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EDITORIAL

Dr. Joan Marti-Fabregas
President de I'SCN

Benvolgudes socies i socis, amigues i amics,

Amb aquesta nova edicié tanquem un any 2018 que va
comengar i sacomiada amb una situacio d’excepcionalitat
politica, social i cientifica. Politicament i socialment, el
pais no ha pogut viure en normalitat per raons de tots
sabudes, i als reptes no resolts a nivell democratic, s’hi han
afegit a les acaballes de l'any les protestes i la vaga del
col-lectiu médic de I'ambit public i concertat, recordant
el desafiament que representa per a tota la societat la
sostenibilitat d’'un sistema de salut public de qualitat. Aixo
traslladat al nivell cientific, en general, i de la nostra societat,
en particular, és de la maxima rellevancia: crisi econdmica
segons molts analistes no resolta, envelliment poblacional,
moviments migratoris, i els inaturables desenvolupaments
tecnologics en 'ambit de la imatge, la geneticai la biologia
molecular, entre d'altres, estan canviant la nostra disciplina
en les seves diferents especialitats (patologia vascular,
malalties neurodegeneratives cognitives i motores,
epilepsia, cefalees, malalties neuromusculars) i des de la
nostra societat hem d'actuar com a interlocutors amb
'administracid per a fer arribar les necessitats de la nostra
especialitat. Aixi, el passat 14 de desembre, ens vam reunir
a la Conselleria de Salut amb la Sra. Neus Rams, directora
general d’Ordenacié Professional i Regulacié Sanitaria, i
li vam fer a mans les demandes que s’havien recollit dels
diferents grups d’'estudi de la nostra Societat, i es van obrir
diferents linies d’'interlocucié pendents de seguiment.

Aquest numero del butlleti també es fa ressd d'activitats
i noticies relacionades amb la nostra Societat en el
moment de cloure aquest any: ens acomiadem del Dr.
Jesus Pradas, neuroleg pioner a Catalunya en les malalties
neuromusculars, i a qui la Dra. Isabel llla dedica I' “In
Memoriam’”; el Dr. Carles Gaig i el Dr. Joan J. Baiges ens fan
un resum de la VI Jornada d’Actualitzacié en Neurologia
celebrada a Tortosa el passat 26 d’'octubre; i a la seccio de
noticies ressenyem com distingits membres de la nostra
societat han estat nomenats directors d'institucions
sanitaries importants del pais o han rebut altres honors.

Dr. Yaroslau Compta
Editor en cap
Vicepresident de I'SCN

També destaquem la creacié d'un nou grup d'estudi, el
Grup Translacional de Recerca en Neurologia, i la publicacid
de la instruccié del Departament de Salut sobre la cirurgia
funcional dels trastorns del moviment.

Esperem també siguin del vostre interes seccions habituals
com “En el punt de mira” (amb sengles comentaris sobre
una nova forma genetica de malaltia de Parkinson i
'impacte global de I'ELA), la “Neurologia catalana al Mén”
(on destaquem treballs catalans en ictus, tractament
farmacologic del tremolor i tractament quirdrgic del
Parkinson i distrofies musculars), I “Espai del Resident” on
discuteix el Dr. Tomas Xucla i resol el Dr. Bernat Bertran el
cas presentat al butlleti anterior, el “Raco Literari” (a carrec
com sempre de I'ex-president de I'SCN, Dra. Adria Arboix),
les “Histories de la Historia de la Neurologia Catalana” (on
el Dr. Oriol de Fabregues glossa sobre Antoni Subirana), i el
“Catala Neurologic Es Facil” de la ma de la Sra. M? Antonia
Julia, cap de projectes de 'ambit biomedic del termcation
se’'ns continuen presentant les noves normes ortografiques
de I'Institut d'Estudis Catalans.

Tanguem com sempre amb el ‘Repte en Imatge Clinica”,
gue canvia el seu nom (préviament Repte en Neuroimatge)
per poder incloure imatges que no siguin radiologiques,
sind també de proves funcionals o microscopia, entre
d'altres.

Agraim a tots els autors i col-laboradors del butlleti, la seva
generositat preparant tots els materials per fer-lo possible.

Confiats que els reptes plantejats s'aniran abordant amb
exit, us desitgem a tots un ben merescut descans nadalenc
i un Bon Any 2019!

Una abragada.



IN MEMORIAM

Dr. Jestis Pradas Orozco
Barcelona, 1944- 2018

Servei de Neurologia
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau
Barcelona

El Dr. Jesus Pradas Orozco va ser un neurdleg pioner
a Catalunya ja que es va especialitzar en malalties
neuromusculars i en dos dels estudis complementaris que
'acompanyen.

Es va formar en Neurofisiologia Clinica i EMG a Estrasburg i
va defensar sempre la necessitat que neurdlegs interessats
en el sistema nervids periferic es formessin i fessin aquestes
tecniques.

