestibular [18,19].

El sindrome de opsoclonia-mioclonia-ataxia, una causa menos comun de ataxia aguda infantil mediada por el
sistema inmunitario, solo representa aproximadamente el 2 % de las ataxias agudas infantiles, pero es una
consideracion importante porque se debe con mayor frecuencia a neuroblastoma, ganglioneuroblastoma o
ganglioneuroma subyacentes y, con menos frecuencia, a etiologias infecciosas o posinfecciosas [18,19]. El
sindrome de opsoclonia-mioclonia-ataxia es una de las presentaciones menos comunes de tumores como el
neuroblastoma o el ganglioneuroblastoma, y una descripcion completa de los signos, sintomas y analisis del
neuroblastoma o ganglioneuroblastoma estan fuera del alcance de este documento. La ataxia aguda también puede
ser una caracteristica de presentacion (junto con la oftalmoplejia y la areflexia) del sindrome de Miller-Fisher, un
subtipo del sindrome de Guillain-Barré caracterizado por la presencia del anticuerpo IgG anti-GQ1b [1].

El accidente cerebrovascular cerebeloso es una causa poco frecuente de ataxia aguda en nifios, con una serie que
identifico 3 casos de 364 nifios que acudieron al servicio de urgencias con ataxia aguda [26]. A pesar de su rareza,
el diagndstico del infarto cerebeloso agudo es fundamental debido a las implicaciones para el diagnodstico y el
tratamiento adecuados.

En un meta-analisis, Whelan et al [13] mostrd que se identificaron hallazgos de imagen clinicamente significativos
en el 2,5% de los pacientes con ataxia aguda en la TC y en el 5% de los pacientes en la RM. Sin embargo, las
imagenes iniciales solo se realizaron en una pequefa proporcion de pacientes en los estudios incluidos; Por lo tanto,
es posible que se hayan pasado por alto hallazgos adicionales de interés, lo que limita la generalizacion de los
resultados. En otro estudio retrospectivo, se observaron anomalias significativas en la TC en el 7% y en la RMN en
el 14% de los nifios que presentaban ataxia aguda [18]. En un estudio reciente de 141 nifios que acudieron al servicio
de urgencias con ataxia aguda o subaguda, 104 (73,8%) se sometieron a neuroimagenes, y se encontraron anomalias
en el 60,6% de los que se sometieron a imagenes (29,3% en la TC de la cabeza y 63,9% en la resonancia magnética
cerebral), pero se observaron anomalias significativas, definidas como que requieren tratamiento quirirgico o
médico urgente, en solo el 13,5% de estos nifios [20]. La gran mayoria (86%) de los nifios con patologia de
neuroimagen significativa tenian hallazgos neurologicos focales adicionales, y solo en el 14% de los casos la ataxia
fue el tnico sintoma de presentacion [20].

La evaluacion colectiva de varios estudios indica que, aunque las imagenes agudas pueden revelar una afeccion
clinicamente urgente [1,7,21,22,25-27], el rendimiento de hallazgos clinicamente significativos puede ser mas alto
en nifios de >3 afios de edad con sintomas de >3 dias de duracion y en presencia de sintomas extracerebelosos,
como somnolencia, encefalopatia, debilidad motora focal o compromiso de los nervios craneales [13,18,20,26]. En
nifios pequefios que presentan ataxia cerebelosa aguda y antecedentes recientes de enfermedad viral, pero sin signos
y sintomas neurologicos extracerebelosos y un resultado negativo en la prueba de deteccion de drogas en orina, se
ha sugerido la conducta expectante [18], con imagenes reservadas para aquellos con deterioro clinico. Por lo tanto,
la necesidad de neuroimagen en el entorno agudo debe guiarse por la presentacion clinica, la historia clinica y las
pruebas de laboratorio.

Cabezal de tomografia computarizada

En un estudio grande en el que se evaluaron las imagenes de 104 nifios con ataxia aguda o subaguda, se identificaron
anomalias de la TC en hasta el 29 % de los nifios [20]. Se han identificado hallazgos clinicamente significativos en
la TC en el 7% de los niflos que presentan ataxia aguda [ 18]. Aunque el estudio de Whelan et al [13] solo mostraron
anormalidades intracraneales significativas en la TC en el 2,5% de los nifios que presentaron ataxia aguda, su estudio
estuvo limitado por el hecho de que solo una pequefia proporcion de nifios tenia imagenes. En ausencia de trauma
previo, la TC es til para identificar la hemorragia intracraneal aguda no traumética, pero también puede identificar
hidrocefalia, edema cerebeloso y calcificaciones [7,28]. Sin embargo, la TC es menos sensible que la RM para
mostrar patologia intracraneal, incluidas las anomalias de la fosa posterior [20,26]. No existe literatura relevante
que apoye el uso de la TC cefalica con contraste en la evaluacion de la ataxia aguda infantil.
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TC Columna Completa
No existe literatura relevante que apoye el uso de la TC de columna completa en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia aguda y sin antecedentes de trauma reciente.

