Criterios revisados, acordados por el Consejo It¢eritorial, que deben cumplir los CSUR para serdgignados como de referencia del Sistema
Nacional de Salud, actualizados segun los criterfaamologados por el Consejo Interterritorial

53. ENFERMEDADES RARAS QUE CURSAN CON TRASTORNOS DE MOVIMIENTO

A pesar de tratarse por definicion de enfermedg@des frecuentes de forma aislada, en su conjunmoiraportantes ya que afectan a un
porcentaje significativo de la poblacion de paesarrollados y a pesar de su heterogeneidad ctampara serie de caracteristicas generales
para todas las Enfermedades Raras (ER): son friecnente enfermedades hereditarias, que puedearsecen la edad pediatrica o en el adulto
joven; tienen caracter crénico, en muchas ocasipragesivo, originando una elevada morbi-mortaligtaalto grado de discapacidad, son de
gran complejidad etiologica, diagndstica y prora@sti muchas de estas enfermedades requieren ufongaseguimiento multidisciplinar.

Los trastornos del movimiento que pueden presentasio ER comprenden tanto los hipocinéticos (padkiismos) como los hipercinéticos
(distonia, corea, mioclonias, tics y actividad nalesccontinua como sindrome de la persona rigja)p el listado no es cerrado pudiéndose
incluir otros no citados expresamente de carattasssimilares.

Dentro de lossindromes parkinsonianos(parkinsonismos atipicos) en adultos estatlafia multisistema(AMS), pardlisis supranuclear
progresiva(PSP), ladegeneracion corticobasal ganglioni¢RCB), y en nifios la enfermedad de Wilson, la adageneracion con depdsitos
cerebrales de hierro y la enfermedad de Huntington.

Entre lostrastornos hipercinéticosestan:

- La distonia con especial complejidad en el manejse puede clasificar segun el origen (idiopaticeeoundaria), la extensiéon (focal,
segmentaria 0 generalizada) y el area de afectgditonia generalizada, torticolis espasmadica, dreéspasmo, distonia laringea,
distonia oromandibular o sindrome de Meigdistonias focales como &lambre del escribien}e

- Dentro de lacorea destacan las formas genéticas primarias comenfarmedad de Huntingtorel déficit de pantotenato-kinasa la
neuroacantocitosisetc. Puede ser también secundaria a trastorntzbalieos hereditarios 0 no, toxicos, parainfeazsosomo la corea de
Sydenham, PANDAS o asociado a enfermedades autogsrmicomo paraneoplasicas.

- Lasmiocloniasson otro tipo de trastorno hipercinético frecuprgnte asociado a enfermedades metabdlicas, tokifasgiones, isquemia
cerebral o enfermedades neurodegenerativas estenfarmedades hereditarias, como las enfermedisddepdsito, o la enfermedad de
Creutzfeldt-Jakob merece especial atencion poratedad y escasa presentacion.

- Oftros trastornos raros hipercinéticos sosietirome de persona rigidagque se caracteriza por la presencia de actividatuatar continua
en el tronco y la porcion proximal de las extrerdely elsindrome de tics multiples o de Gilles de la Toursd, que es una causa
relativamente rara dentro de los tics (que globatmeal igual que ocurre con el temblor, no tielzeoconsideracion de trastornos raros). Su
causa es desconocida, aunque en muchas familgsrexarios miembros afectos, lo que sugiere umasagyenético.