A més, se'n va anar a Los Angeles, California, a la Unitat
de Malalties Neuromusculars que dirigia el Dr. T. Munsat
a formar-se en aquesta especialitat neurologica des d'el
punt de vista clinic pero també a aprendre les tecniques,
en aquells moments molt noves, de la histoquimica
de muscul que va aportar a I'Hospital de Sant Pau a la
seva tornada, en col-laboracié amb el Servei d’Anatomia
Patologica.

Va ser aixi com es va anar conformant la Unitat de
Neuromuscular que comportava aspectes clinics, estudis
neurofisiologics y la realitzacio i interpretacid de biopsies
musculars. Aquests nous enfocs van ser molt atractius
pels residents de neurologia que en aquells moments ens

Hospital de la Santa Creu i Sant Pau

estavem formant, entre ells jo per a qui Jesus va ser el gran
mentor.

Al cap dels anys, el Jesus va decidir que volia dedicar-
se de ple a 'ELA. | novament se'n va anar, aquest cop a
Boston, novament amb el Dr. Munsat, per formar-se en
Unitats multidisciplinaries d’'ELA que va posar en marxa a
I'Hospital a la seva tornada, I'any 1994.

Aixi dons ha estat un gran neurdleg clinic, amb una
gran formacié i innovador en el camp de lassistencia
multidisciplinaria  dels = pacients amb  malalties
neuromusculars.

Pero el Jesus era quelcom meés. Era un gran lector, un
meloman, un excel-lent cantant de cant coral i per sobre
de tot un gran conversador i excel-lent persona. Des de que
es va jubilar he trobat a faltar aquelles llargues converses
que teniem sobre tot i res, sobre els fills, les feines, cap on
anava el moén, que passaria a Catalunya, quins llibres valia
la pena llegir ....i sempre acabavem les converses dient-nos
que teniem sort. La seva frase preferida “sort de la Roseta ".

En pau descansis.

Dra. Isabel llla
Servei de Neurologia

Barcelona




VI JORNADA D’ACTUALITZACIO

TORTOSA

" Dr. Carles Gaig
Servei de Neurologia
Hospital Clinic
Barcelona
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El passat divendres 26 d'octubre es va celebrar a Tortosa
la jornada d'actualitzaci® en el tractament i diagnostic
de les malalties neuroldgiques més prevalents de la
nostra societat. La d’enguany ha estat la sisena edicid
d'aquesta activitat que es va iniciar I'any 2011 i que té com
a objectiu proporcionar una actualitzacié en les malalties
neurologiques més frequents d'una forma atractiva,
dinamica i participativa mitjancant la presentacid i
discussié de casos clinics. La jornada es va desenvolupar
al Campus de la Universitat Rovira i Virgili de les Terres de
I'Ebre a Tortosa. Hiva haver més de 140 inscrits, la majoria
neurodlegs, perd també metges de medicina interna o
primaria, infermeres, rehabilitadors, neuropsicolegs i
estudiants de medicina. La Jornada va estar excel-lentment
organitzada pels neurolegs de I'Hospital de Tortosa Verge
de la Cinta, encapcalats pel Dr. Joan Josep Baiges i la Dra.
Gisela Martin.

L'acte inaugural va estar presidit per la il-lustrissima
alcaldessa de Tortosa, la Sra. Meritxell Roigé, i pel Dr. Xavier
Farré, sotsdirector del Campus de les Terres de I'Ebre de la
Universitat Rovira i Virgili. El Dr. Pere Cardona de I'Hospital
Universitari de Bellvitge, juntament amb el Dr. Xavier
Ustrell de I'Hospital Universitari Joan Xlll de Tarragona
van fer la primera ponéncia en la qual a partir d'un cas
clinic es van revisar de forma concisa els criteris actuals
de tractament de lictus isquemic agut. Posteriorment
el Dr. Gerard Pinol del Hospital Universitari de Santa
Maria de Lleida, i el Dr. Josep Zaragoza del Hospital de
Tortosa Verge de la Cinta van abordar I'estat actual del
diagnostic en el deteriorament cognitiu. lleu i la malaltia
d’Alzheimer. El Dr. Gabriel Salazar del Consorci Sanitari de
Terrassa i la Dra. Sonia Escalante del Hospital de Tortosa
Verge de la Cinta va presentar un cas d’'un pacient amb
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VI Jornada a lI'aula magna del Campus Terres de I'Ebre de la URV

Dr. Joan J. Baiges

Servei de Neurologia
Hospital Verge de la Cinta
Tortosa

Malaltia de Parkinson tractat amb una terapia de recent
aparicié per a la malaltia de Parkinson complicada com
és la subtalamotomia per ultrasons focalitzats (‘Focused
ultrasound subthalamotomy”). Amb el Dr. Juan Luis
Becerra del Hospital Universitari Germans Trias i Pujol de
Badalona i la Dra. Patricia Esteve de I'Hospital de Tortosa
Verge de la Cinta es va poder discutir una série de casos
il-lustratius en el diagnostic diferencial de I'epilepsia.

