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Alteraciones del lenguaje en la cerebelitis aguda:
mas alla de la disartria
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Introduccién. La cerebelitis aguda es una de las principales causas de sindrome cerebeloso en la infancia. Entre un amplio
elenco de manifestaciones, en el que predominan la cefalea y la ataxia, podemos encontrar otras menos habituales, aun-
que interesantes, como las alteraciones del lenguaje, mas alla de la bien conocida disartria cerebelosa. Las diferentes
combinaciones en que pueden aparecer los sintomas, especialmente cuando no se acompafian de ataxia, hacen de este

cuadro un verdadero reto para el clinico.

Casos clinicos. Se presentan dos pacientes, de 2 y 4 afios, con clinica, pruebas de laboratorio y neuroimagen compatibles
con cerebelitis aguda parainfecciosa, que asociaron una llamativa alteracién del lenguaje, uno en forma de mutismo ce-
rebeloso y otro en forma de hipofluencia y agramatismo, y este dltimo cursaba ademas en ausencia de ataxia. La evolu-
cién de ambos casos fue buena, y persistieron leves alteraciones del habla en el sequimiento posterior.

Conclusiones. Casos como éstos amplian el espectro de manifestaciones clinicas de la cerebelitis aguda. Cada vez cobra
mayor importancia la participacién del cerebelo en procesos neurocognitivos como el lenguaje y, aunque muchos aspec-
tos son aun especulativos, alcanzar a definir su verdadero papel tendra una repercusion en el diagndstico, el tratamiento

y el prondstico a largo plazo de estos pacientes.

Palabras clave. Ataxia. Ataxia cerebelosa. Cerebelo. Cognicién. Infancia. Lenguaje. Mutismo.

Introduccion

Clasicamente se ha considerado al cerebelo un 6r-
gano encargado de la coordinacién y el control mo-
tores; sin embargo, en los ultimos afos se estudia ca-
da vez mas su papel en las tareas cognitivas y afecti-
vas, a cuya alteraciéon Schmahmann se referia como
‘dismetria del pensamiento’ (dysmetria of thought)
[1,2]. Ademés de la mera articulacién motora, le-
siones cerebelosas de diferente etiologia se han aso-
ciado con alteraciones del lenguaje, desde trastor-
nos en la fluencia verbal hasta el completo mutismo
cerebeloso. Los primeros estudios en animales y
humanos con patologia cerebelosa, con la ulterior
introduccién de técnicas de neuroimagen funcio-
nal, apoyan esta concepcion [3,4].

La cerebelitis aguda postinfecciosa es una enti-
dad poco comun, con una incidencia anual estima-
da de un caso por cada 100.000-500.000 niiios, y es,
sin embargo, una de las principales causas de ataxia
aguda en la infancia [5,6]. Generalmente, ocurre en
edad preescolar y siguiendo a un cuadro febril, vi-
ral, habitualmente por varicela, enterovirus o virus
de Epstein-Barr [7,8]. En la mayoria de los casos se
trata de un proceso benigno y autolimitado, que
suele cursar con semiologia puramente atdxica. Po-
cos son los casos en que se describe afectacién del
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lenguaje mas alld de la disartria, y no es raro que
persista de forma secuelar [9-12], por lo que su co-
nocimiento es importante de cara al diagnéstico, y
también para una mejor valoracién prondstica y te-
rapéutica posteriores. Se presentan a continuacién
dos casos pediatricos con este diagndstico, que aso-
ciaron un llamativo trastorno del lenguaje.

Casos clinicos

Caso1

Nifio de 2 afos y 3 meses, de origen rumano y de
vacaciones en Espafia, sin antecedentes relevantes,
calendario vacunal al dia y con un desarrollo psico-
motor acorde con su edad, que comienza con una
faringoamigdalitis aguda, acompariada de fiebre de
hasta 40,1 °C. Una semana después de su inicio es
derivado al servicio de urgencias por presentar ce-
falea, somnolencia e irritabilidad. Salvo por una hi-
peremia orofaringea y amigdalar, la exploracién fi-
sica general era normal, sin signos de deshidrata-
cién. Neurolégicamente llamaba la atencién una au-
sencia de emision de lenguaje, aunque si era capaz
de obedecer érdenes sencillas de su madre, como
mirarla o levantar los brazos. Presentaba ademads
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Figura 1. Resonancia magnética cerebral, secuencias T, axial (a) y FLAIR coronal con
contraste (b), que muestra una ligera hiperintensidad de sefial en la corteza cerebelosa
con borramiento de surcos. Puede verse también una hiperintensidad de sefial en la sus-
tancia blanca subcortical, sugestiva de hipomielinizacién fisioldgica.

Figura 2. Resonancia magnética cerebral, secuencias T, axial (a) y FLAIR coronal (b), en
la que se evidencia una marcada hiperintensidad de sefial cortical cerebelosa y oblite-
racién de surcos.
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hipotonia axial y apendicular con dismetria, que se
ponia en evidencia al realizar gestos simples, como
alcanzar sus juguetes, y una marcada ataxia, que le
impedia la sedestacién y la deambulacién auténo-
mas. El resto de la exploracién neurolégica no mos-
tré hallazgos patolégicos.