La rareza de estas entidades, la necesaria portedeclos datos clinicos para jerarquizar las lpsediagndsticas mas adecuadas en funcion
del contexto clinico-epidemioldgico, la complejiddel diagnostico molecular y del consejo genétigeproductivo aconsejan que el manejo
clinico de estas entidades cuente con unidadesfel®mncia donde se puedan concentrar los recurksosxperiencia necesarias, para llegar al
diagndstico preciso y fiable y a la implementaaitenlas mejores opciones terapéuticas de la mangsarapida y eficiente econdémicamente.
Ademas de estas razones asistenciales, se visl@mhma horizonte temporal mas o menos proximo s&gidiferentes entidades, la irrupcion
de tratamientos con combinaciones de terapia gécédalar, mixta, farmacologica, terapia de sustitn enzimatica, terapias de estimulacion
neuronal directa mediante dispositivos intracraeseal terapias neurorrehabilitadoras de compensac@mromplejidad y el coste de estas
estrategias terapéuticas son muy altos, lo qudittyyesuna razon adicional mas para que existagagi@s que puedan discriminar entre unas y
otras alternativas con criterios de calidad y maxaficiencia econdémica.

Con la existencia de estas unidades para estosnpegiexistiria, ademas de la instancia asisten@al cercana, la posibilidad de acudir a

criterio del médico responsable, a una unidad queslg acometer con criterio de garantia técnicaagepo diagndstico y terapéutico si la
situacion lo exige, asi como el seguimiento erc&sos en que ello no sea posible en el centr@asiat propio.

A. Justificacion de la propuesta

» Datos epidemioldgico de las enfermedadeq - Sindromes parkinsoniano:
raras que cursan con trastornos del movimiente Enfermedad de Parkinson de inicio temprano (meads@lafnos): incidencia estimada
(incidencia y prevalencia). de 1,5/100.000 habitantes.
PSP: incidencia de 4 casos por millon de habitantes
AMS: prevalencia de 4,6/100.000 habitantes segpm&nret.
DCB: prevalencia de 4/100.000 habitantes segun dbgth

Sindromes hipercinéticos:

« Distonia: prevalencia conjunta de alrededor de 88 por millon de habitantes en las
formas de inicio en edad pediatrica y entre 10B¢ dor millén en las de inicio mas
tardio.

« Enfermedad de Huntington: prevalencia de 5,9/1@aMitantes segun Orphanet.

» Sindrome de persona rigida: 0,1/100.000 habitantes.

« Sindrome de la Tourette: aunque la prevalenciaagjleb de 0,3-1%, los casos en|su
gran mayoria son leves, siendo los graves pocadrges.

« Enfermedad de Wilson: prevalencia de 5,84/100.@0téntes segun Orphanet.




B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicm$Jnidades para ser designados como de referenaia [a
atencion de las enfermedades raras que cursan gastbrnos del movimiento

» Experiencia del CSUR

- Actividad:
* Numero de pacientes que dehen300 pacientes con enfermedades raras que cucsanrastornos del movimiento
atenderse al afio para garantizar prauevos diagnosticados y en seguimiento) atengido$a Unidad en el afio, de media
atencion adecuada de los pacientes |@mlos 3 ultimos afos.
enfermedades raras que cursan (con = Del total de pacientes con enfermedades rarasupsan con trastornos del

trastornos del movimiento: movimiento (nuevos diagnosticados y en seguimieatendidos por la Unidad
en el afio, al menos:

Enfermedades que se deben - 10 pacientes con distonias generalizadas primaria

contabilizar para validar los criterios - 30 con sindrome de Tourette.

de designacion referidos a actividad - 30 con enfermedad de Huntington.

(ver Anexo al final de la fich - 20 con enfermedad de Parkinson de inicio temp(aho afnos).

= Si la Unidad atiende nifios, del total de pacientesenfermedades raras que
cursan con trastornos del movimiento (nuevos distigarlos y en seguimientp)
atendidos por la Unidad en el afio, al menos 5@ptes sor14 anos.
- 50 pacientes nuevos diagnosticados con enferreedacas que cursan con trastornos
del movimiento atendidos por la Unidad en el agomnadia en los 3 dltimos afos.
= Si la Unidad atiende nifios, del total de pacienigsvos diagnosticados con
enfermedades raras que cursan con trastornos deémnreato atendidos por la
Unidad en el afio, al menos 10 pacientesd@hanos.