Abans del dinar, les Dres. Monica Povedano del Hospital
Universitari de Bellvitge i Anna Pellisé del Hospital
Universitari Joan Xlll de Tarragona ens van posar al dia
sobre el diagnostic de les neuropaties periféeriques. A la
tarda la jornada va continuar amb la Dra. Ester Moral de
I'Hospital Moises Broggi de Sant Joan Despi que juntament
amb la Dra. Gisela Martin de I'Hospital de Tortosa Verge de
la Cinta ens van explicar els avencos en el tractament de
I'esclerosi multiple, que cada cop és més individualitzat
a l'estat neurologic i la comorbiditat del pacient. L'ultima
ponéncia va estar a carrec dels Drs. Mariano Huerta del
Hospital de Viladecans i lago Payo del Hospital de Tortosa
Verge de la Cinta que ens van actualitzar en el tractament
de la migranya i les cefalees aixi com en les proximes
terapies que estan a punt d'arribar basades en anticossos
monoclonals del péptid relacionat amb el gen de la
calcitonina.

La jornada va concloure amb una activitat lUddica de
caracter cultural com va ser una interessant visita guiada
per I'antic Call Jueu de la ciutat de Tortosa. En qualsevol
cas, la jornada, que va ser un éxit, s'esta consolidant com
una de les activitats de referéncia de la Societat Catalana
de Neurologia durant la segona meitat de I'any.

Acte inaugural amb I alcaldessa de Tortosa, la Sra. Meritxell
Roigé, i el Dr. Xavier Farré, sotsdirector del Campus de la URV



VI JORNADA D’ACTUALITZACIO
TORTOSA

Ponents com els Drs. Gerard Pifol i Josep Zaragoza entre els Els Drs. Pere Cardona i Xavier Ustrell discutint el cas amb el
assistents public mitjancant el Kahoot

El Dr. Juan Luis Becerra recordant un fet de gran rellevancia Visita guiada al Call Jueu de Tortosa
historica a la Tortosa del segle XV
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Comentari sobre...

LRP10 genetic variants in familial Parkinson’s disease and

dementia with Lewy bodies:
sequencing study

a genome-wide linkage and

Goadsby PJ, Reuter U, Hallstrom Y, Broessner G, Bonner JH, Zhang F, et al. N Engl ] Med 2017; 377:

2123—32.

Dr. Yaroslau Compta
Servei de Neurologia
Hospital Clinic
Barcelona

o

El passat juliol Marialuisa Quadri i col-laboradors liderats
per Vincenzo Bonifati van publicar una nova forma
genetica de malaltia de Parkinson i demencia amb
cossos de Lewy familiar [1]. En una primera fase d’'aquest
estudi (desenvolupat entre 2008 i 2017) es va identificar el
locus a partir d'una analisis de lligament genetica en una
familia italiana amb malaltia de Parkinson hereditaria.
En una segona fase es va sequenciar el gen candidat en
una série internacional de casos diagnosticats clinicament
o patologica de malaltia de Parkinson amb i sense
deméncia o demeéncia amb cossos de Lewy, emprant
individus amb aneurismes d’aorta abdominal no explorats
neurologicament com a controls. A la tercera fase es van
reclutar casos independents amb diagnostic clinic de
malaltia de Parkinson de Portugal, Sardenya i Taiwan.
A més es van fer estudis de mRNA i neuropatologics
de casos amb variants geneétiques associades  a
malaltia, aixi com estudis funcionals en neurones
derivades de celllules mare pluripotencials induides.

Aixi, en la familia italiana inicial amb 10 casos es va fer
el lligament genetic amb el cromosoma 14, nominant
el gen LRP1O (gen del receptor 10 de la lipoproteina
de baixa densitat o LDL). En la serie internacional de
660 casos es van identificar 8 casos addicionals (4 amb
malaltia de Parkinson, 2 amb Parkinson-demencia i 2 amb
demeéncia amb cossos de Lewy). Dels 11 provants de la serie
internacional i independent es van identificar variants
de LRPIO en 9 de 10 familiars, resultant en evidéncia
addicional si bé limitada de cosegregacié de la malaltia.

L'examen neuropatolodgic de 3 casos amb variants de LRP10
va mostrar important patologia per cossos de Lewy (estadi
6 de Braak per a patologia per alfa-sinucleina), havent-hi
copatologiaAlzheimerintermediaenunilleuenelsaltresdos.

A nivell funcional, de les 9 variants identificades, 3
afectaven |'expressio i estabilitat de I'mRNA, 4 alteraven
I'estabilitat de la proteina i 2 a la seva localitzacio, en
les vesicules dels endosomes, a la xarxa trans-Golgi, i a

la membrana plasmatica de les neurones obtingudes
a partir de céllules mare pluripotencials induides.