CTA Cabeza y Cuello

La angiografia por tomografia computarizada (ATC) de la cabeza y el cuello puede ser 1til en nifios con ataxia
debido a un accidente cerebrovascular de circulacion posterior, hemorragia o malformacion vascular. Sin embargo,
es posible que sea necesario decidir esta investigacion en funcion de la presentacion clinica y la preocupacion por
el infarto cerebeloso agudo [7]. El accidente cerebrovascular o las malformaciones vasculares son la etiologia de
solo el 1% al 3% de la ataxia aguda infantil [20,26]. Aunque no hay bibliografia relevante que distinga entre la ATC
de cabeza y cuello versus la ATC de la cabeza o el cuello solos en estas causas vasculares raras de ataxia aguda
infantil, la ATC de cabeza y cuello puede ser mas beneficiosa que la ATC de cabeza o cuello porque el sitio de la
anomalia vascular puede estar en la cabeza o el cuello o en ambas localizaciones.

Jefe de CTA

La ATC de la cabeza junto con la ATC del cuello puede ser 1til en nifios con ataxia debida a un accidente
cerebrovascular de circulacion posterior, una hemorragia o una malformacion vascular. Sin embargo, es posible que
sea necesario decidir esta investigacion en funcion de la presentacion clinica y la preocupacion por el infarto
cerebeloso agudo [7]. El accidente cerebrovascular o las malformaciones vasculares son la etiologia de solo el 1%
al 3% de la ataxia aguda infantil [20,26].

Cuello CTA

La ATC del cuello, junto con la ATC de la cabeza, puede ser Util en nifios con ataxia debida a un accidente
cerebrovascular de circulacion posterior, una hemorragia o una malformacion vascular. Sin embargo, es posible que
sea necesario decidir esta investigacion en funcion de la presentacion clinica y la preocupacion por el infarto
cerebeloso agudo [7]. El accidente cerebrovascular o las malformaciones vasculares son la etiologia de solo el 1%
al 3% de la ataxia aguda infantil [20,26].

Cabeza de CTV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la venografia por TC (CTV) en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia aguda y sin antecedentes de trauma reciente.

Cabezal de resonancia magnética

En un estudio de 104 nifios de los que se tomaron imagenes para detectar ataxia aguda o subaguda, se identificaron
anomalias en la resonancia magnética en el 64 % de los casos [20]. Sin embargo, se han notificado anomalias
intracraneales clinicamente significativas en la RMN en el 14% de los nifios que presentan ataxia aguda o subaguda
[18,20]. La resonancia magnética es mas sensible que la TC en la evaluacion de la patologia intracraneal en la ataxia
aguda en nifios [20]. En un estudio de Luetje et al [20], se identificaron anomalias en la resonancia magnética pero
no en la TC en 8 nifios. El contraste intravenoso (IV) es util en los trastornos infecciosos y posinfecciosos, las
afecciones desmielinizantes y los tumores cerebrales, que son las causas comunes de la ataxia cerebelosa aguda en
los nifios [19].

Resonancia magnética de columna completa

La resonancia magnética de la columna vertebral puede ser util en nifios con ataxia debido a causas como la
encefalomielitis aguda diseminada, los tumores cerebrales y la enfermedad desmielinizante, todas las cuales pueden
mostrar anomalias adicionales de la médula espinal [29]. Por lo general, si existe una alta sospecha clinica de una
afeccion que puede tener anomalias de la médula espinal o paravertebrales, se puede incluir una resonancia
magnética de la columna vertebral para obtener imagenes del neuroeje. Aunque no hay literatura relevante que
discuta el uso especifico del contraste en la resonancia magnética de la columna vertebral en la ataxia aguda infantil,
la adicién de imagenes posteriores al contraste puede ser util para evaluar las lesiones neoplésicas, desmielinizantes
e inflamatorias, que son causas comunes de ataxia cerebelosa aguda en nifios [20].

Cabezal de espectroscopia de resonancia magnética
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza con espectroscopia de RM en la evaluacion inicial de
un nifio con ataxia aguda y sin antecedentes de trauma reciente.

MRA Cabeza y Cuello
La angiografia por resonancia magnética (ARM) de la cabeza y el cuello puede ser una herramienta 1til para evaluar
la ataxia debida a un accidente cerebrovascular de circulacion posterior, hemorragia o malformacion vascular. Sin
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embargo, un accidente cerebrovascular circulatorio posterior es raro en los nifios, y es posible que sea necesario
decidir esta investigacion en funcion de la presentacion clinica y la preocupacion por el infarto cerebeloso agudo
[7]. Los accidentes cerebrovasculares o las malformaciones vasculares pueden presentarse con ataxia en el 1% al
3% de los casos [20,26]. Aunque no hay bibliografia relevante que distinga entre la ARM de cabeza y cuello versus
la ARM de la cabeza o el cuello sola en estas causas vasculares raras de ataxia aguda infantil, la ARM de cabeza y
cuello puede ser mas beneficiosa que la ARM de cabeza o cuello sola porque el sitio de la anomalia vascular puede
estar en la cabeza o el cuello o en ambas localizaciones.

