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• Terme qui viens du grec : Taxis = Ordre   ===== > Manque d’ordre.

• Trouble de la coordination des mouvements volontaires et de l’équilibre

(+/- associés à des mouvements et des postures compensatoires)

• Non lié à une atteinte de la force musculaire mais à un défaut de 

coordination du jeu musculaire 

Trouble du tonus et de la posture



• C’est une plainte non localisée

• On pense souvent que l'ataxie est une maladie cérébelleuse, mais elle peut en 

réalité être due à un dysfonctionnement de n'importe quelle partie du système 

nerveux ou, occasionnellement, à des mécanismes non neurologiques



Ce qui n’est pas une ataxie:

• Déficit moteur, paralysie ou parésie

• Apraxie

• Mouvements anormaux (tremblements, mouvements choréiques, etc.).



Rappels anatomiques 



Approche diagnostique

Classification 
anatomique

-Cérébelleuse
-Vestibulaire 
-Proprioceptive

Classification 
clinique 

mode évolutif

-Aigue
-Episodique
-Chronique



Ataxie cérébelleuse
• Par atteinte du cervelet et /ou voies cérébelleuses

• Troubles pas ou peu aggravés par l’occlusion des yeux 

(Romberg négatif) 
➔Ataxie :    

- Ataxie statique
- Ataxie locomotrice
- Ataxie cinétique 

➔ Signes associés

Ataxie statique (posturale)
➔ Assis: ataxie du tronc (oscillations)
➔ Debout : 

- Augmentation du polygone de sustentation   
- Oscillations autour de la position d'équilibre     
- Danse des tendons



Ataxie cérébelleuse

Ataxie locomotrice
- Démarche ébrieuse avec augmentation du 
polygone de sustentation

Par atteinte du cervelet et  / ou voies cérébelleuses
Troubles pas ou peu aggravés par l’occlusion des yeux 
(Romberg négatif) 



Ataxie cérébelleuse
Ataxie cinétique
➔ Tr de coordination dans l’espace : 

- Hypermétrie (le geste dépasse son but), 
ou dysmétrie (le geste manque son but) 

- Asynergie
➔ Tr coordination dans le temps: 

- Dyschronométrie
- Adiadococinésie

➔ Dysgraphie
➔ Dysarthrie



Signes associés

• Hypotonie postural

• Hypotonie dynamique

• Tremblements

• Nystagmus 

Ataxie cérébelleuse



Ataxie labyrinthique ou vestibulaire

Par atteinte des noyaux vestibulaires ou du nerf vestibulaire.

Signe de Romberg labyrinthique (trouble aggravé par l’occlusion des yeux)

Ataxie vestibulaire
➔ A. statique: 

- Tendance à la chute le plus souvent latéralisée
- Déviation des index, lente et retardée, latéralisée

➔ A. locomotrice:
- Tendance à la déviation latérale lors de la marche, 

démarche festonnante, marche en étoile.
➔ Pas d’ataxie cinétique vestibulaire

➔ Signes associés riches: vertiges +++ (maitre symptôme), 

vomissements, nystagmus 



Ataxie sensitive ou proprioceptive
Atteinte des voies proprioceptives

Aggravation lors de l'occlusion des yeux et dans l'obscurité
Ataxie sensitive ou proprioceptive

➔A. statique: Mauvaise perception du sol
Chute brutale immédiate non latéralisée lors 

de la fermeture des yeux (Romberg proprioceptif)
➔A. locomotrice: Démarche talonnante
➔A. cinétique: 

- Oscillations avec rattrapage lors du maintien des 
attitudes

- Brusquerie du geste volontaire lors des épreuves ; 
manoeuvres de rattrapage

➔ Signes associés: 
- Sd cordonal postérieur: 

Signe de L’hermitte
Paresthésies, ou impressions cordonales
Troubles du sens de position du gros orteil et de la sensibilité 
vibratoire





Approche diagnostique

Classification 
anatomique

-Cérébelleuse
-Vestibulaire 
-Proprioceptive

Classification 
clinique 

mode évolutif

- Aigue
-Episodique ou 
intermittente

-Chronique



Diagnostic étiologique d’une ataxie



Ataxie aigue

• Assez fréquente chez l’enfant

• L’ataxie est généralement aiguë définie comme une ataxie de moins de 72 h ou 7 j ?

