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Criterios revisados, acordados por el Consejo Interterritorial, que deben cumplir los CSUR para ser designados como de referencia del Sistema 
Nacional de Salud, actualizados según los criterios homologados por el Consejo Interterritorial 
 
53. ENFERMEDADES RARAS QUE CURSAN CON TRASTORNOS DEL MOVIMIENTO 
 
A pesar de tratarse por definición de enfermedades poco frecuentes de forma aislada, en su conjunto son importantes ya que afectan a un 
porcentaje significativo de la población de países desarrollados y a pesar de su heterogeneidad comparten una serie de características generales 
para todas las Enfermedades Raras (ER): son frecuentemente enfermedades hereditarias, que pueden iniciarse en la edad pediátrica o en el adulto 
joven; tienen carácter crónico, en muchas ocasiones progresivo, originando una elevada morbi-mortalidad y alto grado de discapacidad, son de 
gran complejidad etiológica, diagnóstica y pronóstica y muchas de estas enfermedades requieren un manejo y seguimiento multidisciplinar. 
 
Los trastornos del movimiento que pueden presentarse como ER comprenden tanto los hipocinéticos (parkinsonismos) como los hipercinéticos 
(distonía, corea, mioclonías, tics y actividad muscular continua como síndrome de la persona rígida), pero el listado no es cerrado pudiéndose 
incluir otros no citados expresamente de características similares. 
 
Dentro de los síndromes parkinsonianos (parkinsonismos atípicos) en adultos está la atrofia multisistema (AMS), parálisis supranuclear 
progresiva (PSP), la degeneración corticobasal gangliónica (DCB), y en niños la enfermedad de Wilson, la neurodegeneración con depósitos 
cerebrales de hierro y la enfermedad de Huntington.  
 
Entre los trastornos hipercinéticos están: 
- La distonía con especial complejidad en el manejo se puede clasificar según el origen (idiopática o secundaria), la extensión (focal, 

segmentaria o generalizada) y el área de afectación (distonía generalizada, torticolis espasmódica, blefaroespasmo, distonía laríngea, 
distonía oromandibular o síndrome de Meige y distonías focales como el calambre del escribiente).  

- Dentro de la corea destacan las formas genéticas primarias como la enfermedad de Huntington, el déficit de pantotenato-kinasa o la 
neuroacantocitosis, etc. Puede ser también secundaria a trastornos metabólicos hereditarios o no, tóxicos, parainfecciosos como la corea de 
Sydenham, PANDAS o asociado a enfermedades autoinmunes o como paraneoplásicas.  

- Las mioclonías son otro tipo de trastorno hipercinético frecuentemente asociado a enfermedades metabólicas, tóxicas, infecciones, isquemia 
cerebral o enfermedades neurodegenerativas entre las enfermedades hereditarias, como las enfermedades de depósito, o la enfermedad de 
Creutzfeldt-Jakob merece especial atención por su gravedad y escasa presentación.  

- Otros trastornos raros hipercinéticos son el síndrome de persona rígida que se caracteriza por la presencia de actividad muscular continua 
en el tronco y la porción proximal de las extremidades y el síndrome de tics múltiples o de Gilles de la Tourette, que es una causa 
relativamente rara dentro de los tics (que globalmente, al igual que ocurre con el temblor, no tienen la consideración de trastornos raros). Su 
causa es desconocida, aunque en muchas familias existen varios miembros afectos, lo que sugiere un sustrato genético.  
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La rareza de estas entidades, la necesaria ponderación de los datos clínicos para jerarquizar las pruebas diagnósticas más adecuadas en función 
del contexto clínico-epidemiológico, la complejidad del diagnóstico molecular y del consejo genético y reproductivo aconsejan que el manejo 
clínico de estas entidades cuente con unidades de referencia donde se puedan concentrar los recursos y la experiencia necesarias, para llegar al 
diagnóstico preciso y fiable y a la implementación de las mejores opciones terapéuticas de la manera más rápida y eficiente económicamente. 
Además de estas razones asistenciales, se vislumbra en un horizonte temporal más o menos próximo según las diferentes entidades, la irrupción 
de tratamientos con combinaciones de terapia génica, celular, mixta, farmacológica, terapia de sustitución enzimática, terapias de estimulación 
neuronal directa mediante dispositivos intracraneales o terapias neurorrehabilitadoras de compensación. La complejidad y el coste de estas 
estrategias terapéuticas son muy altos, lo que constituye una razón adicional más para que existan unidades que puedan discriminar entre unas y 
otras alternativas con criterios de calidad y máxima eficiencia económica. 
 