Jefe de MRA

La ARM de la cabeza junto con la ARM del cuello puede ser una herramienta util para evaluar la ataxia debida a
un accidente cerebrovascular de circulacion posterior, una hemorragia o una malformacién vascular. Sin embargo,
un accidente cerebrovascular circulatorio posterior es raro en los nifios, y es posible que sea necesario decidir esta
investigacion en funcion de la presentacion clinica y la preocupacion por el infarto cerebeloso agudo [7]. Los
accidentes cerebrovasculares o las malformaciones vasculares pueden presentarse con ataxia en el 1% al 3% de los
casos [20,26].

Cuello MRA

La resonancia magnética del cuello junto con la resonancia magnética de la cabeza puede ser una herramienta util
para evaluar la ataxia debida a un accidente cerebrovascular de circulacion posterior, una hemorragia o una
malformacion vascular. Sin embargo, un accidente cerebrovascular circulatorio posterior es raro en los nifios, y es
posible que sea necesario decidir esta investigacion en funcion de la presentacion clinica y la preocupacion por el
infarto cerebeloso agudo [7]. Los accidentes cerebrovasculares o las malformaciones vasculares pueden presentarse
con ataxia en el 1% al 3% de los casos [20,26].

MRYV Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de la venografia por RMN (MRV) de cabeza y cuello en la
evaluacion inicial de un nifio con ataxia aguda y sin antecedentes de trauma reciente.

Jefe MRV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza MRV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
aguda y sin antecedentes de trauma reciente.

Escaneo MIBG

En un niflo que presenta el sindrome de opsoclonia-mioclonia-ataxia aguda, una gammagrafia con MIBG puede ser
util en la evaluacion para identificar el neuroblastoma, el ganglioneuroblastoma o el ganglioneuroma como la
etiologia causal [2,13]. En ausencia de bibliografia relevante, una gammagrafia con MIBG puede no ser beneficiosa
como prueba de imagen de primera linea en un nifio que presenta ataxia aguda.

Tomografia computarizada de téorax, abdomen y pelvis

En un nifio que presenta un sindrome agudo de opsoclonia-mioclonia-ataxia con preocupacion por neuroblastoma
o ganglioneuroblastoma o ganglioneuroma, las imagenes iniciales con TC del torax, el abdomen y la pelvis con
contraste intravenoso pueden ser utiles para el diagndstico, aunque la utilidad clinica de la TC como modalidad
inicial de imagenes es menos clara [2,13].

Resonancia magnética de térax, abdomen y pelvis

En un nifio que presenta sindrome agudo de opsoclonia-mioclonia-ataxia, con sospecha clinica de neuroblastoma,
ganglioneuroblastoma o ganglioneuroma, la resonancia magnética del torax, el abdomen y la pelvis sin y con
contraste intravenoso puede ser Util para identificar la masa subyacente [2,13]; Sin embargo, no existe literatura que
respalde el uso de esta modalidad como procedimiento inicial.

Variante 2: Nifio. Ataxia aguda, antecedente de traumatismo reciente. Imagenes iniciales.

El traumatismo craneoencefalico es una causa rara pero importante de ataxia en los nifios, ya que representa
aproximadamente el 5% de las ataxias agudas infantiles [18]. La ataxia después de un traumatismo reciente de
cabeza y cuello puede deberse a una hemorragia intracraneal, contusion cerebral, conmocion cerebral o diseccion
vertebral traumatica [18,30].

No hay pruebas suficientes en la literatura sobre la evaluacion dptima por imagenes de los nifilos que presentan
ataxia aguda después de un traumatismo reciente. Sin embargo, es razonable obtener imagenes de estos niflos para
detectar lesiones traumaticas que pueden requerir una intervencion de emergencia, especialmente para identificar
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una hemorragia intracraneal, un efecto de masa significativo o una hernia cerebral que puede requerir una consulta
neuroquirurgica de emergencia [7,22,25,26]. Las imagenes vasculares generalmente se incluyen en el diagnostico
si existe la sospecha de una lesion vascular traumatica, como la diseccion de la arteria vertebral, que puede resultar
en un accidente cerebrovascular cerebeloso. Los pacientes con traumatismo craneal o de columna vertebral también
deben someterse a imagenes guiadas por los criterios de idoneidad del ACR® Temas sobre "Traumatismo
craneoencefilico infantil” [15] y "Sospecha de Traumatismo de la Columna Vertebral-Nifio” [31].

Cabezal de tomografia computarizada

En un nifio con traumatismo reciente y sintomas neurologicos, incluida la ataxia, la TC de la cabeza es un modo
util de investigacion emergente para evaluar procesos intracraneales agudos como sangrado, efecto de masa y hernia
[7]. La adicion de contraste intravenoso puede ocultar pequefias hemorragias en el contexto del traumatismo;
consulte el tema Criterios® de idoneidad del ACR en "Traumatismo craneoencefalico infantil” [15] para obtener
mas orientacion.

TC Columna Completa

No existe literatura relevante que apoye el uso de la TC de columna completa en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia aguda después de un traumatismo craneal reciente. Los nifios con traumatismo de la columna vertebral
deben someterse a imagenes guiadas por el tema de los Criterios® de idoneidad del ACR en "Sospecha de
Traumatismo de la Columna Vertebral-Nifio” [31].