* Numero de procedimientos que deben20 infiltraciones de toxina botulinica en paceéntnuevos diagnosticados con
realizarse al afio para garantizar Ueafermedades raras que cursan con trastornos déhieato realizadas por la Unidad
atencion adecuada de las enfermedadesel afio, de media en los 3 Ultimos afios.
raras que cursan con trastornos |delOO0 infiltraciones de toxina botulinica en patésnen seguimiento con enfermedades
movimiento: raras que cursan con trastornos del movimientazegtds por la Unidad en el afio, |[de
media en los 3 ultimos afios.




- Otros datos: investigacion en esta mater
actividad docente  postgrado, formac

a,Docencia postgrado acreditada: participacioradériidad en el programa MIR del
a@entro.

continuada, publicaciones, sesionéd centro cuenta con unidades docentes o dispositlecentes acreditados para

multidisciplinares, etc.:

neurologia y pediatria.

- La Unidad participa en proyectos de investiga@nreste campo.
= El centro dispone de un Instituto de Investiga@éreditado por el Institut
Carlos Ill con el que colabora la Unidad.

- La Unidad participa en publicaciones en este @amp

decisiones y coordinacién y planificacion de tratntos.

en sesion clinica multidisciplinar.

conclusiones y actuaciones derivadas del estudioada caso clinico en
sesion clinica multidisciplinar.

cursan con trastornos del movimiento para los prof@ales de la Unida
estandarizado y autorizado por la direccion detroen
- La Unidad tiene un Programa de formacion en emdeades raras que cursan

del centro, impartido por personal médico y de mnégia (charlas, talleres, jornad
de diélogo,...).

= Cuando la Unidad atiende nifios y adultos al meeafizara dos sesiones
anuales conjuntas con los profesionales que atiezaos tipos de pacientes.
= El CSUR debe garantizar la presentacion de toopacientes de la unidad

= La Unidad recoge en las Historias Clinicas de pasientes la fecha,

trastornos del movimiento, autorizado por la di@ecdel centro, dirigido &
profesionales sanitarios del propio hospital, desohospitales y de atencion primaria.
- La Unidad tiene un Programa de formacion en emdeiades raras que cursan ¢on
trastornos del movimiento dirigido a pacientes mifeas, autorizado por la direccign

- La Unidad realiza sesiones clinicas multidiscigites, al menos mensuales, que
incluyan todas las Unidades implicadas en la abendle los pacientes con
enfermedades raras que cursan con trastornos de@hieato para la toma conjunta ge

- La Unidad tiene un Programa de formacién contiauen enfermedades raras que

d

con

as

» Recursos especificos del CSU

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la@fencuando el paciente infan
pasa a ser adulto mediante un acuerdo de colaborfichado por el Gerente/s de/l
centro/s y los coordinadores de las unidades padiaty de adultos.

il




- Recursos humanos necesarios para
adecuada atencion de las enfermedades rara
cursan con trastornos del movimiento:

- Formacioén basica de los miembroslel
equipo™

(Aquellos CSUR que atiendan a poblacion en edadapesd, para la derivacion de
pacientes de la unidad, deberan estar coordinaadwsrecursos similares de atenci@

de adultos. Aquellos CSUR que atiendan a poblaadulta deben garantizar |
accesibilidad a la unidad desde cualquier otra @uighediatrica)
= El acuerdo de colaboracion incluye un protocolbo@azado por el Gerente/s
de/los centro/s y los coordinadores de las unidpddstricas y de adultos qus
garantiza la continuidad de la atencion cuandaeiente infantil pasa a ser
adulto, ocurra esto en el mismo o en diferente itedgpopte la Unidad a ser
CSUR para la atencion de nifios o de adultos o d®sm

- EI CSUR tendra caracter multidisciplinar y estimamado por una Unidad basica
diversas Unidades que colaboraran en la atencidgndstico y tratamiento de I
pacientes y actuaran de forma coordinada.