• En pratique, l'approche initiale de l'enfant : causes graves. 

• Une fois celles-ci exclues cliniquement, des causes plus fréquentes et traitables 

peuvent être envisagées.

• Les affections potentiellement mortelles : 4 grandes catégories : 

- Infection et/ou inflammation

- Néoplasie

- AVC

- Toxique. 



Diagnostic clinique

• Observer l’enfant dans son activité spontanée: jeu, station assise, relèvement, 

marche…

1.Un bon interrogatoire

2.Un examen clinique minutieux

3.Des examens complémentaires ciblés 

Peuvent identifier la majorité des causes des ataxies aigues  

UpTodate 2015



Anamnèse:

- Signes d'infection récente ou actuelle : fièvre, éruption cutanée, signes 

respiratoires ou digestifs

- Expositions éventuelles à des toxiques à domicile 

- La possibilité d'un traumatisme, observé ou potentiellement non observé

- Les signes associés: vigilance normale ou altérée, céphalées, vomissements 

récurrents, perte de vision ou diplopie, aggravation des symptômes en décubitus 

dorsal (HTIC)



• Ataxie avec altération de la vigilance: ingestion de toxiques, infection 

ou compression mécanique du tronc cérébral par une tumeur ou un abcès. 

Apparition récente et brutale : cause vasculaire, toxique ou infectieuse. 

Les tumeurs et les processus à médiation immunitaire ont généralement une 

progression plus subaiguë.

Episodes antérieurs similaires : migraine, un dysfonctionnement vestibulaire, voire 

des crises, processus métaboliques



• Les causes d'ataxie aiguë potentiellement mortelles (FCP et TC) ; troubles de la 

vigilance, vomissements ou troubles visuels en présence d'ataxie sont des signes 

d'alerte. 

De plus, l'atteinte du tronc cérébral et des structures cérébelleuses entraîne 

généralement des anomalies, tant à l'interrogatoire qu'à l'examen clinique. 

Par conséquent, un examen neurologique normal, réalisé avec soin, constitue un 

résultat négatif pertinent.



Examen général

• Fonctions vitales: bradycardie, trouble respiratoire, HTA

• Fièvre, signes méningés: infection du SNC

• Bombement de la FA: HITC, infection du SNC

• Torticolis: tumeur de la fosse postérieure

• Œdème papillaire: HTIC

• Opsoclonus-myoclonus: neuroblastome 

• Otite moyenne, vertige, nystagmus: labyrinthite



Examen neurologique

- Troubles de la conscience: toxique, ADEM, méningite, encéphalite, AVC, maladie 

métabolique. 

- Signes de méningisme

- Atteinte des nerfs crâniens: lésion de la fosse postérieure, encéphalite du tronc 

cérébrale, Sd de Miller-Fisher

- Déficit moteur mimant une ataxie: ataxie parétique: Guillain-barré, myasthénie

- Atteinte de la sensibilité proprioceptive: ataxie sensorielle: ex Guillain-barré

- Les anomalies pupillaires

- Torticolis, inclinaison de la tête



Examens complémentaires

• Biologiques:

- Recherche de toxines dans les urines et dans le sang

- En cas de suspicion de maladie métabolique: fonction hépatique, gazométrie, lactate, 

pyruvate, chromatographie des acides aminés et acides organiques

- Étude du LCR: infection du SNC, ADEM

• Radiologiques:
- IRM+++

- TDM

- EEG

- EMG



Classification / mode évolutif

• Ataxies aigues



• Maya, 24 mois (jour de son anniversaire), sans ATCD particuliers, correctement 

vaccinée, admise pour chutes et refus de la marche depuis 1 h

Examen : 