CTA Cabeza y Cuello

La ATC de cabeza y cuello puede ser util en el diagnostico de un nifio que presenta ataxia aguda con antecedentes
recientes de traumatismo, debido a una diseccion de la arteria vertebral que puede resultar en un accidente
cerebrovascular cerebeloso y presentar ataxia. Aunque la mayoria de las disecciones de arterias vertebrales son de
localizacion extracraneal, la ATC de cabeza y cuello puede ser mas beneficiosa que la ATC de cabeza o de cuello
sola para evaluar la extension total de la lesion vascular.

Jefe de CTA

La cabeza de la ATC junto con la ATC del cuello puede ser util en la evaluacion diagnoéstica si hay sospecha de
lesion vascular traumatica, como la diseccion de la arteria vertebral que puede resultar en un accidente
cerebrovascular cerebeloso y ataxia. Aunque la mayoria de las disecciones de arterias vertebrales son de
localizacion extracraneal, la ATC de cabeza y cuello puede ser mas beneficiosa que la ATC de cabeza o de cuello
sola para evaluar la extension total de la lesion vascular.

Cuello CTA

La ATC de cuello junto con la ATC de la cabeza puede ser util en la evaluacion diagnoéstica si existe la sospecha
de un traumatismo cervical que resulta en una lesion vascular cervical, como la diseccion de la arteria vertebral que
puede resultar en un accidente cerebrovascular cerebeloso y ataxia. Aunque la mayoria de las disecciones de arterias
vertebrales son de localizacion extracraneal, la ATC de cabeza y cuello puede ser mas beneficiosa que la ATC de
cabeza o de cuello sola para evaluar la extension total de la lesion vascular.

Cabeza de CTV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
aguda después de un trauma reciente.

Cabezal de resonancia magnética

La resonancia magnética es mas sensible que la tomografia computarizada para detectar lesiones intracraneales en
nifios con ataxia aguda; consulte el tema Criterios® de idoneidad del ACR en "Traumatismo craneoencefélico
infantil” [15] para obtener mas orientacion. Sin embargo, no se ha evaluado su utilidad en el contexto de la ataxia
aguda después de un traumatismo. La resonancia magnética puede ser util para identificar pequefias hemorragias
intracraneales, lesion axonal difusa, contusion cerebral y pequefios infartos cerebelosos de diseccion traumatica que
pueden pasar desapercibidos por la TC [4,26,32,33]; consulte el tema Criterios® de idoneidad del ACR en
"Traumatismo craneoencefalico infantil” [15] para obtener mas orientacion. No hay literatura que respalde el uso
de la cabeza de resonancia magnética con contraste para este escenario.

Cabezal de espectroscopia de resonancia magnética
No existe literatura relevante que apoye el uso de la espectroscopia de RM de la cabeza en la evaluacion inicial de
un nifio con ataxia aguda después de un traumatismo reciente.
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MRA Cabeza y Cuello

La ARM de cabeza y cuello puede ser util en la evaluacion diagnostica si hay sospecha de lesion vascular traumatica,
como una diseccion de la arteria vertebral que puede resultar en un accidente cerebrovascular cerebeloso y ataxia.
Aunque la mayoria de las disecciones de las arterias vertebrales son de localizacion extracraneal, la ARM de la
cabeza y el cuello puede ser mas beneficiosa que la ARM de cabeza o de cuello sola para evaluar la extension total
de la lesion vascular.

Jefe de MRA

La ARM de la cabeza, junto con la ARM del cuello, puede ser util en el diagnostico si hay sospecha de una lesion
vascular traumadtica, como una diseccion de la arteria vertebral que puede resultar en un accidente cerebrovascular
cerebeloso y ataxia. Aunque la mayoria de las disecciones de las arterias vertebrales son de localizacion
extracraneal, la ARM de la cabeza y el cuello puede ser mas beneficiosa que la ARM de cabeza o de cuello sola
para evaluar la extension total de la lesion vascular.

Cuello MRA

La ARM de cuello puede ser ttil en la evaluacion diagndstica si hay sospecha de lesion vascular cervical traumatica,
como una diseccion de la arteria vertebral que puede resultar en un accidente cerebrovascular cerebeloso y ataxia.
Aunque la mayoria de las disecciones de las arterias vertebrales son de localizacion extracraneal, la ARM de la
cabeza y el cuello puede ser mas beneficiosa que la ARM de cabeza o de cuello sola para evaluar la extension total
de la lesion vascular.

Resonancia magnética de columna completa

No existe literatura relevante que apoye el uso de la resonancia magnética de columna completa en la evaluacion
inicial de un nifio con ataxia aguda después de un traumatismo craneal reciente. La evaluacion inicial de un nifio
con ataxia aguda después de un traumatismo reciente de la columna vertebral debe seguir el tema de los criterios®
de idoneidad del ACR en "Sospecha de Traumatismo de la Columna Vertebral-Nifio” [31].

MRYV Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la MRV de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia aguda después de un traumatismo reciente.

Jefe MRV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza MRV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
aguda después de un traumatismo reciente.

Variante 3: Nifio. Ataxia recurrente con exploracion neurolégica normal a intervalos. Imagenes iniciales.