El hemograma y la bioquimica, asi como el estu-
dio de toxicos en orina, fueron normales, de mane-
ra que previa tomografia computarizada craneal
para descartar lesiones ocupantes de espacio, se
realizé una puncién lumbar que mostré una mode-
rada pleocitosis mononuclear (75 leucocitos/mm?,
70% mononucleados) con leve hiperproteinorraquia
(0,61 g/L) y cifras de glucosa normales. Empirica-
mente, y en espera de resultados microbioldgicos,
se inicié tratamiento con cefotaxima y aciclovir. La
resonancia magnética cerebral mostré una leve hi-
perintensidad de sefial en la corteza cerebelosa, con
borramiento de surcos (Fig. 1), que en este contexto
clinico apuntaba a una cerebelitis aguda. En esta di-
reccion se realiz6 un amplio estudio microbiolégico,
tanto en la sangre como en el liquido cefalorraqui-
deo, que fue negativo (Gram, cultivos, Mantoux, My-
coplasma, Borrelia, Bartonella, Treponema, influen-
za, enterovirus, herpes simple 1 y 2, herpes tipo 6,
varicela zéster, Epstein-Barr, VIH, parvovirus B19,
parotiditis, rubéola), con lo que se suspendi6 la an-
tibioterapia y se inici6 prednisolona en dosis de
20 mg/kg/dia durante cinco dias con pauta descen-
dente posterior, y finalmente se le diagnosticé una
cerebelitis aguda parainfecciosa. La grave afectacién
del lenguaje se consider6é un mutismo cerebeloso en
el contexto de la enfermedad.

Durante los primeros dias de ingreso se asisti6 a
una rdpida mejoria de la cefalea, la somnolencia y la
irritabilidad. El paciente mantuvo, sin embargo, una
situaciéon de mutismo durante dos semanas, pre-
sent6 un buen nivel de alerta y fue capaz de hacerse
entender por gestos, comprender lo que ocurria a
su alrededor y obedecer 6rdenes. Poco a poco co-
menzo6 a emitir palabras sencillas, como ‘cal’ (‘caba-
llo’ en rumano, su animal favorito), aunque su len-
guaje espontdneo seguia siendo escaso y marcada-
mente disartrico. Por otro lado, el cuadro atdxico
habfa mejorado progresivamente, de manera que
en el momento del alta la dismetria habia desapare-
cido, y el paciente era capaz de mantener la sedes-
tacion de manera auténoma y deambular con doble
apoyo. La recuperacion fue gradual, y en una revi-
siéon dos meses después unicamente persistia una
leve disartria.

Caso 2

Nifia de 4 afos con un desarrollo psicomotor nor-
mal para su edad y sin ninguin antecedente médico o
quirtdrgico de interés, calendario vacunal al dia, que
es valorada por primera vez en el servicio de urgen-
cias tras un cuadro de tres dias de evolucién de cefa-
lea frontal con mal control farmacolégico, con una
exploracién fisica general y neurolégica normales.
Ante la presencia de febricula y leucocitosis en la
analitica (18.100/uL; 84% neutrdéfilos), y en ausencia
de otro foco infeccioso, se realiz6é una puncién lum-
bar que mostré una pleocitosis mononuclear (35 leu-
cocitos/mm?, 78% mononucleados) con leve hiper-
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proteinorraquia (0,56 g/L) y sin consumo de gluco-
sa. Tratada inicialmente de forma conservadora con
diagndstico de meningitis virica, fue dada de alta,
pero acudié de nuevo por presentar dos dias des-
pués apatia y alteracion en la emision del lenguaje,
que era lento y escaso en palabras. En la exploracién
neuroldgica, la paciente presenté un marcado au-
mento en la latencia de respuesta, y el lenguaje era
hipofluente y agramatical, con tendencia a utilizar
frases cortas y monosilabos, y problemas conjugan-
do verbos. No presentaba dismetria en las extremi-
dades ni ataxia en la marcha.

Una tomografia computarizada craneal urgente
descart6 lesiones ocupantes de espacio, por lo que
se ampli6 el estudio con una resonancia magnética
cerebral, cuyos hallazgos fueron compatibles con una
cerebelitis aguda (Fig. 2). Se realiz6 un amplio estu-
dio microbioldgico bacteriano y de agentes virales
comunes, en la sangre y en el liquido cefalorraqui-
deo, que fueron todos negativos. Se hizo asimismo
un electroencefalograma, que result6 normal.

Diagnosticada finalmente de cerebelitis aguda
postinfecciosa y tratada con corticoides en pauta
descendente, durante su estancia la cefalea mejoré
rdpidamente, y de manera mds lenta lo hicieron
también sus sintomas cognitivos; dos meses des-
pués presentaba tinicamente un leve enlentecimien-
to del lenguaje, y su madre coment6 ademds que,
desde el alta, la nifia tenfa problemas para entonar
canciones. Cabe destacar que en ningin momento
la paciente presentd ataxia.