Fins ara s’havien identificat variants infreqUents de
penetrancia variable com a causa de malaltia de Parkinson
d'inicijoveoenedatvariable (SNCAiLRRK2)aixicomvariants
freqUentsderisc(enelsmateixosSNCAiILRRK2aixicomGBA,
aquest darrer més relacionat amb casos amb demencia).
Perd no s’havien trobat mutacions en casos familiars d'inici
en l'edat avancada i cobrint I'espectre existent entre la
malaltia de Parkinson i la deméncia amb cossos de Lewy.

A continuacié de la publicacié d’aquests resultats s’han
publicat sengles cartes de consorcis internacionals [2-5] i
d'un grup xinés [6] on s’han intentat validar les troballes
inicials. Aixi, els primers basant-se en dades d'analisi
complet d’exoma de casos amb malaltia de Parkinson i
demeéncia amb cossos de Lewy perd també amb atrofia
multisistemica (una altra sinucleinopatia) no han trobat
associacido amb el gen LRP10. No obstant, els autors del
treball original [7] han replicat que la naturalesa d’aquests
estudis (disseny de casos-controls, casos esporadics més
que familiars, edat d'inici més jove en contrast als casos
d’inici tarda de l'estudi original de Quadri et al.) no permet
concloure que no existeixi I'associacid en el context de
la descripcid inicial (casos familiars amb malaltia de
Parkinson sovint amb demeéncia o amb demencia amb
cossos de Lewy d'inici en edat avangada). En el cas concret
d’'un dels estudis fallits de replicacié [5], s'argumenta que
el fet de trobar una de les variants descrites originalment
pel grup de Bonifati [1] en només 2 de 4 membres d’'una
familia afecta va en contra de la seva associacié causal.
No obstant, aix0 podria questionar en . tot cas aquesta
variant en particular (una de les 9 variants identificades
inicialment) [7]. Addicionalment, no es pot excloure
que els dos casos amb la variant tinguessin la malaltia
realment en relacié a aguesta i que els dos casos familiars
negatius fossin fenocopies, que ocorren amb frequéencia
en aquesta malaltia (fins a un 5%) [7]. Explicacions
semblants (edat més jove, caracter esporadic) junt al fet
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gue al marge de ser una sinucleinopatia no deixa de ser
una malaltia molt diferenciada bioldgicament i clinica
de les malalties per cossos de Lewy ajuden a entendre
gue no s’hagi replicat I'associacié amb LRP10 en el cas
de [latrofia multisistemica [4]. Finalment, en [lestudi
xinés [6] si que s’han trobat 3 casos amb variants rares i
potencialment patogéeniques de LRPIO en associacid
a malaltia de Parkinson d'inici tarda, proporcionant,
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Comentari sobre...

GBD 2016 Motor Neuron Disease Collaborators. Global,
regional, and national burden of motor neuron diseases 1990-
2016: a systematic analysis for the Global Burden of Disease

Study 2016

Lancet Neurol 2018; 17(12):1083-1097

Dr. Miguel Angel Rubio

Servei de Neurologia
Hospital del Mar
Barcelona

Tot i que les malalties de motoneurona (MMN) sén
malalties minoritaries, cada vegada més tenen una
presencia més evident en I'ambit sanitari actual; ja sigui
per la implantacié de les unitats multidisciplinaries pels
malalts amb esclerosi lateral amiotrofica (ELA) o pel canvi
de paradigma en el tractament de l'atrofia muscular
espinal (oligonucleodtids antisense, terapia genica..). Per
aguest motiu treballs epidemioldgics en aquest ambit
tenen avui dia, més rellevancia que mai.

Recentment s’han publicat en el Lancet Neurology els
resultats en relacié a les MMN de l'estudi GBDS 2016.
GBDS és I'acronim de Global Burden of Disease Study i fa
referéncia a un estudi mundial encarregat de recollir dades
cliniques, epidemiologiques i analitzar diferents factors de
risc de diferents patologies i comparar-les entre diferents
regions del moén (per exemple, malalties infeccioses,
diabetis, pneumopaties, malalties cardiovasculars...).

En aquest treball l'estudi se centra en l'analisi de la
incidéncia, prevalencaidiscapacitat de les MMN, en I'ambit
global i en 'ambit nacional. Agafa tot I'espectre de MMN,
tant en etapa adulta com en pediatrica; ELA, esclerosi
lateral primaria, atrofia muscular progressiva, paralisi
pseudobulbar, paraparesis espastica hereditaria i atrofia
muscular espinal. L'estudi recull dades de moltes regions
del moén i més durant un periode forga Ilarg (des de 1990
fins a 2016) per poder apreciar (d’haver-hi) diferéncies en
les tendéncies epidemiologiques amb el pas del temps.