Pas de fièvre, HD stable

Refus de la position debout                                                                                      

chutes

Pas de nystagmus, mydriase                                                                                                   

Examen neurologique : N

Enfant par ailleurs en bonne santé

Bilan sanguin standard N

Se réveille au bout de 12 h
N’est plus ataxique

Devient somnolente, coma, Glasgow 9 avec 
hypoventilation
TDM cérébrale N     

Recherche de Toxiques : urinaires : cannabis ++                                                                                                                  ➔ Intoxications



Intoxications 
• En pratique clinique jusqu’à ≈10% des cas d’ataxie aiguë 

• Tableau clinique: combinaison d'ataxie et de somnolence sans histoire clinique

+ discordance entre le degré élevé d'insensibilité et l'apparence globalement bénigne 

des patients

Screening urinaire en particulier chez les < 5 ans: pratique efficace et à haut 
rendement, ne permettent pas d'identifier de nombreux médicaments sur 
ordonnance, elles identifient les plus urgents : les benzodiazépines et les opioïdes

Ingestion accidentelle chez les jeunes enfants, autolyse chez Les adolescents



Exposition médicamenteuse, environnementale

• Alcool éthylique (éthanol) — ingestion aiguë

• Alcools toxiques (éthylène glycol, isopropanol, méthanol)

• Médicaments/anticonvulsivants (iatrogéniques ou surdosage)

• Organophosphorés / carbamates

Amélioration spontanée en 12 à 24 heures

Un historique complet des médicaments pris à domicile ou en crèche est essentiel.

• Importance d'évaluer les anomalies métaboliques: hypoglycémie, hyponatrémie, 

hyperammoniémie.

Intoxications 



• Garçon de 8 ans, sans antécédent médical notable, vaccination à jour,  pas de 

traumatisme rapporté, scolarisé normalement.

• L’enfant est amené aux urgences pour une marche instable apparue brutalement

le matin même; Les parents décrivent une chute à plusieurs reprises, une difficulté 

à tenir debout, et une voix pâteuse (dysarthrie légère).

• Quelques heures avant l’apparition des symptômes, il se plaignait de céphalées 

occipitales intenses, nausées et vomissements à répétition, sans fièvre ni signes 

digestifs.

• Aucun traumatisme crânien ni ingestion suspecte n’est rapporté.



• Examen clinique
• Constantes vitales : normales, conscience conservée (GCS 15).

• Examen neurologique :

- Ataxie statique et cinétique

- Dysarthrie légère 

- Pas de déficit moteur franc, ni de paralysie faciale.

- Nystagmus horizontal gauche.

• Pas de fièvre, pas de signes méningés.

• Biologie : NFS, CRP : normales; Ionogramme, glycémie : normaux.

Pas de toxiques détectés à l’analyse urinaire.

• Scanner cérébral initial (urgence) : normal (pas de saignement ni de masse).



Devant le caractère brutal + céphalée intense + vomissements + dysarthrie, la 

suspicion d’AVC postérieur est évoquée.

• IRM cérébrale avec diffusion (DWI) : 

→ Lésion ischémique aiguë du hémisphère cérébelleux droit, territoire de l’artère 

cérébelleuse postéro-inférieure (PICA).
→ Pas d’hémorragie associée.

• Angio-IRM : Dissection de l’artère vertébrale droite, probablement post-

traumatique mineure (antécédent de chute à vélo 3 jours avant, passé inaperçu).



Causes vasculaires:

• AVC est le plus urgent.

- L'AVC hémorragique = urgence neurologique

La cause la plus fréquente d’hémorragie cérébrale spontanée chez l'enfant est une 

malformation artérioveineuse.

Un scanner cérébral sans injection de produit de contraste réalisé en urgence est le 

meilleur examen diagnostique initial.

- Les AVC ischémiques peuvent également provoquer une ataxie. 