Discusion

Histéricamente, la concepcién del cerebelo como
un érgano dedicado integramente a la regulacién y
coordinacién motoras ha desplazado la importan-
cia de su semiologia neurocognitiva. Pese a que ya
en el siglo x1x se habia comenzado a hablar de ma-
nifestaciones fuera del dominio motor en patologia
cerebelosa, no ha sido hasta el siglo xx cuando se
ha ampliado el término inicialmente descrito por
Babinski ‘dismetria del movimiento’ al posterior-
mente denominado por Schmahmann ‘dismetria del
pensamiento’ Los recientes avances en el conoci-
miento de la neuroanatomia, junto con las novedo-
sas técnicas de neuroimagen funcional, la investiga-
cién neurofisiolégica y neuropsicoldgica, han abier-
to un nuevo concepto en el que el cerebelo adquiere
un papel relevante en la modulacién del funciona-
miento cognitivo, mds que en su inmediata genera-
cién, que seguiria siendo una funcién especifica de
estructuras supratentoriales [3].
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Si bien la importancia del cerebelo en el control
del habla es bien conocida, cuya disfuncién clésica-
mente se denomina disartria ataxica o habla escan-
dida, los trastornos del lenguaje asociados a patolo-
gia cerebelosa estan peor definidos y Ginicamente se
han publicado de manera esporadica [10], enten-
diendo el lenguaje como el componente simbélico
de la comunicacion, nivel superior a la articulacién
motora de las palabras. Las primeras descripciones
realizadas sobre lesionados cerebelosos detallan
distintos grados de afectacién del lenguaje, desde
alteraciones en la fluencia verbal, recuperacion de
palabras, sintaxis, lectura y escritura, hasta el total
mutismo cerebeloso [2,4,13-15]. En este sentido,
uno de los hallazgos mas frecuentes es el agrama-
tismo, caracterizado por la simplificacién de estruc-
turas sintacticas, acortamiento de frases y omisién
o sustitucién de palabras, ademas de conjugacién
incorrecta de verbos, como ocurria en el caso 2.
Esto cobra especial relevancia en la infancia, donde
estas funciones se hallan en continuo desarrollo
[16]. La mayoria de las descripciones iniciales sefa-
laban el vermis y el hemisferio cerebeloso derecho
como las regiones mds frecuentemente asociadas a
estos trastornos, aunque también se habian impli-
cado otras estructuras [2,10]. Esta nocién se ha vis-
to reforzada con la introduccién de la neuroimagen
funcional, que ha documentado conexiones bidi-
reccionales entre areas frontales asociadas al len-
guaje y el hemisferio cerebeloso contralateral, en la
llamada diasquisis cerebelofrontal, y que serfan la
base de su papel en la modulacién del lenguaje [3].
En nuestros pacientes es dificil establecer esta co-
rrelacién clinicotopografica, ya que sélo se realizé
una resonancia magnética cerebral en la que se veia
afectada toda la corteza cerebelosa.

Al igual que ocurre en otras enfermedades que
afectan al cerebelo, la presencia de disartria se des-
cribe con frecuencia en la cerebelitis aguda, pero
escasas publicaciones hablan de alteraciones del len-
guaje en esta condicidn, y su descripcion es, por lo
general, pobre. Se habla de enlentecimiento del len-
guaje, alteraciones en la programacidn del lenguaje,
pérdida de su espontaneidad y gramaticalidad, y lo
mads frecuente es el mutismo cerebeloso, que aun
asi supone sélo unos pocos casos [9-12,17,18]. El
mutismo cerebeloso, que fue el hallazgo clinico de
mayor interés en el caso 1, es una complicacién bien
descrita en la bibliografia neuroquirdrgica, espe-
cialmente en lo que se refiere a la cirugia de la fosa
posterior en la infancia, pero que puede observarse
con menos frecuencia en otro tipo de lesiones cere-
belosas agudas, generalmente vasculares o inflama-
torias [9]. Es un sindrome eminentemente pedidtri-
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Language disorders in acute cerebellitis: beyond dysarthria

Introduction. Acute cerebellitis is one of the main causes of cerebellar syndrome in infancy. Among the wide range of
manifestations, headache and ataxia being the most predominant, we can find other less frequent, although nonetheless
interesting, ones, such as language disorders, which go beyond the well-known cerebellar dysarthria. The different
combinations in which the symptoms can appear, especially when not accompanied by ataxia, make the condition a real
challenge for the clinician.

Case reports. Two patients, aged 2 and 4 years, with clinical features, lab tests and neuroimaging results consistent with
parainfectious acute cerebellitis. Both of them also presented a striking language disorder, one in the form of cerebellar
mutism and the other in the form of hypofluency and agrammatism, the latter also developing in the absence of ataxia.
Both cases progressed favourably, and mild speech alterations persisted in the follow-up visits.

Conclusions. Cases such as these expand the range of clinical manifestations of acute cerebellitis. The involvement of the
cerebellum in neurocognitive processes like language is becoming increasingly more important and, although many
aspects are still only speculations, managing to define its true role will have important repercussions on the diagnosis,
treatment and long-term prognosis of these patients.

Key words. Ataxia. Cerebellar ataxia. Cerebellum. Cognition. Infancy. Language. Mutism.
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