Con la existencia de estas unidades para estos pacientes existiría, además de la instancia asistencial más cercana, la posibilidad de acudir a 
criterio del médico responsable, a una unidad que pueda acometer con criterio de garantía técnica el proceso diagnóstico y terapéutico si la 
situación lo exige, así como el seguimiento en los casos en que ello no sea posible en el centro asistencial propio. 
 
A. Justificación de la propuesta  
 
► Datos epidemiológicos de las enfermedades 
raras que cursan con trastornos del movimiento 
(incidencia y prevalencia).  

- Síndromes parkinsonianos:  
� Enfermedad de Parkinson de inicio temprano (menor de 50 años): incidencia estimada 

de 1,5/100.000 habitantes.  
� PSP: incidencia de 4 casos por millón de habitantes.   
� AMS: prevalencia de 4,6/100.000 habitantes según Orphanet. 
� DCB: prevalencia de 4/100.000 habitantes según Orphanet. 
- Síndromes hipercinéticos:  
� Distonía: prevalencia conjunta de alrededor de 25 a 50 por millón de habitantes en las 

formas de inicio en edad pediátrica y entre 101 y 430 por millón en las de inicio más 
tardío. 

� Enfermedad de Huntington: prevalencia de 5,9/100.000 habitantes según Orphanet. 
� Síndrome de persona rígida: 0,1/100.000 habitantes.  
� Síndrome de la Tourette: aunque la prevalencia global es de 0,3-1%, los casos en su 

gran mayoría son leves, siendo los graves poco frecuentes.  
� Enfermedad de Wilson: prevalencia de 5,84/100.000 habitantes según Orphanet. 

 



 3

B. Criterios que deben cumplir los Centros, Servicios o Unidades para ser designados como de referencia para la 
atención de las enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento 
 
► Experiencia del CSUR: 
 
- Actividad:  

• Número de pacientes que deben 
atenderse al año para garantizar una 
atención adecuada de los pacientes con 
enfermedades raras que cursan con 
trastornos del movimiento: 
 
Enfermedades que se deben 
contabilizar para validar los criterios 
de designación referidos a actividad 
(ver Anexo al final de la ficha) 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
• Número de procedimientos que deben 
realizarse al año para garantizar una 
atención adecuada de las enfermedades 
raras que cursan con trastornos del 
movimiento: 

 
 

 
 
 
- 300 pacientes con enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento 
(nuevos diagnosticados y en seguimiento) atendidos por la Unidad en el año, de media 
en los 3 últimos años.  

▪ Del total de pacientes con enfermedades raras que cursan con trastornos del 
movimiento (nuevos diagnosticados y en seguimiento) atendidos por la Unidad 
en el año, al menos: 

- 10 pacientes con distonías generalizadas primarias. 
- 30 con síndrome de Tourette. 
- 30 con enfermedad de Huntington. 
- 20 con enfermedad de Parkinson de inicio temprano (≤50 años). 

▪ Si la Unidad atiende niños, del total de pacientes con enfermedades raras que 
cursan con trastornos del movimiento (nuevos diagnosticados y en seguimiento) 
atendidos por la Unidad en el año, al menos 50 pacientes son ≤14 años.  

- 50 pacientes nuevos diagnosticados con enfermedades raras que cursan con trastornos 
del movimiento atendidos por la Unidad en el año, de media en los 3 últimos años.  

▪ Si la Unidad atiende niños, del total de pacientes nuevos diagnosticados con 
enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento atendidos por la 
Unidad en el año, al menos 10 pacientes son ≤14 años.  