d.a Unidad basicadebe estar formada, como minimo, por:
s-gua coordinador asistencial, que garantizara lardinoacion de la atencion de |
pacientes y familias por parte del equipo clinieola Unidad basica y el resto
Unidades que colaboran en la atencién de estosrgasi El coordinador sera uno
los miembros de la Unidad.
- Resto personal de la Unidad:
= 2 neurodlogos con dedicacion preferente a las mwe@ades raras que curs
con trastornos del movimiento.
= 1 neurdlogo y/o pediatra con dedicacion preferantes enfermedades raf
gue cursan con trastornos del movimiento en nsgida,Unidad atiende nifios.
= 1 facultativo con amplia experiencia en el ases@ato genético ds
enfermedades hereditarias incluidas las que cursam trastornos de
movimiento.
= Personal de enfermeria.

- El coordinador de la Unidad debera ser neurétogediatria y tener experiencia d¢
afos de trabajo efectivo en la atencion a paciertesnfermedades raras que cur
con trastornos del movimiento.
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- Los facultativos de la Unidad tendran, al mei3oafios de experiencia en la atendi




- Equipamiento especificonecesario para la- Consulta especifica de enfermedades raras qearcaon trastornos del movimier
adecuada atencion de las enfermedades raraspgue adultos y para nifios.

cursan con trastornos del movimiento:

- Recursos de otras unidades o servicioEl centro donde esté ubicado el CSUR debera dispimdos siguientes Servicios
ademas de los del propio CSURhecesarios Unidades:

para la adecuada atencion de las enfermedadssrvicio/Unidad de neurologia.

raras que cursan con trastornos del movimi&nte Servicio/Unidad de pediatria.

de pacientes con enfermedades raras que cursarastornos del movimiento.
- Personal de enfermeria con experiencia en |xi@tede pacientes con enfermeda
raras que cursan con trastornos del movimiento.

- Disponibilidad de hospitalizacion para adultasifjos.
- Accesibilidad directa de los pacientes y de lasttos donde habitualmente tratar
paciente a los recursos de la Unidad, medianteeldgnica, e-mail o similar.

- Servicio/Unidad de neurofisiologia:
movimiento al afio, de media en los 3 ultimos afteistre estos estudig
magnética transcraneal, registro del temblor ynm#des premotores.

psicolégica de pacientes con enfermedades rarascqisan con trastornos d
movimiento:

media en los 3 Ultimos afos.
- Servicio/Unidad de neurocirugia.
- Servicio/Unidad de anestesia y reanimacion.
- Servicio/Unidad de cuidados intensivos.
- Servicio/Unidad de diagndstico por imagen, inelwyo neurorradiologia y cg
disponibilidad de un equipo de RM de 1,5 o0 3 Teslas
- Servicio/ Unidad de tratamiento del dolor.

de trastornos del movimiento con HMPAO, IBZM y FPHBETA-CIT.

» Realiza, al menos, 10 estudios neurofisiologicmeeificos de trastorno del
neurofisiolégicos se incluirian registros electrognaficos, estimulacion

- Servicio/lUnidad de psiquiatria/psicologia clinican experiencia en valoracion

» Realiza en este tipo de pacientes, al menos,tG@lies psicoldgicos al afo, de

- Servicio/Unidad de medicina nuclear, que incl®RECT para estudios especifi¢

des

al
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- Servicio/Unidad de oftalmologia con experienciala atencion de pacientes cpn