- IRM cérébrale avec séquences DWI (diffusion) + angiographie (MRA) est 

l’examen de référence 



L’ataxie (surtout aiguë et d’installation brève) peut être la manifestation principale 

d’un AVC de la circulation postérieure

Dans les séries portant sur les AVC postérieurs pédiatriques, l’ataxie figure parmi les 

symptômes les plus fréquents (≈45–60% selon les séries). Les tableaux peuvent 

toutefois être non spécifiques (céphalée, vomissements, vertiges), d’où des retards 

diagnostiques.

75 % enfants présentant un infarctus du cervelet, présentent une ataxie. 

Mirjam Fink and al. Posterior Arterial Ischemic Stroke in Childhood Clinical Features and Neuroimaging Characteristics; Stroke. 
2019;50:2329-2335. DOI: 10.1161/STROKEAHA.119.025154



Traumatismes
• Responsables d’AVC hémorragique entraînant des contusions et d’AVC ischémique 

par dissection artérielle.

Il est rare qu'un traumatisme se manifeste par une ataxie isolée à l’exception de la 

dissection artérielle (5 à 25 % des AVC ischémiques pédiatriques) touchant les 

artères vertébrales. 

Les symptômes initiaux : ataxie, vertiges, vomissements, diplopie et douleurs 

cervico-faciales. 

Une commotion cérébrale peut entraîner des vertiges, des troubles de la marche et 

un test de Romberg positif, souvent appelé commotion vestibulaire, et elle est 

fréquemment sous-diagnostiquée



• Maurice , 4 ans

• somnolent, geignard, vomissement, trouble de la marche

• Elargissement du polygone de sustentation, ne tient pas assis, dysmétrie et tremblement 

d’intention

⇒ J -7 fièvre
⇒ J -6 éruption cutanée maculo-papuleuse sur le visage et le tronc avec prurit
⇒ J -1 apyrétique et en forme

⇒ PL: 52 éléments, 5 GR/mm3
protéinorachie : 0,41 ; glycorachie : 2,9mmol/l (normale)
pas de germe au direct

➔ 1/4000 varicelles



Causes immuno-médiées/post-infectieuses
1/ Ataxie Aigue Cérébelleuse (ACA) : 

La cause la plus fréquente d'ataxie aiguë chez l'enfant.

Phénomène bénin, généralement post-infectieux ou para-infectieux.

Tableau clinique assez caractéristique: 

- Survenue chez les enfants d'âge préscolaire et scolaire.

- Ataxie aiguë plus marquée au réveil et s'améliore en quelques jours ou sem

- Nystagmus rare. 

Signes typiques: ataxie tronculaire avec difficulté à s'asseoir

tremblement appendiculaire intentionnel.

Apyrétiques, alertes et paraissent en bonne santé.



2/ Cérébellite aiguë

Phase extrême d'un phénomène clinique continu avec l’ACA

Cliniquement: patients plus malades. 

Ataxie associée à d'autres symptômes: vomissements, troubles de la vigilance, 

convulsions et des anomalies à l'imagerie cérébrale. 

Des cas de présentations fulminantes rapportés. 

Contrairement à l'ACA, l'évolution de la cérébellite n'est pas toujours favorable, 

mais peut être améliorée par une prise en charge agressive.

Causes immuno-médiées/post-infectieuses





• Jeune enfant 23 mois, sans antécédents pathologiques particuliers, présente une 

instabilité à la marche.

Apparition de mouvements oculaires anormaux

IRM cérébrale normale 

➔ Suspicion de sd de Kinsbourne

Imagerie abdominopelvienne : Tm surrénalienne 

Scintigraphie MIBG: Neuroblastome



3/  Syndrome opsomyoclonique

Encéphalopathie paranéoplasique, observée le plus souvent chez les moins de 4 ans.

Ataxie opsoclonique-myoclonique + régression du développement, difficultés d'alimentation, 

irritabilité, troubles du sommeil et mouvements paroxystiques.

L'opsoclonie peut être de découverte tardive et, comme la myoclonie, peut être extrêmement 

brève et intermittente.