 
- 20 infiltraciones de toxina botulínica en pacientes nuevos diagnosticados con 
enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento realizadas por la Unidad 
en el año, de media en los 3 últimos años.  
- 100 infiltraciones de toxina botulínica en pacientes en seguimiento con enfermedades 
raras que cursan con trastornos del movimiento realizadas por la Unidad en el año, de 
media en los 3 últimos años.  
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- Otros datos: investigación en esta materia, 
actividad docente postgrado, formación 
continuada, publicaciones, sesiones 
multidisciplinares, etc.: 

- Docencia postgrado acreditada: participación de la Unidad en el programa MIR del 
Centro. 
El centro cuenta con unidades docentes o dispositivos docentes acreditados para 
neurología y pediatría. 
- La Unidad participa en proyectos de investigación en este campo.  

▪ El centro dispone de un Instituto de Investigación acreditado por el Instituto 
Carlos III con el que colabora la Unidad. 

- La Unidad participa en publicaciones en este campo. 
- La Unidad realiza sesiones clínicas multidisciplinares, al menos mensuales, que 
incluyan todas las Unidades implicadas en la atención de los pacientes con 
enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento para la toma conjunta de 
decisiones y coordinación y planificación de tratamientos. 

▪ Cuando la Unidad atiende niños y adultos al menos realizará dos sesiones 
anuales conjuntas con los profesionales que atienden ambos tipos de pacientes.  
▪ El CSUR debe garantizar la presentación de todos los pacientes de la unidad 
en sesión clínica multidisciplinar. 
▪ La Unidad recoge en las Historias Clínicas de los pacientes la fecha, 
conclusiones y actuaciones derivadas del estudio de cada caso clínico en la 
sesión clínica multidisciplinar. 

- La Unidad tiene un Programa de formación continuada en enfermedades raras que 
cursan con trastornos del movimiento para los profesionales de la Unidad 
estandarizado y autorizado por la dirección del centro. 
- La Unidad tiene un Programa de formación en enfermedades raras que cursan con 
trastornos del movimiento, autorizado por la dirección del centro, dirigido a 
profesionales sanitarios del propio hospital, de otros hospitales y de atención primaria. 
- La Unidad tiene un Programa de formación en enfermedades raras que cursan con 
trastornos del movimiento dirigido a pacientes y familias, autorizado por la dirección 
del centro, impartido por personal médico y de enfermería (charlas, talleres, jornadas 
de diálogo,…). 
 

► Recursos específicos del CSUR: 
 
 

- El CSUR debe garantizar la continuidad de la atención cuando el paciente infantil 
pasa a ser adulto mediante un acuerdo de colaboración firmado por el Gerente/s de/los 
centro/s y los coordinadores de las unidades pediátricas y de adultos. 
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- Recursos humanos necesarios para la 
adecuada atención de las enfermedades raras que 
cursan con trastornos del movimiento: 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
- Formación básica de los miembros del 
equipo a:  
 
 

(Aquellos CSUR que atiendan a población en edad pediátrica, para la derivación de 
pacientes de la unidad, deberán estar coordinados con recursos similares de atención 
de adultos. Aquellos CSUR que atiendan a población adulta deben garantizar la 
accesibilidad a la unidad desde cualquier otra unidad pediátrica) 

▪ El acuerdo de colaboración incluye un protocolo, autorizado por el Gerente/s 
de/los centro/s y los coordinadores de las unidades pediátricas y de adultos que 
garantiza la continuidad de la atención cuando el paciente infantil pasa a ser 
adulto, ocurra esto en el mismo o en diferente hospital y opte la Unidad a ser 
CSUR para la atención de niños o de adultos o de ambos. 

 
- El CSUR tendrá carácter multidisciplinar y estará formado por una Unidad básica y 
diversas Unidades que colaboraran en la atención, diagnóstico y tratamiento de los 
pacientes y actuarán de forma coordinada. 
 