Para cumplir con la definicion de ataxia recurrente, los sintomas de cada episodio ataxico deben resolverse, o
resolverse casi por completo, antes del inicio del siguiente ataque [34]. Este modo de presentacion es relativamente
poco frecuente en los nifios. En un estudio canadiense de 185 pacientes pediatricos con ataxia cronica, solo el 11,4%
se clasificd como ataxia episddica o intermitente [34]. La ataxia recurrente en un nifio puede ser una manifestacion
de migrafias basilares, vértigo paroxistico benigno, trastornos genéticos como la ataxia episodica autosdmica
dominante y trastornos metabdlicos [1,22,25,27,34,35]. El vértigo paroxistico benigno generalmente se diagnostica
mediante la anamnesis, el examen fisico y cuando las pruebas vestibulares y las neuroimagenes son normales. Las
migrafias basilares generalmente se diagnostican en funcion de los sintomas clinicos y con neuroimagenes normales.
Las ataxias episddicas autosémicas dominantes son un grupo clinicamente heterogéneo (se han descrito al menos 6
tipos), con hallazgos imagenologicos como la atrofia vermiciana descrita en la ataxia episodica tipo 2. Errores
congénitos del metabolismo, como enfermedad intermitente de la orina con jarabe de arce, deficiencia de piruvato
deshidrogenasa y Enfermedad de Hartnup También puede presentarse con ataxia intermitente en momentos de
estrés o enfermedad [1,36,37]; Las imagenes en estos casos pueden ser Utiles para Identificar y caracterizar la
enfermedad neurometabdlica subyacente. Los nifios con oclusion rotacional de la arteria vertebral, también
conocida como sindrome del cazador con arco, pueden presentar sintomas neuroldgicos episodicos, incluida la
ataxia [38]; Sin embargo, esta afeccidon es lo suficientemente rara como para que no sea un objetivo diagnostico
para la evaluacion inicial de un nifio que presenta ataxia recurrente y un examen neurolégico normal a intervalos.

Cabezal de tomografia computarizada
No existe literatura relevante que apoye el uso de la TC de la cabeza en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
recurrente.
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TC Columna Completa
No existe literatura relevante que apoye el uso de la TC de columna completa en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia recurrente.

CTA Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ATC de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio con
ataxia recurrente.

Jefe de CTA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTA en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
recurrente.

Cuello CTA
No existe literatura relevante que apoye el uso de cuello CTA en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
recurrente.

Cabeza de CTV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
recurrente.

Cabezal de resonancia magnética

Aunque no hay suficiente literatura sobre la utilidad de la resonancia magnética en la ataxia intermitente o episodica
en la infancia, la resonancia magnética de la cabeza puede ser util para diagnosticar trastornos metabolicos y
anomalias genéticas [1,25,34]. Las neuroimagenes en pacientes con migrafia basilar y ataxia paroxistica benigna
infantil suelen ser normales, y el establecimiento de neuroimagenes normales respalda el diagndstico de estas
afecciones en el entorno clinico adecuado [1,25,34]. En estas causas antes mencionadas, no hay suficiente evidencia
en la literatura para apoyar el uso de la RM con contraste en la evaluacion inicial de un nifio con Ataxia episodica
o intermitente [1,25,34].

Resonancia magnética de columna completa
No existe literatura relevante que apoye el uso de la RM completa de la columna vertebral en la evaluacion inicial
de un nifio con ataxia recurrente.

Cabezal de espectroscopia de resonancia magnética

Algunas ataxias episodicas pueden deberse a trastornos metabolicos subyacentes, y en condiciones especificas en
las que se sospecha un trastorno metabolico subyacente, la espectroscopia de resonancia magnética puede ser util
en la investigacion.

MRA Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ARM de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia recurrente.

Jefe de MRA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de la ARM en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
recurrente.

Cuello MRA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ARM en el cuello en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
episodica o intermitente.

MRYV Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la MRV de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia recurrente.

Jefe MRV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza MRV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
recurrente.

Variante 4: Nifio. Ataxia cronica progresiva. Imagenes iniciales.

La ataxia cronica progresiva es una presentacion frecuente de ataxia en nifios. Los signos y sintomas suelen durar
>2 meses, pero en ocasiones solo pueden presentarse unas pocas semanas de sintomas [5,14,34]. Los tumores
cerebelosos, los gliomas del tronco encefalico y los trastornos inflamatorios son, en conjunto, una causa comun de
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ataxia cronica progresiva en la infancia [1,4,5,25]. Con menos frecuencia, las ataxias hereditarias causan ataxias
cronicas progresivas en los nifios [1,4,5,25]. Las ataxias hereditarias son un grupo heterogéneo de trastornos
neurodegenerativos clinica y genéticamente distinguidos, que incluyen ataxias cerebelosas autosomicas
dominantes, como las ataxias espinocerebelosas, y ataxias cerebelosas autosdémicas recesivas, como la ataxia de
Friedreich.