• Recherche d'un neuroblastome (50%) occulte ou d'un ganglioneuroblastome

• Même non identifiée, on présume qu'une petite tumeur en régression a pu être présente. 

Diagnostic clinique : 3 sur 4 critères suivants : 1) neuroblastome, 2) opsoclonie, 3) mouvements 

anormaux avec myoclonie et/ou ataxie, et 4) troubles du comportement et/ou du sommeil.

Causes immuno-médiées/post-infectieuses



• 4/ ADEM

Maladie démyélinisante aiguë, généralement plus sévère. 

1 – 2 semaines après une infection, tableau bruyant : 

- Encéphalopathie obligatoire : irritabilité, confusion, somnolence, léthargie 

- Céphalées, sd méningé, vomissements

- Déficits neurologiques focaux: ataxie (18 – 65 %), convulsions, parésie.

Peut être associée à une névrite optique ou myélite aigue transverse



• 5 / Myélite aigue transverse (MAT):



6/ Labyrinthite aigue:

• Symptômes similaires à l'ACA : apparition brutale d'ataxie, vertiges et nystagmus. 

Enfants paraissent généralement plus malades: vomissements importants, immobiles afin 

de minimiser l'exacerbation des symptômes (Le mouvement aggrave les vertiges). 

Le nystagmus est l'exception dans l'ACA ; il est typique de la labyrinthite. 

Le plus souvent au printemps et au début de l'été,  cause infectieuse (probablement 

virale). 

l'ACA est beaucoup plus fréquente chez les enfants de moins de 5 ans, et la labyrinthite 

est plus fréquente chez les enfants de plus de 5 ans.



• Robin, 11 ans, sans antécédents pathologiques particuliers

• Episode infectieux 3 semaines avant: diarrhée + fièvre

• Trouble de la marche d’installation progressive

• Examen :

- Ataxie

- ROT faibles aux MS, abolis aux MI

- Ophtalmoplégie

EMG : normal, refait 3 j après normal

PL: dissociation albuminocytologique

Ac anti GQ1b ++                                                       

➔ SGB : Syndrome de Miller Fisher



7/ Syndrome de Guillain-Barré:

• 1ere cause de paralysie aigüe de l’enfant 

La présentation typique :

- Déficit moteur : paralysie distale, ascendante des MI (75% ne marchent plus) 

- Aréflexie précoce 

- + / - paralysies des nerfs crâniens (15%) (IX>VII>X>III>VI…) 

- Paresthésies (20 %) 

- Atteinte des muscles respiratoires 

Forme atypique : Miller Fisher, 5% des PRNA : Ophtalmoplégie + Ataxie + Aréflexie 

• PL : dissociation albuminocytologique, 80 % (2 -10 j) non obligatoire 

• EMG ++



Néoplasiques
• Les tumeurs cérébrales infantiles touchent souvent la fosse postérieure.

• Les tumeurs les plus fréquentes : médulloblastome, le gliome du tronc cérébral, 

l'épendymome et l'astrocytome kystique.

• Bien que l'ataxie puisse être le motif de consultation, en l'absence d'hémorragie 

ou d'obstruction aiguë du LCR, il est rare que l'ataxie soit aiguë 

Les signes d’HTIC / hydrocéphalie sont fréquents

- < 2 ans : augmentation du PC

- Enfants plus âgés: céphalées, vomissements et ataxie. 



• Autres: 

Migraines : basilaire, vestibulaire, vertige paroxystique bénin, torticolis 

paroxystique bénin

• Trouble de conversion ou psychogène. 

Diversité des mécanismes de conversion psychogènes altérant la démarche 

naturelle: démarche instable, trébuchements, chutes, oscillations latérales, démarche 

désordonnée, appelée astasie-abasie. 