La Unidad básica debe estar formada, como mínimo, por: 
- Un coordinador asistencial, que garantizará la coordinación de la atención de los 
pacientes y familias por parte del equipo clínico de la Unidad básica y el resto de 
Unidades que colaboran en la atención de estos pacientes. El coordinador será uno de 
los miembros de la Unidad. 
- Resto personal de la Unidad: 

▪ 2 neurólogos con dedicación preferente a las enfermedades raras que cursan 
con trastornos del movimiento. 
▪ 1 neurólogo y/o pediatra con dedicación preferente a las enfermedades raras 
que cursan con trastornos del movimiento en niños, si la Unidad atiende niños. 
▪ 1 facultativo con amplia experiencia en el asesoramiento genético de 
enfermedades hereditarias incluidas las que cursan con trastornos del 
movimiento. 
▪ Personal de enfermería. 

 
- El coordinador de la Unidad deberá ser neurólogo o pediatría y tener experiencia de 5 
años de trabajo efectivo en la atención a pacientes con enfermedades raras que cursan 
con trastornos del movimiento.  
- Los facultativos de la Unidad tendrán, al menos, 3 años de experiencia en la atención 
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- Equipamiento específico necesario para la 
adecuada atención de las enfermedades raras que 
cursan con trastornos del movimiento: 
 
 
 
- Recursos de otras unidades o servicios 
además de los del propio CSUR necesarios 
para la adecuada atención de las enfermedades 
raras que cursan con trastornos del movimiento a: 
 
 
 
 
 

de pacientes con enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento.  
- Personal de enfermería con experiencia en la atención de pacientes con enfermedades 
raras que cursan con trastornos del movimiento. 
 
- Consulta específica de enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento 
para adultos y para niños. 
- Disponibilidad de hospitalización para adultos y niños.  
- Accesibilidad directa de los pacientes y de los centros donde habitualmente tratan al 
paciente a los recursos de la Unidad, mediante vía telefónica, e-mail o similar. 
 
El centro donde esté ubicado el CSUR deberá disponer de los siguientes Servicios o 
Unidades: 
- Servicio/Unidad de neurología.  
- Servicio/Unidad de pediatría.  
- Servicio/Unidad de neurofisiología: 

▪ Realiza, al menos, 10 estudios neurofisiológicos específicos de trastorno del 
movimiento al año, de media en los 3 últimos años. Entre estos estudios 
neurofisiológicos se incluirían registros electromiográficos, estimulación 
magnética transcraneal, registro del temblor y potenciales premotores.  

- Servicio/Unidad de psiquiatría/psicología clínica, con experiencia en valoración 
psicológica de pacientes con enfermedades raras que cursan con trastornos del 
movimiento: 

▪ Realiza en este tipo de pacientes, al menos, 50 estudios psicológicos al año, de 
media en los 3 últimos años.  

 - Servicio/Unidad de neurocirugía. 
- Servicio/Unidad de anestesia y reanimación. 
- Servicio/Unidad de cuidados intensivos. 
- Servicio/Unidad de diagnóstico por imagen, incluyendo neurorradiología y con 
disponibilidad de un equipo de RM de 1,5 o 3 Teslas.  
- Servicio/ Unidad de tratamiento del dolor. 
- Servicio/Unidad de medicina nuclear, que incluya SPECT para estudios específicos 
de trastornos del movimiento con HMPAO, IBZM y FP-CIT/BETA-CIT.  
- Servicio/Unidad de oftalmología con experiencia en la atención de pacientes con 
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trastornos del movimiento. 
- Servicio/Unidad de rehabilitación, con experiencia mínima de dos años en la atención 
de pacientes con enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento y con al 
menos un fisioterapeuta con dedicación preferente a estos pacientes. 
- Servicio/Unidad de traumatología y ortopedia con experiencia en la atención de 
pacientes con enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento. 
- Servicio/Unidad de neumología con experiencia en la atención de pacientes con 
enfermedades raras que cursan con trastornos del movimiento. 
- Servicio/ Unidad de nutrición y dietética. 
- Servicio/Unidad de anatomía patológica.  
- Área de laboratorios:  