Las imagenes juegan un papel importante en los nifios con ataxias cronicas progresivas. Las imagenes cerebrales
son cruciales en la evaluacion de los nifios con sospecha de tumores cerebrales. En los nifios con ataxias cronicas
progresivas hereditarias, ciertos hallazgos de imagenes pueden ser ttiles en la evaluacion diagnostica [1,4,11,28,39-
47]. Varios trastornos hereditarios de las ataxias cerebelosas tienen un curso clinico progresivo y una progresion
variable de pérdida de volumen cerebelosa, hemisférica y vermiana. Ademas de la atrofia cerebelosa y vermicana,
en ciertas afecciones se puede observar una anormalidad de la sefial asociada y atrofia de la médula espinal y areas
adicionales del cerebro. Las imagenes iniciales proporcionan una linea de base para la evaluacion de estas
anomalias. Debido a la heterogeneidad fenotipica y a la naturaleza progresiva de las ataxias cerebelosas hereditarias,
las imagenes en la primera infancia pueden ser normales o sutilmente anormales, y las anomalias en las imagenes
se hacen mas evidentes en el seguimiento [14,46,48].

Cabezal de tomografia computarizada

Pocos estudios describen la utilidad de la TC en la identificacion de calcificaciones intracraneales en afecciones
especificas como el sindrome de Cockayne, que puede presentarse con ataxia cronica progresiva en nifos [14,28].
Aunque la TC puede identificar anomalias estructurales importantes o lesiones de masa intracraneal, la RM es mas
sensible para este proposito.

TC Columna Completa
No existe literatura relevante que apoye el uso de la TC de columna completa en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia cronica progresiva.

CTA Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ATC en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia cronica
progresiva.

Jefe de CTA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTA en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
cronica progresiva.

Cuello CTA
No existe literatura relevante que apoye el uso de cuello CTA en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia cronica
progresiva.

Cabeza de CTV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
crénica progresiva.

Cabezal de resonancia magnética

La resonancia magnética de la cabeza es 1til en el estudio clinico de nifios con ataxia cronica progresiva y puede
identificar tumores cerebrales y trastornos neurodegenerativos hereditarios [1,4,11,28,39-47]. En un estudio de 82
pacientes con ataxia espinocerebelosa tipo 1, 3 0 6 y 32 controles normales, Schulz et al [46] Se identificd una
atrofia significativa del tronco encefalico, el vermis cerebeloso y los hemisferios cerebelosos en los nifios afectados.
La resonancia magnética de la cabeza con contraste es util para caracterizar los tumores cerebrales que son una
causa comun de ataxia cronica progresiva en los nifios [1,4,5,25].

Resonancia magnética de columna completa

La resonancia magnética de la columna vertebral puede ser 1til en nifios con ataxia cronica progresiva debido a
ciertas causas, como tumores del sistema nervioso central y ataxias espinocerebelosas. Es posible que se requieran
imagenes posteriores al contraste seglin las caracteristicas del caso, como en el contexto de los tumores del sistema
nervioso central para identificar la enfermedad metastasica de la columna vertebral.

Cabezal de espectroscopia de resonancia magnética
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza con espectroscopia de RM en la evaluacion inicial de
un nifio con ataxia crénica progresiva. Las proporciones de metabolitos alteradas o la presencia de metabolitos
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especificos en la espectroscopia de RM pueden ser ttiles para distinguir los tipos de tumores de fosa posterior y los
subtipos moleculares.

MRA Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ARM de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia cronica progresiva.

Jefe de MRA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de ARM en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
cronica progresiva.

Cuello MRA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ARM en el cuello en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
cronica progresiva.

MRYV Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de la MRV de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia cronica progresiva.

Jefe MRV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza MRV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
cronica progresiva.

Variante 5: Nifio. Ataxia crénica no progresiva. Imagenes iniciales.

Las ataxias cronicas no progresivas estan compuestas por un grupo heterogéneo de ataxias cerebelosas con inicio
temprano de sintomas cerebelosos y sin cambios clinicos en la gravedad durante el seguimiento [1,4,25].
Comunmente, el inicio de los sintomas en estos casos es dentro del primer afio de vida, y este grupo de ataxias se
conoce como ataxia congénita cronica no progresiva [49]. La ataxia cronica no progresiva en nifios puede deberse
a etiologias sindrémicas, no sindrémicas, genéticas y adquiridas. En algunas causas sindromicas, como el sindrome
de Joubert y los trastornos relacionados, la ataxia es caracteristica [50]. Existen causas genéticas de ataxia congénita
no progresiva con patrones de herencia autosémicos dominantes, autosémicos recesivos y ligados al cromosoma X,
pero con poca correlacion entre el genotipo y el fenotipo definidos por las imagenes y el estado clinico [49]. Las
mutaciones en la via de sefializacion de la reelina son una de las ataxias congénitas autosomicas recesivas no
progresivas con marcada hipoplasia cerebelosa y vermiciana y simplificacion del giro [4]. Las causas del desarrollo
de la ataxia congénita no progresiva incluyen malformaciones de la fosa posterior, como la rombencefalosinapsisis,
el sindrome de Dandy-Walker y las malformaciones de Chiari II [4]. Las causas adquiridas de la ataxia congénita
no progresiva incluyen la lesion cerebelosa adquirida prenatalmente, como la infecciéon congénita por
citomegalovirus, el accidente cerebrovascular cerebeloso en el ttero y la interrupcion perinatal del desarrollo del
cerebelo, como se puede observar en los lactantes prematuros y en aquellos con lesion isquémica perinatal [51].