D’'aquesta manera, per una banda es té una fotografia
del panorama global de les malalties de motoneurona, i
per altra, permet analitzar les possibles diferencies entre
regions. En aquest sentit, a part de les comparacions
classiques entre: continents, destaca I'Us de Iindex
sociodemografic (SDI), un indicador del desenvolupament
d’'un pais basat en l'ingrés per capita, anys d'escolaritat i
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tassa de fertilitat.

D'entrada destaca que la meitat de la prevalenca i la
meitat de les morts per MMN succeeixen en regions amb
millor nivell econdmic: Nord-america, Europa occidental i
Australasia.

A més hi ha un augment global de la prevalenca de MMN
en tots els rangs d'edat (augment del 18.8% des del 1990
al 2016). Aquest augment de la prevalenga s'explica en
gran part per I'envelliment poblacional. També en aquest
augment juga un paper molt rellevant la ventilacié no
invasiva, més usada en la darrera decada.

Una analisi de la prevalenca per grup d’edats mostra una
davallada en el grup de més enlla 85 anys, probablement
degut a una identificaci¢ de la malaltia més dificultosa a
causa de les comorbiditats en aquest rang d'edat.

El mateix succeeix amb la incidéncia, amb un augment
del 13% en aquesta franja temporal perd només aquest
augment era patent en els grups amb SDI més alt. Aquest
augment d’incidéncia es pressuposa, almenys en part, a
causa d'una millor precisié en el diagnostic en les regions
amb una economia més favorable.

Aixd no obstant, també s'apunta a diferéncies étniques per
explicar 'heterogeneitat geografica en relacio a incidéncia/
prevalenca entre regions amb diferent nivell econdmic.

Una limitacié de l'estudi és la baixa representacié de
determinades regions del mén com I'Africa, Asia, América
llatina. En aquestes regions les dades mostren una
incidéncia i prevalenga més baixa respecte a la resta, tot
i que no queda clar si és degut al fet que es disposa de
menys dades o al fet que, realment, les eines diagnostiques
no estan tan disponibles.



EN EL PUNT DE MIRA

També cal tenir en compte, que a causa del fet que la
franja de I'estudi agafa del 1990 fins al 2016, en el cas del
diagnostic d'ELA, s’han anat utilitzant diferents criteris
diagnostics a causa dels canvis dels mateixos, i aix0 pot
fer esbiaixar I'apreciacié del canvi d’incidencia d’aquesta
malaltia amb els anys.

Tot i aquestes limitacions, cal tenir en compte que
aquest article és dels més extensos i precisos quant a
epidemiologia de malaltia de motoneurona.

Amb l'envelliment de la poblacié com una realitat actual,
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Comparison of two high-doses of oral methylprednisolone for multiple sclerosis relapses: A pilot,
multicenter, randomized, double-blind, non-inferiority trial

Hervas-Garcia JV, Ramid-Torrenta L, Brieva-Ruiz L, Batllé-Nadal J, Moral E, Blanco Y, Cano-Orgaz A, Presas-
Rodriguez S, Torres F, Capellades 3, Ramo-Tello C.

Eur J Neurol. 2018 Oct 23. [Epub ahead of print]

ANTECEDENTS

La metilprednisolona oral o intravenosa a =500 mg / dia / 5 dies es recomana per als brots d'esclerosi
multiple (EM). No obstant aix0, la dosi Optima continua sent incerta. Es va comparar I'efectivitat clinica i
radioldgica, la seguretat i la qualitat de vida (QoL) de la metilprednisolona oral (c0MP) 1250 mg / dia (dosi
estandard alta) vs. 625 mg / dia (dosi menor), tant durant 3 dies, com a tractament dels brots d’'EM.

METODES

Es van aleatoritzar en un assaig clinic doble cec, multicéntric i de no-inferioritat (ClinicalTrial. Gov,
NCTO01986998) a quaranta-nou pacients amb brot moderat-sever durant els 15 dies previs a l'inici de
I'estudi. Objectiu primari: la no inferioritat de la dosi menys alta en la millora de I'EDSS el dia 30 (marge
de no inferiorioritat, 1 punt). Objectius secundaris: modificacié de I'EDSS als dies 7 i 90, canvis en les
lesions realcades amb gadolini (T1Gd +) i en les lesions noves lesions T2 o lesions T2 augmentades de
tamany als dies 7 i 30, i resultats de seguretat i QoL.

RESULTATS

L'objectiu primari es va assolir: diferencia d’'EDSS mitjana (IC del 95%) de -0,26 [-0,7 a 0,18] als 30 dies
(o = 0.246). Les dosis altes estandard van produir una millora superior de 'EDSS el dia 7 (p = 0,028). No
hi ha diferéncies en 'EDSS al dia 90 (p = 0,352), o en nombre de lesions T1IGd + o lesions T2 noves o
augmentades de tamany als dies 7 (p = 0,401, p = 0,347) 0 30 (p = 0,349, p = 0,529). La seguretat i el QoL
foren bones en ambdues dosis.

CONCLUSIONS
El tractament de metilprednisolona oral amb dosis altes menors pot no ser inferior a la dosi alta estandard
pel que fa a la resposta clinica i radiologica.