▪ La Unidad que realice la obtención, procesado y gestión de muestras 
biológicas (ADN, ARN, proteínas, linfocitos, etc.) debe cumplir la legislación 
vigente (Ley  14/2007, de Investigación Biomédica, de 3 de julio), con 
procedimientos actualizados, escritos, conocidos y utilizados por el personal, 
que garanticen la trazabilidad y calidad del proceso. 
▪ Unidad/Servicio de genética: Los estudios genéticos podrán realizarse en el 
propio Servicio/Unidad de Genética asociado al CSUR o en otros laboratorios 
externos, de acuerdo con la legislación vigente (Ley 14/2007, de 3 de julio, de 
Investigación Biomédica; Real Decreto 1716/2011, de 18 de noviembre, por el 
que se establecen los requisitos básicos de autorización y funcionamiento de los 
biobancos con fines de investigación biomédica y del tratamiento de las 
muestras biológicas de origen humano, y se regula el funcionamiento y 
organización del Registro Nacional de Biobancos para investigación 
biomédica), debiendo en cualquier caso haber pasado los controles de calidad 
de la EMQN, European Molecular Genetics Quality Network para los 
procedimientos que dispongan de estos controles. 
▪ El/los laboratorio/os han de tener un protocolo para el envío de muestras que 
refleje cómo se han de recepcionar, preparar, almacenar y custodiar las 
muestras que se envíen y se haga un seguimiento de las mismas. El protocolo 
debe estar actualizado y ser conocido y utilizado por el personal del 
laboratorio/os. 
En el caso de envío de muestras a otros países, el/los laboratorio/os deberán 
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cumplir los trámites y permisos necesarios de acuerdo con la normativa vigente 
(Real Decreto 65/2006, de 30 de enero, por el que se establecen requisitos para 
la importación y exportación de muestras biológicas; Real Decreto 1301/2006, 
de 10 de noviembre, por el que se establecen las normas de calidad y seguridad 
para la donación, la obtención, la evaluación, el procesamiento, la preservación, 
el almacenamiento y la distribución de células y tejidos humanos y se aprueban 
las normas de coordinación y funcionamiento para su uso en humanos).  

- Disponibilidad para realizar estudios del sistema nervioso autónomo (reflejos 
cardiorrespiratorios, mesa basculante/maniobra ortostática y/o estudio función 
sudomotora). 
- Servicio/Unidad de trabajadores sociales. 
 

► Seguridad del paciente 
La seguridad del paciente es uno de los 
componentes fundamentales de la gestión de la 
calidad. Más allá de la obligación de todo 
profesional de no hacer daño con sus 
actuaciones, la Unidad debe poner en marcha 
iniciativas y estrategias para identificar y 
minimizar los riesgos para los pacientes que son 
inherentes a la atención que realiza: 

- La Unidad tiene establecido un procedimiento de identificación inequívoca de las 
personas atendidas en la misma, que se realiza por los profesionales de la unidad de 
forma previa al uso de medicamentos de alto riesgo, realización de procedimientos 
invasivos y pruebas diagnósticas. 
- La Unidad cuenta con dispositivos con preparados de base alcohólica en el punto de 
atención y personal formado y entrenado en su correcta utilización, con objeto de 
prevenir y controlar las infecciones asociadas a la asistencia sanitaria. El Centro realiza 
observación de la higiene de manos con preparados de base alcohólica, siguiendo la 
metodología de la OMS, con objeto de prevenir y controlar las infecciones asociadas a 
la asistencia sanitaria.  
- La Unidad conoce, tiene acceso y participa en el sistema de notificación de incidentes 
relacionados con la seguridad del paciente de su hospital. El hospital realiza análisis de 
los incidentes, especialmente aquellos con alto riesgo de producir daño.  
- La Unidad tiene implantado un programa de prevención de bacteriemia por catéter 
venoso central (BCV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados intensivos 
o críticos). 
- La Unidad tiene implantado un programa de prevención de neumonía asociada a la 
ventilación mecánica (NAV) (aplicable en caso de disponer de unidad de cuidados 
intensivos o críticos). 
- La Unidad tiene implantado el programa de prevención de infección urinaria por 
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catéter (ITU-SU). 
- La Unidad tiene implantada una lista de verificación de prácticas quirúrgicas seguras 
(aplicable en caso de unidades con actividad quirúrgica).  
- La Unidad tiene implantado un procedimiento para garantizar el uso seguro de 
medicamentos de alto riesgo. 
- La Unidad tiene implantado un protocolo de prevención de úlceras de decúbito 
(aplicable en caso de que  la unidad atienda pacientes de riesgo). 
 