trastornos del movimiento.
- Servicio/Unidad de rehabilitacion, con experientiinima de dos afios en la atengion
de pacientes con enfermedades raras que cursdrastornos del movimiento y con jal
menos un fisioterapeuta con dedicacion preferenttas pacientes.
- Servicio/Unidad de traumatologia y ortopedia @xperiencia en la atencion de
pacientes con enfermedades raras que cursan stories del movimiento.
- Servicio/Unidad de neumologia con experiencialaeratencion de pacientes cpn
enfermedades raras que cursan con trastornos dehreato.
- Servicio/ Unidad de nutricion y dietética.
- Servicio/Unidad de anatomia patoldgica.
- Area de laboratorios:
= La Unidad que realice la obtencion, procesado stige de muestra
biologicas (ADN, ARN, proteinas, linfocitos, etcl¢be cumplir la legislacio
vigente (Ley 14/2007, de Investigacion Biomédida 3 de julio), con
procedimientos actualizados, escrjitoenocidos y utilizados por el personal,
gue garanticen la trazabilidad y calidad del proces
= Unidad/Servicio de genética: Los estudios gengtpadran realizarse en |el
propio Servicio/Unidad de Genética asociado al C2Ueh otros laboratorig
externos, de acuerdo con la legislacion vigenty (142007, de 3 de julio, d
Investigacion Biomédica; Real Decreto 1716/201118ale noviembre, por ¢
gue se establecen losquisitos basicos de autorizacion y funcionamieletdos
biobancos con fines de investigacion biomédica ¥ tdetamiento de la
muestras biologicas de origen humano, y se reguléureionamiento
organizacion del Registro Nacional de Biobancos apanvestigacion
biomédica), debiendo en cualquier caso haber pasadcontroles de calidad
de la EMQN, European Molecular Genetics Quality Netwopara los
procedimientos que dispongan de estos controles.
= El/los laboratorio/os han de tener un protocol@pa envio de muestras que
refleje como se han de recepcionar, preparar, @mnaacy custodiar la
muestras que se envien y se haga un seguimien&s aeismas. El protocol
debe estar actualizado y ser conocido y utilizadw pl personal de
laboratorio/os.
En el caso de envio de muestras a otros paisks klboratorio/os deberan

>0 O

Z 0o n

U)

— O O




(Real Decreto 65/2006, de 30 de enero, por el gusstablecen requisitos pa
la importacion y exportacion de muestras biologi€eal Decreto 1301/200
de 10 de noviembre, por el que se establecen fasasade calidad y segurids
para la donacion, la obtencion, la evaluacionyetgsamiento, la preservacid
el almacenamiento y la distribucion de célulasjigés humanos y se aprueb
las normas de coordinacion y funcionamiento panassuen humanos).

- Disponibilidad para realizar estudios del sistemevioso auténomo (refleja

cardiorrespiratorios, mesa basculante/maniobra st@tioa y/o estudio funcid

sudomotora).

- Servicio/Unidad de trabajadores sociales.

» Seguridad del pacient

La seguridad del paciente es uno de
componentes fundamentales de la gestidon d
calidad. Mas alla de la obligacion de tog
profesional de no hacer dafio con
actuaciones, la Unidad debe poner en mar
iniciativas y estrategias para identificar
minimizar los riesgos para los pacientes que
inherentes a la atencidn que reatiza

q

pe

loska Unidad tiene establecido un procedimiento ainiificacion inequivoca de |
gegsonas atendidas en la misma, que se realizebgpqrofesionales de la unidad
jdorma previa al uso de medicamentos de alto riesgmjzacion de procedimientc
usvasivos y pruebas diagnosticas.

chd-a Unidad cuenta con dispositivos con preparatdobase alcoholica en el punto
yatencion y personal formado y entrenado en su aarretilizacion, con objeto d
sprevenir y controlar las infecciones asociadasasistencia sanitaria. EI Centro real
observaciéon de la higiene de manos con preparagldmske alcohdlica, siguiendo
metodologia de la OMS, con objeto de prevenir ytrodar las infecciones asociadas
la asistencia sanitaria.
- La Unidad conoce, tiene acceso y participa esiseéema de notificacion de incident
relacionados con la seguridad del paciente de spifab El hospital realiza analisis
los incidentes, especialmente aquellos con alsgoi@€e producir dafio.

- La Unidad tiene implantado un programa de predende bacteriemia por catét
venoso central (BCV) (aplicable en caso de dispdeeannidad de cuidados intensiv
o criticos).