Exome sequencing study in patients with multiple sclerosis reveals variants associated with
disease course

Gil-Varea E, Urcelay E, Vilarino-GUell C, Costa C, Midaglia L, Matesanz F, Rodriguez-Antigledad A, Oksenberg J,
Espino-Paisan L, Dessa Sadovnick A, Saiz A, Villar LM, Garcia-Merino JA, Ramiod-Torrenta L, Trivifo JC, Quintana E,
Robles R, Sdnchez-Lépez A, Arroyo R, Alvarez-Cermeno JC, Vidal-Jordana A, Malhotra S, Fissolo N, Montalban X,
Comabella M.

J Neuroinflammation. 2018 Sep 14:15(1):265

ANTECEDENTS

No esta ben establert que el curs de malaltia en l'esclerosi multiple (EM) estigui influenciat pels
polimorfismes genetics. En aquest sentit, es va intentar identificar les variants genetiques associades a
un curs benigne i agressiu en pacients amb EM.

METODES

Es van classificar pacients amb EM en fenotips benignes i agressius segons criteris clinics. Es va realitzar
una sequenciacié exdmica en una cohort de descobriment, que va incloure 20 pacients amb EM, 10 amb
curs benigne i 10 amb una malaltia agressiva i es va genotipar en 2 cohorts de validacié independents.
La primera cohort de validacié estava formada per 194 pacients amb EM, 107 amb fenotips benignes i
87 amb formes agressives. La segona cohort de validacié va comptar amb 257 pacients, dels quals 224
presentaven fenotips benignes i 33 agressius. Les immunohistoquimies en teixit cerebral es van realitzar
utilitzant anticossos de gens associats al curs de la malaltia.

12


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30351511
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30217166

NEUROLOGIA CATALANA
AL MON

ESCLEROSI MULTIPLE I NEUROIMMUNOLOGIA

RESULTATS

Utilitzant la deteccié de polimorfisme d’'un sol nucleotid (SNP) i la comparacié de frequéncies d'al-lels
entre pacients amb fenotips benignes i fenotips agressius, es van seleccionar un total de 16 SNPs per
a la validacié de les dades de sequienciacié exomiques en la cohort de descobriment. El metaanalisi
dels resultats de genotip en les dues cohorts de validacié va revelar dos polimorfismes, rs28469012
i rs10894768, associats significativament amb el curs de malaltia. SNP rs28469012 es troba a CPXM2
i es va associar amb un curs agressiu de malaltia (p valor no corregit <0.05). El SNP rs10894768, que
es troba situat a IGSF9B, es va associar amb un fenotip benigne (p valor no corregit <0.05). A més, es
va observar una tendéncia d'associacid amb el fenotip benigne per a un tercer SNP, rs10423927, en
NLRP9. Les immunohistoquimies cerebrals en lesions croniques actives de pacients amb EM revelen
I'expressié d’'IGSFIB en astrocits i macrofags/cél-lules microglials i expressiéo de CPXM2 i NLRP9 restringit
als macrofags/microglia cerebrals.

CONCLUSIONS

Les variants genétiques ubicades a CPXM2, IGSF9B i NLRP9 poden potencialment modular el curs de
malaltia en pacients amb EM i es podrien utilitzar com a biomarcadors d'activitat de la malaltia per
identificar pacients amb cursos de malaltia divergent. En conjunt, els resultats obtinguts d’aquest estudi
suporten la influéncia dels factors genétics en el curs de 'EM i poden ajudar a comprendre millor els
complexos mecanismes moleculars subjacents a la patogénia de la malaltia.

Cognitive impairment in early stages of multiple sclerosis is associated with high cerebrospinal
fluid levels of chitinase 3-like 1 and neurofilament light chain

Quintana E, Coll C, Salavedra-Pont J, Munoz-San Martin M, Robles-Cedeno R, Tomas-Roig J, Buxé M, Matute-
Blanch C, Villar LM, Montalban X, Comalbella M, Perkal H, Gich J, Ramié-Torrenta L.

Eur J Neurol. 2018 Sep;25(9):1189-1191. Epub 2018 Jun 22

ANTECEDENTS | OBJECTIUS

La Chitinase 3-like 1 (CHI3L1) i la cadena lleugera de neurofilaments (NF-L) sén biomarcadors de
discapacitat en I'esclerosi multiple (EM). No obstant aixd, no es coneix quin rol tenen en la disfuncid
cognitiva. En aquest estudi, es va intentar correlacionar els nivells de CHI3L1 i NF-L en liquid cefaloraquidi
(LCR) amb el deteriorament cognitiu en I'EM.