► Existencia de un sistema de información 
adecuado: 
(Tipo de datos que debe contener el sistema de 
información para permitir el conocimiento de la 
actividad y la evaluación de la calidad de los 
servicios prestados) 

- El hospital, incluida la Unidad de referencia, deberá codificar con la CIE.10.ES e 
iniciar la recogida de datos del registro de altas de acuerdo a lo establecido en el Real 
Decreto 69/2015, de 6 de febrero, por el que se regula el registro de Actividad de 
Atención Sanitaria Especializada (RAE-CMBD). 

▪ Cumplimentación del RAE-CMBD de alta hospitalaria en su totalidad. 
 
- La Unidad dispone de un registro de pacientes con enfermedades raras que cursan 
con trastornos del movimiento, que al menos debe contar con: 

- Código de Identificación Personal.  
- Nº historia clínica.  
- Fecha nacimiento.  
- Sexo.  
- País de nacimiento.  
- Código postal y municipio del domicilio habitual del paciente.  
- Régimen de financiación. 
- Fecha y hora de inicio de la atención.  
- Fecha y hora de la orden de ingreso.  
- Tipo de contacto (Hospitalización, Hospitalización a domicilio, Hospital de 
día médico, Cirugía ambulatoria, Procedimiento ambulatorio de especial 
complejidad, Urgencias). 
- Tipo de visita (Contacto inicial, Contacto sucesivo). 
- Procedencia (atención primaria; servicios del propio hospital; otros servicios; 
servicios de otro hospital/centro sanitario; iniciativa del paciente; emergencias 
médicas ajenas a los servicios; centro sociosanitario; orden judicial). 
- Circunstancias de la atención (No programado, Programado). 
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- Servicio responsable de la atención.  
- Fecha y hora de finalización de la atención.  
- Tipo de alta (Domicilio, Traslado a otro hospital, Alta voluntaria, Exitus, 
Traslado a centro sociosanitario). 
- Dispositivo de continuidad asistencial (No precisa, Ingreso en hospitalización 
en el propio hospital, Hospitalización a domicilio, Hospital de día médico, 
Urgencias, Consultas). 
- Fecha y hora de intervención.  
- Ingreso en UCI.  
- Días de estancia en UCI.  
- Diagnóstico principal (CIE 10 ES). 
- Marcador POA1 del diagnóstico principal.  
- Diagnósticos secundarios (CIE 10 ES).  
- Marcador POA2 de los diagnósticos secundarios.  
- Procedimientos realizados en el centro (CIE 10 ES).  

- Procedimientos diagnósticos: tipo de procedimiento y fecha de 
realización. 
- Procedimientos terapéuticos: tipo de procedimiento y fecha de 
realización. 

- Procedimientos realizados en otros centros (CIE 10 ES).  
- Complicaciones (CIE 10 ES). 
- Seguimiento del paciente. 

 
La unidad debe disponer de los datos precisos que deberá remitir a la Secretaría del 
Comité de Designación de CSUR del Sistema Nacional de Salud para el seguimiento 
anual de la unidad de referencia. 
 

► Indicadores de procedimiento y resultados 
clínicos del CSUR b: 
 

Los indicadores se concretarán con las Unidades designadas. 
 