- La Unidad tiene implantado un programa de prexdende neumonia asociada a
ventilacion mecanica (NAV) (aplicable en caso dspdner de unidad de cuidad
intensivos o criticos).

cumplir los tramites y permisos necesarios de acueon la normativa vigente

\ra

D,
nd
n,
an

S

AS
de
DS

de
e
za
la

5 a

es

e

er
(0N

a
0s

- La Unidad tiene implantado el programa de preidencde infeccion urinaria pa
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catéter (ITU-SU).

- La Unidad tiene implantada una lista de verifiaale practicas quirdrgicas segu
(aplicable en caso de unidades con actividad qica.

- La Unidad tiene implantado un procedimiento pgesiantizar el uso seguro
medicamentos de alto riesgo.

- La Unidad tiene implantado un protocolo de prew@m de Ulceras de decubi
(aplicable en caso de que la unidad atienda pesiel® riesgo).

ras

e

to

» Existencia de un sistema de informacior
adecuado:

(Tipo de datos que debe contener el sistem
informacion para permitir el conocimiento de
actividad y la evaluacion de la calidad de |
servicios prestadgs

n- El hospital, incluida la Unidad de referenciapelé codificar con la CIE.10.ES

|&Atencion Sanitaria Especializada (RAE-CMBD).
0S = Cumplimentacion del RAE-CMBD de alta hospitalaasu totalidad.

con trastornos del movimientque al menos debe contar con:
- Cédigo de Identificacion Personal.
- N° historia clinica.
- Fecha nacimiento.
- Sexo.
- Pais de nacimiento.
- Cédigo postal y municipio del domicilio habitwd#l paciente.
- Régimen de financiacion.
- Fecha y hora de inicio de la atencion.
- Fecha y hora de la orden de ingreso.
- Tipo de contacto (Hospitalizacion, Hospitalizacié domicilio, Hospital dé
dia meédico, Cirugia ambulatoria, Procedimiento datbtio de especig
complejidad, Urgencias).
- Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto suge}i

servicios de otro hospital/centro sanitario; irtigia del paciente; emergenci
médicas ajenas a los servicios; centro sociosamitaden judicial).

- Circunstancias de la atencion (No programadogiaroado).

- Procedencia (atencidén primaria; servicios depmrdospital; otros servicios;

iniciar la recogida de datos del registro de almscuerdo a lo establecido en el Real
albkrreto 69/2015, de 6 de febrero, por el que selaegl registro de Actividad de

- La Unidad dispone de uegistro de pacienteson enfermedades raras que cursan

\1%4
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- Servicio responsable de la atencion.

- Fecha y hora de finalizacién de la atencion.

- Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospitalta voluntaria, Exitus

Traslado a centro sociosanitario).

- Dispositivo de continuidad asistencial (No pracikigreso en hospitalizacion

en el propio hospital, Hospitalizacion a domicilidpspital de dia médico

Urgencias, Consultas).

- Fecha y hora de intervencion.

- Ingreso en UCI.

- Dias de estancia en UCI.

- Diagnastico principal (CIE 10 ES).

- Marcador POA1 del diagnéstico principal.

- Diagnosticos secundarios (CIE 10 ES).

- Marcador POA2 de los diagnésticos secundarios.

- Procedimientos realizados en el centro (CIE 1P ES
- Procedimientos diagndsticos: tipo de procedinviegt fecha de
realizacion.
- Procedimientos terapéuticos: tipo de procedimiegt fecha de
realizacion.

- Procedimientos realizados en otros centros (OIES).

- Complicaciones (CIE 10 ES).

- Seguimiento del paciente.

La unidad debe disponer de los datos precisos geleeda remitir a la Secretaria de
Comité de Designacion de CSUR del Sistema NacialeaBalud para el seguimiento
anual de la unidad de referencia.