METODES
Es van realitzar exploracions neuropsicologiques i estudi del LCR en 50 pacients recent diagnosticats
d’EM. Els nivells de CHI3L1 i NF-L van ser determinats per ELISA.
RESULTATS
Després d'ajustar les puntuacions cognitives segons l'edat, I'ansietat i I'EDSS, es va detectar associacio
entre els nivells CHI3L1 i Trail Making Test A (rs = 0.348; p = 0.016) i entre nivells NF-L i Word List Generation
(rs =-0.324; p = 0.025).
CONCLUSIONS
Els nivells alts en LCR de CHI3L1 i NF-L estan associats a discapacitat cognitiva en les primeres fases de
'EM.

Cladribine in the treatment of relapsing multiple sclerosis

Robles-Cedeno R, Ramid-Torrenta L.

Rev Neurol. 2018.Nov 1;67(9):343-354. Review. Spanish

Review of the novelties from the 2017 ECTRIMS Congress, presented at the 10th Post-ECTRIMS

13


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29797629
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/30350846
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29923596

NEUROLOGIA CATALANA
AL MON

ESCLEROSI MULTIPLE I NEUROIMMUNOLOGIA

Meeting (1)

Fernandez O, Tintore M, Saiz A, Calles-Hernandez MC, Comabella M, Ramié-Torrenta L, Oterino A, Izquierdo G, Tellez
N, Garcia-Merino JA, Brieva L, Arnal-Garcia C, Aladro Y, Mendibe-Bilbao MM, Meca-Lallana JE, Romero-Pinel L, Ginestal
R, Martinez-Gines ML, Arroyo R, Rodriguez-Antiguedad A.

Rev Neurol. 2018 Jul 1;67(1):15-27. Review. Spanish

Review of the novelties from the 2017 ECTRIMS Congress, presented at the 10th Post-ECTRIMS
Meeting ()

Fernandez O, Tintore M, Saiz A, Calles-Hernandez MC, Comabella M, Ramié-Torrenta L, Oterino A, Izquierdo G, Tellez
N, Garcia-Merino JA, Brieva L, Arnal-Garcia C, Aladro Y, Mendibe-Bilbao MM, Meca-Lallana JE, Romero-Pinel L, Ginestal
R, Martinez-Gines ML, Arroyo R, Rodriguez-Antiguedad A.

Rev Neurol. 2018 Jul 15;67(2):50-62. Review. Spanish

Comparison of two high-doses of oral methylprednisolone for multiple sclerosis relapses: A pilot,
multicenter, randomized, double-blind, non-inferiority trial

Hervas-Garcia JV, Ramio-Torrenta L, Brieva-Ruiz L, Batllé-Nadal 3, Moral E, Blanco Y, Cano-Orgaz A, Presas-Rodriguez
S, Torres F, Capellades J, Ramo-Tello C.

Eur J Neurol. 2018 Oct 23. [Epub ahead of print]

Magnetic resonance markers of tissue damage related to connectivity disruption in multiple sclerosis

Solana E, Martinez-Heras E, Martinez-Lapiscina EH, Sepulveda M, Sola-Valls N, Bargallé N, Berenguer J, Blanco Y,
Andorra M, Pulido-Valdeolivas |, Zubizarreta |, Saiz A, Llufriu S.

Neuroimage Clin. 2018 Jul 12;20:161-168. eCollection 2018

Assessing Biological and Methodological Aspects of Brain Volume Loss in Multiple Sclerosis

Andorra M, Nakamura K, Lampert EJ, Pulido-Valdeolivas |, Zubizarreta |, Llufriu S, Martinez-Heras E, Sola-Valls N,
Sepulveda M, Tercero-Uribe A, Blanco Y, Saiz A, Villoslada P, Martinez-Lapiscina EH.

JAMA Neurol: 2018 Oct 1;75(10):1246-1255
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Imaging features and safety and efficacy of endovascular stroke treatment: a meta-analysis of
individual patient-level data

Roman LS, Menon BK, Blasco J, Hernandez-Pérez M, Davalos A, Majoie CBLM, Campbell BCV, Guillemin F, Lingsma
H, Anxionnat R, Epstein J, Saver JL, Marquering H, Wong JH, Lopes D, Reimann G, Desal H, Dippel DWJ, Coutts
S, du Mesnil de Rochemont R, Yavagal D, Ferre JC, Roos YBWEM, Liebeskind DS, Lenthall R, Molina C, Al Ajlan
FS, Reddy V, Dowlatshahi D, Nader-Antoine S, Oppenheim C, Mitha AP, Davis SM, Weimar C, van Oostenbrugge
RJ, Cobo E, Kleinig TJ, Donnan GA, van der Lugt A, Demchuk AM, Berkhemer OA, Boers AMM, Ford GA, Muir KW,
Brown BS, Jovin T, van Zwam WH, Mitchell PJ, Hill MD, White P, Bracard S, Goyal M; HERMES collaborators.