- La Unidad dispone de protocolos de atención de las enfermedades raras que cursan 
con trastornos del movimiento actualizados, conocidos y utilizados por todos los 
miembros de la Unidad. 
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- La Unidad mide los siguientes indicadores: 
▪ % de pacientes con distonía generalizada primaria de inicio <26 años con 
estudio genético DYT-1: Pacientes <26 años con distonía generalizada primaria 
con estudio genético DYT-1 / Pacientes <26 años con distonía generalizada 
primaria. 
▪ % de pacientes con distonía de inicio <35 años con prueba terapéutica con 
levodopa: Pacientes <35 años con distonía con prueba terapéutica con levodopa 
/ Pacientes <35 años con distonía. 
▪ % de pacientes con trastornos del movimiento de inicio < 50 años, con estudio 
para descartar enfermedad de Wilson: Pacientes <50 años con trastornos del 
movimiento con estudio para descartar enfermedad de Wilson / Pacientes <50 
años con trastornos del movimiento. 
▪ % de pacientes con síndrome parkinsoniano con diagnóstico sindrómico: 
Pacientes con síndrome parkinsoniano con diagnóstico sindrómico / Pacientes 
con síndrome parkinsoniano. 
▪ % de pacientes con mejoría tras inyección de toxina botulínica: Pacientes con 
mejoría tras inyección de toxina botulínica / Pacientes tratados con inyección de 
toxina botulínica. 
▪ % de pacientes con efectos secundarios invalidantes tras inyección de toxina 
botulínica: Pacientes con  efectos  secundarios  invalidantes  tras inyección de 
toxina botulínica / Pacientes tratados con inyección de toxina botulínica. 
▪ % pruebas genéticas solicitadas para enfermedad de Huntington: Pacientes 
con corea con pruebas genéticas solicitadas para enfermedad de Huntington / 
Pacientes con corea. 

 
a Experiencia avalada mediante certificado del gerente del hospital. 
b Los estándares de resultados clínicos, consensuados por el grupo de expertos, se valorarán, en principio por el Comité de Designación, en 
tanto son validados según se vaya obteniendo más información de los CSUR. Una vez validados por el Comité de Designación se acreditará su 
cumplimiento, como el resto de criterios, por la S.G. de Calidad e Innovación. 
 
 
ANEXO  
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ENFERMEDADES QUE SE DEBEN CONTABILIZAR PARA VALIDAR  LOS CRITERIOS DE DESIGNACIÓN 
REFERIDOS A ACTIVIDAD  
 
- Enfermedad de Parkinson de inicio temprano (comienzo en < 50 años de edad).   

Se excluyen los parkinsonismos atípicos sin filiar. 
- Parálisis supranuclear progresiva. 
- Atrofia Multisistémica. 
- Degeneración corticobasal. 
- Enfermedad de Huntington. 
- Coreas: coreoacantocitosis, síndrome de McLeod, corea de Sydenhan, corea familiar benigna. 
- Discinesias paroxísticas: cinesigénica, no cinesigénica o inducida por el ejercicio. 
- Distonias generalizadas primarias (incluyendo distonía DYT-1). 
- Distonías segmentarias y multifocales primarias, excluyendo distonías focales (como laríngeas, tortícolis, blefaroespasmo, …).  

Se excluye el espasmo hemifacial. 
- Distonías en el contexto de enfermedades hereditarias que por su prevalencia cumplan criterio de enfermedades raras (como distonía que 
responde a levodopa, síndrome distonía-micolonías por mutaciones del gen epsilon sarcoglicano, enfermedad de Wilson, neuroferritinopatía, …).  

Se excluyen las distonías adquiridas secundarias a una causa específica como daño cerebral perinatal, infecciones, distonías tardías, 
tóxicas, de origen vascular, psicogénicas o por traumatismo cerebral.  

- Síndrome de Tourette. 
- Mioclonías como manifestación principal en el contexto de enfermedades hereditarias, neurodegenerativas o autoinmunes que por su 
prevalencia cumplan criterio de enfermedades raras.  
- Se excluyen las enfermedades metabólicas congénitas, epilepsias refractarias y ataxias y paraplejías hereditarias que son objeto de otros 
CSUR. 
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