» Indicadores de procedimiento y resultados
clinicos del CSUR;

5 Los indicadores se concretaran con las Unidades dgsadas.

- La Unidad dispone dprotocolos de atencion de las enfermedades raras que cursan
con trastornos del movimiento actualizados, coroxcigl utilizados por todos Igs
miembros de la Unidad.
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- La Unidad mide los siguientes indicadore:
* % de pacientes con distonia generalizada prindariaicio <26 afios con
estudio genético DYT-1: Pacientes <26 afios coomiidtgeneralizada primarig
con estudio genético DYT-1 / Pacientes <26 afiogliginnia generalizada
primaria.
= % de pacientes con distonia de inicio <35 afiogpcoeba terapéutica con
levodopa: Pacientes <35 afios con distonia con ari@eapéutica con levodopa
|/ Pacientes <35 afios con distonia.
* % de pacientes con trastornos del movimiento ideir 50 afios, con estudio
para descartar enfermedad de Wilson: Pacienteai&®con trastornos del
movimiento con estudio para descartar enfermedatlid®n / Pacientes <50
afios con trastornos del movimiento.
* % de pacientes con sindrome parkinsoniano comdasiigo sindromico:
Pacientes con sindrome parkinsoniano con diagdsiticiromico / Pacientes
con sindrome parkinsoniano.
= % de pacientes con mejoria tras inyeccion de #olzotulinica: Pacientes con
mejoria tras inyeccion de toxina botulinica / Paige tratados con inyeccion de
toxina botulinica.
* % de pacientes con efectos secundarios invalidarae inyeccion de toxina
botulinica: Pacientes con efectos secundarigalidantes tras inyeccion de
toxina botulinica / Pacientes tratados con inyetdé toxina botulinica.
= % pruebas genéticas solicitadas para enfermedBdintington: Pacientes
con corea con pruebas genéticas solicitadas ptaam@mdad de Huntington /
Pacientes con corea.

& Experiencia avalada mediante certificado del gésedel hospital.

Y| os estandares de resultados clinicos, consensuaoios! grupo de expertos, se valoraran, en priipor el Comité de Designacion, en
tanto son validados segun se vaya obteniendo ni@sriacion de los CSUR. Una vez validados por el i@de Designacion se acreditara su
cumplimiento, como el resto de criterios, por |1& Sde Calidad e Innovacion.

ANEXO
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ENFERMEDADES QUE SE DEBEN CONTABILIZAR PARA VALIDAR LOS CRITERIOS DE DESIGNACION
REFERIDOS A ACTIVIDAD

- Enfermedad de Parkinson de inicio temprano (contieen < 50 afios de edad).
Se excluyeros parkinsonismos atipicos sin filiar.

- Paralisis supranuclear progresiva.

- Atrofia Multisistémica.

- Degeneracion corticobasal.

- Enfermedad de Huntington.

- Coreas: coreoacantocitosis, sindrome de McLem@&acde Sydenhan, corea familiar benigna.

- Discinesias paroxisticas: cinesigénica, no cg@sca o inducida por el ejercicio.

- Distonias generalizadas primarias (incluyendéodis DYT-1).

- Distonias segmentarias y multifocales primamas)uyendo distonias focales (como laringeasctuisi blefaroespasmo, ...).
Se excluyeel espasmo hemifacial.

- Distonias en el contexto de enfermedades hereditaue por su prevalencia cumplan criterio deremédades raras (como distonia que

responde a levodopa, sindrome distonia-micolordaspitaciones del gen epsilon sarcoglicano, enféachele Wilson, neuroferritinopatia, ...).
Se excluyerlas distonias adquiridas secundarias a una cawsgeeeifica como dafo cerebral perinatal, infeccigrmistonias tardias,
toxicas, de origen vascular, psicogénicas o pouatnatismo cerebral.

- Sindrome de Tourette.

- Mioclonias como manifestacion principal en eltesto de enfermedades hereditarias, neurodegerasatiautoinmunes que por su

prevalencia cumplan criterio de enfermedades raras.

- Se excluyeras enfermedades metabdlicas congénitas, epilgpsfeactarias y ataxias y paraplejias hereditari@ge son objeto de otros

CSUR.
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