En el contexto de la ataxia cronica no progresiva, las imagenes pueden ser ttiles para identificar la presencia de
malformaciones congénitas cerebelosas, vermianas, del tronco encefalico y supratentoriales, asi como de
alteraciones cerebelosas adquiridas debidas a lesiones prenatales o perinatales, aunque las imagenes pueden ser
normales en las etiologias genéticas [1,4,25,40].

Cabezal de tomografia computarizada

Aunque la TC puede proporcionar una evaluacion de las principales anomalias estructurales en la fosa posterior, la
TC es menos sensible que la RMN para la evaluacion de las estructuras intracraneales [14,28]. Por lo general, el
uso de contraste intravenoso no estd justificado en la evaluacion de las anomalias estructurales cerebrales que se
presentan con ataxia cronica no progresiva en los nifios.

TC Columna Completa
No existe literatura relevante que apoye el uso de la TC de columna completa en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia cronica no progresiva.

CTA Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que apoye el uso de la ATC en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia cronica no
progresiva.
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Jefe de CTA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTA en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
crénica no progresiva.

Cuello CTA
No existe literatura relevante que apoye el uso de CTA neck en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia cronica
no progresiva.

Cabeza de CTV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de CTV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
crénica no progresiva.

Cabezal de resonancia magnética

La resonancia magnética es el método de imagen mas utilizado para evaluar la ataxia crénica no progresiva [4,32].
En un nifio con ataxia cronica no progresiva, la resonancia magnética es util para identificar las malformaciones
cerebelosas y del tronco encefélico para ayudar en el diagnostico. Las pruebas de imagen pueden ser particularmente
utiles en el diagnéstico de ciertas causas sindromicas de ataxia crénica no progresiva, como la
rombencefalosinapsisis, el sindrome de Dandy-Walker o Joubert, y los trastornos relacionados que tienen hallazgos
caracteristicos de las imagenes [50]. Las imagenes con tensor de difusion pueden facilitar la evaluacion de la
estructura del tracto de la sustancia blanca en las anomalias congénitas del tronco encefalico y del cerebelo
[4,6,43,52]. Por ejemplo, en las imagenes de tensor de Joubert se observa ausencia de decusacion de los pedunculos
cerebelosos superiores en el sindrome de Joubert y haces anormales de sustancia blanca transversa ponsal en la
displasia del capuchon tegmental pontino [4]. No hay bibliografia que respalde el uso del contraste intravenoso en
este contexto.

Resonancia magnética de columna completa

Debido a que algunas anomalias congénitas del tronco encefélico y del cerebelo que se presentan con ataxia cronica
no progresiva se asocian con anomalias de la columna vertebral, la resonancia magnética de la columna vertebral
completa puede ser Util en casos individuales [44]. No hay bibliografia que respalde el uso de imagenes de la
columna vertebral con contraste en este escenario.

Cabezal de espectroscopia de resonancia magnética
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de espectroscopia de RM en la evaluacion inicial de un
nifio con ataxia cronica no progresiva.

MRA Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ARM de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia cronica no progresiva.

Jefe de MRA
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza de ARM en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
cronica no progresiva.

Cuello MRA
No hay literatura relevante que apoye el uso de la ARM en el cuello en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
crénica no progresiva.

MRY Cabeza y Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de la MRV de cabeza y cuello en la evaluacion inicial de un nifio
con ataxia cronica no progresiva.

Jefe MRV
No existe literatura relevante que apoye el uso de la cabeza MRV en la evaluacion inicial de un nifio con ataxia
crénica no progresiva.

Resumen de las recomendaciones

e Variante 1: La cabeza de RMN sin y con contraste intravenoso o la cabeza de resonancia magnética sin
contraste [V o la cabeza de TC sin contraste IV suele ser adecuada para las imagenes iniciales de un nifio con
ataxia aguda y sin antecedentes de traumatismo reciente. Estos procedimientos son alternativas equivalentes (es
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decir, solo se ordenara un procedimiento inicial para proporcionar la informacion clinica para gestionar
eficazmente la atencion del paciente).

e Variante 2: La cabeza de RMN sin contraste intravenoso o la cabeza de TC sin contraste intravenoso suelen
ser apropiadas para las imagenes iniciales de un nifio con ataxia aguda y antecedentes de traumatismo reciente.
Estos procedimientos son alternativas equivalentes (es decir, solo se ordenara un procedimiento inicial para
proporcionar la informacion clinica para gestionar eficazmente la atencion del paciente).

e Variante 3: La cabeza de la resonancia magnética sin contraste intravenoso suele ser apropiada para la
obtencion de imdgenes iniciales de un nifio con ataxia recurrente con un examen neurologico normal a
intervalos.

e Variante 4: El cabezal de resonancia magnética sin y con contraste intravenoso o el cabezal de resonancia
magnética sin contraste intravenoso suele ser apropiado para las imagenes iniciales de un nifio con ataxia
crénica progresiva. Estos procedimientos son alternativas equivalentes (es decir, solo se ordenara un
procedimiento inicial para proporcionar la informacion clinica para gestionar eficazmente la atencion del
paciente).

e Variante 5: La cabeza de la resonancia magnética sin contraste intravenoso suele ser apropiada para las
imagenes iniciales de un niflo con ataxia cronica no progresiva.