Ataxies 
aigues

Toxiques
Alcool, BZD, 
CBZ,PB, PHT, 
tricycliques

Parainfectieuses
ADEM, MAT, SGB, 

Miller Fisher,  
Bickerstaff

Infectieuses
Virales (VZV +++), 
abcès, cérébellite 

(mycoplasme), 
labyrinthite

Vasculaire
Migraine basilaire, 

vascularites, 
Hémorragie, AVC, 

thromboses Tumorale
Tm FCP (cérébelleuse), 

Neuroblastome

Epileptique
EME non 
convulsif

Inflammatoire
SEP, MOGAD, NMOSD

Psychogène / 
inexpliquée









Ataxies intermittentes ou récurrentes

• Ataxie survenant après la guérison complète d'une ataxie aiguë.

• Rares chez l’enfant



Ataxies épisodiques (EA)

Canalopathies héréditaires, transmission autosomique dominante. 

Rares et difficiles à diagnostiquer en l'absence d'antécédents familiaux.

Crises récurrentes d'ataxie tronculaire.

- EA type 1 (KCN1A): tôt dans l'enfance, ataxie avec myokymie fluctuante

- EA type 2 (CACN1A): ataxie et un nystagmus.

Fréquence et durée des accès variables:  qqmn plusieurs jours 

Facteurs déclenchant : stress, caféine, fièvre

Entre les attaques : asymptomatique ou ataxie, nystagmus, accès de migraines

Traitement des AE par DIAMOX 

IRM nle ou atrophie cérébelleuse progressive 



Variabilité phénotypique intrafamiliale 

Episodes paroxystiques d’ataxie/migraine hémiplégique/ataxie cérébelleuse prog

«paroxysmal Tonic upgaze» : Syndrome bénin et transitoire du nourrisson ?

• Début : 2s à 2 ans chez 80 %

• EEG et IRM nx

• Évolution favorable 1mois à 4 ans (moy 7 mois)

• DPM dit nl, 3/46 borderline et tr de la coordination



• Déficit en transporteur du glucose de type 1 (déficit en Glut 1) :maladie de De Vivo.

• Epilepsie précoce, microcéphalie acquise et un retard global du développement. 

• Tableau clinique plus hétérogène: troubles du mouvement, spasticité, dystonie et ataxie. 

• Gène SLC2A1 ==== Intérêt PL à jeun + glyS + Méta glut1

• Traitement : régime cétogène.







Ataxies chroniques

• La plupart des ataxies chroniques sont progressives

• Certaines ataxies chroniques sont traitables.

• L'âge d'apparition : cause développementale, métabolique ou héréditaire

• Anamnèse familiale élargie essentielle et consultation génétique. 

• Les ataxies chroniques à début précoce, sont généralement d'origine 

autosomique récessive.



Ataxie de Friedreich
La plus fréquente des ataxies A Récessive (1/30 000 personnes en Europe)
La plus fréquente des ataxies cérébelleuses



Ataxie télangiectasie
2ème cause d’Ataxie AR (3-8x moins fréquente qu’AF)



Déficit en vit E 
(2ème cause en Afrique du nord après AF)

• Très similaire à l'ataxie de Friedreich sans cardiomyopathie

• Début 4-15 ans

• Explorations : Diagnostic = dosage de la vitamine E dont le taux circulant est très 

bas (en l’absence de carence d’apport ou d’absorption) 

• Gène connu mais son analyse n'est pas indispensable au diagnostic

• Evolution 

– Sans trt: perte de l'autonomie

– Trt substitutif : fortes doses de vitamine E => peut ralentir voire arrêter la 

progression

Dosage de la vitamine E chez tous les enfants atteints d'ataxie chronique



L'ataxie sensible au gluten (ASG)

• Maladie rare à médiation immunitaire déclenchée par l'ingestion de gluten 

• Sous-diagnostiquée chez l'enfant

• Diagnostic différentiel dans l'ataxie chronique sporadique idiopathique. 

• Taux d’antigliadine et d'anti-endomysium élevés

• Régime sans gluten améliore l'ataxie et prévient sa progression.





Apraxie oculomotrice 







Merci pour votre attention