Documentos de apoyo

La tabla de evidencia, la busqueda bibliografica y el apéndice para este tema estan disponibles en
https://acsearch.acr.org/list. El apéndice incluye la evaluacion de la solidez de la evidencia y las tabulaciones de la
ronda de calificacion para cada recomendacion.

Para obtener informacion adicional sobre la metodologia de los Criterios de idoneidad y otros documentos de apoyo,
haga clic aqui.

Idoneidad Nombres de categoria y definiciones

Nombr.e de c.ategorla de Cla.s1fica.c10n de Definicion de categoria de idoneidad
idoneidad idoneidad
El procedimiento o tratamiento por imagenes esta
indicado en los escenarios clinicos especificados con
Usualmente apropiado 7,809 una relacion riesgo-beneficio favorable para los

pacientes.

El procedimiento o tratamiento por imagenes puede
estar indicado en los escenarios clinicos especificados
como una alternativa a los procedimientos o
Puede ser apropiado 4,506 tratamientos de imagen con una relacion riesgo-
beneficio mas favorable, o la relacion riesgo-beneficio
para los pacientes es equivoca.

Las calificaciones individuales estdan demasiado
dispersas de la mediana del panel. La etiqueta
diferente proporciona transparencia con respecto a la

Puede ser apropiado (desacuerdo) S recomendacion del panel. "Puede ser apropiado” es la
categoria de calificacion y se asigna una calificacion
de 5.

Es poco probable que el procedimiento o tratamiento
por imagenes esté indicado en los escenarios clinicos
Usualmente inapropiado 1,203 especificados, o es probable que la relacion riesgo-
beneficio para los pacientes sea desfavorable.

Informacion relativa sobre el nivel de radiacion

Los posibles efectos adversos para la salud asociados con la exposicion a la radiacion son un factor importante para
considerar al seleccionar el procedimiento de imagen apropiado. Debido a que existe una amplia gama de
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exposiciones a la radiacion asociadas con diferentes procedimientos de diagnostico, se ha incluido una indicacion
de nivel de radiacion relativo (RRL) para cada examen por imagenes. Los RRL se basan en la dosis efectiva, que
es una cuantificacion de dosis de radiacion que se utiliza para estimar el riesgo total de radiacion de la poblacion
asociado con un procedimiento de imagen. Los pacientes en el grupo de edad pediatrica tienen un riesgo
inherentemente mayor de exposicion, debido tanto a la sensibilidad organica como a una mayor esperanza de vida
(relevante para la larga latencia que parece acompaiar a la exposicion a la radiacion). Por estas razones, los rangos
estimados de dosis de RRL para los examenes pediatricos son mas bajos en comparacion con los especificados para
adultos (ver Tabla a continuacién). Se puede encontrar informacion adicional sobre la evaluacion de la dosis de
radiacion para los exdmenes por imagenes en el documento Introduccién a la Evaluacion de la Dosis de Radiacion
de los Criterios de Idoneidad del ACR® [53].

Asignaciones relativas del nivel de radiacion
. Y o Rango de estimacion de dosis Rango de estimacion de dosis
Nivel de radiacion relativa . 7 Rt
efectiva para adultos efectiva pediatrica
@) 0 mSv 0 mSv
) <0.1 mSv <0.03 mSv
B 0,1-1 mSv 0,03-0,3 mSv
DO 1-10 mSv 0,3-3 mSv
DO 10-30 mSv 3-10 mSv
IRIIOL 30-100 mSv 10-30 mSv
*No se pueden hacer asignaciones de RRL para algunos de los examenes, porque las dosis reales del paciente en estos
procedimientos varian en funcion de una serie de factores (por ejemplo, la region del cuerpo expuesta a la radiacion ionizante,
la guia de imagenes que se utiliza). Los RRL para estos exdmenes se designan como "Varia".
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El Comité de Criterios de Idoneidad de ACR y sus paneles de expertos han desarrollado criterios para determinar los examenes de imagen apropiados para
el diagnostico y tratamiento de afecciones médicas especificas. Estos criterios estan destinados a guiar a los radidlogos, oncélogos radioterapicos y médicos
remitentes en la toma de decisiones con respecto a las imagenes radiologicas y el tratamiento. En general, la complejidad y la gravedad de la condicion
clinica de un paciente deben dictar la seleccion de procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Solo se clasifican aquellos examenes generalmente
utilizados para la evaluacion de la condicién del paciente. Otros estudios de imagen necesarios para evaluar otras enfermedades coexistentes u otras
consecuencias médicas de esta afecciéon no se consideran en este documento. La disponibilidad de equipos o personal puede influir en la seleccion de
procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Las técnicas de imagen clasificadas como en investigacion por la FDA no se han considerado en el
desarrollo de estos criterios; Sin embargo, debe alentarse el estudio de nuevos equipos y aplicaciones. La decision final con respecto a la idoneidad de
cualquier examen o tratamiento radiologico especifico debe ser tomada por el médico y radiélogo remitente a la luz de todas las circunstancias presentadas
en un examen individual.
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