Lancet Neurol. 2018 Oct;17(10):895-904

ANTECEDENTS

L'evidéncia que considera si la neuroimatge pot ser utilitzada eficagment per seleccionar pacients per la
trombectomia endovascular (TEV) és escassa. Vam investigar I'associacid entre les caracteristiques de la
imatge basal i la seguretat i eficacia de la TEV en l'ictus isquémic agut causat per oclusié d'un gran vas
anterior.

METODES

En aquesta meta-analisi de dades de nivell pacient individual, THERMES col-laboracié va identificar
en PubMed set estudis aleatoritzats d’ictus que van comparar la TEV amb terapia medica estandard,
publicats entre Il de gener de 2010, i el 31 d'octubre de 2017. Van ser inclosos Unicament assaigs que van
requerir imatge vascular per identificar pacients amb ictus isquemic de circulacié anterior proximal i que
va utilitzar predominantment stent retrievers o dispositius de trombectomia de segona generacid. El risc
de biaix va ser avaluat amb la metodologia del manual Cochrane. Investigadors centrals, emmascarats
a la informacid clinica altre que la lateralitat de I'ictus, van categoritzar els canvis isquémics a la imatge
basal fent servir I'Alberta Stroke Program Early CT Score (ASPECTS) o segons l'afectacié de més del 33%
del territori de I'arteria cerebral mitja, el volum de trombus, la hiperdensitat i I'estat de col-laterals. El
resultat primari va ser la disfuncidé neurologica mesurada mitjancant I'escala modificada de Rankin
(mRS) 90 dies després de l'aleatoritzacio. Els resultats de seguretat van incloure I'hnemorragia intracranial
simptomatica, 'lhematoma parenquimatos tipus 2 en els primers 5 dies després de l'aleatoritzacio i la
mortalitat fins al dia 90. Per I'analisi primaria, vam utilitzar regressio logistica ordinal de metodes mixtos
ajustada per I'edat, genero, puntuacié a la National Institutes of Health Stroke Scale a l'ingrés, alteplasa
intravenosa, temps des de l'aleatoritzacid, i van fer servir estudis d’interaccié per testar si les categories
d’'imatge basal modificaven I'associacié entre el tractament i els resultats. Aquest meta-analisi es va
dissenyar de manera prospectiva pel comité executiu de 'THERMES, perd no va ser registrat.

RESULTATS

Entre 1764 pacients, 871 van ser destinats al grup de TEV i 893 al grup de control. El risc de biaix era baix
exceptuar en el estudi THRACE, en el qual la valoracié de resultats al cap de 90 dies no va ser cega i va
fer servir la RM predominantment com eina d’imatge basal. L'efecte de tractament global va afavorir la
TEV (odds ratio ajustada comuna [cOR] per un canvi cap a resultat millor en el mRS 2-00, 95% ClI 1-69-
2-38; p<0-0001). TEV va aconseguir resultats millors a 90 dies que terapia medica estandard a través d'una
gamma ampla de categories d'imatge basals. La mortalitat al cap de 90 dies (14:7% vs 17-:3%, p=0-15),
I'hemorragia intracranial simptomatica (3-:8% vs 3-5%, p=0-90), i 'hematoma parenquimatds tipus 2 (5:6%
Vs 4-8%, p=0-52) no van diferir entre el grup TEV i el control. No va haver-hi cap modificacié d’'efecte del
tractament per les caracteristiques basals d'imatge per la mortalitat al cap de 90 dies i 'hematoma
parenquimatos tipus 2. Entre pacients amb ASPECTES 0-4, 'hemorragia intracranial simptomatica es va
veure dins deu (19%) de 52 pacients en el grup de TEV versus tres (5%) de 66 pacients en el grup control
(cOR ajustat 3-94, 95% Cl 0-94-16-49; p interaccio=0-025), i entre pacients amb afectacié de més de 33%
del territori de I'artéria cerebral mitja, 'hemorragia intracranial simptomatica va ser observat en 15 (14%)
de 108 pacients en el grup de TEV versus quatre (4%) de 113 pacients en el grup control (417, 1-30-13-44,
p interacci6=0-012).

INTERPRETACIO

La TEV aconsegueix resultats millors a 90 dies que terapia medica estandard a través d’'una gamma
ampla de categories d'imatge basal, inclosos els infarts que afecten més del 33% del territori de l'arteria

15


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=30264728

NEUROLOGIA CATALANA
AL MON

PATOLOGIA VASCULAR CEREBRAL

cerebral mitja o ASPECTS menys de 6, tot i que en aquests pacients el risc d’hemorragia intracranial
simptomatica era més alt en el grup de TEV que el grup control. Aquesta analisi proporciona evidéncia
preliminar per I'Us potencial de la TEV en pacients amb infarts basals grans.

CNS-border associated macrophages respond to acute ischemic stroke attracting granulocytes and
promoting vascular leakage

Pedragosa J, Salas-Perdomo A, Gallizioli M, Cugota R, Mir6-Mur F, Brianso F, Justicia C, Pérez-Asensio F, Marquez-
Kisinousky L, Urra X, Gieryng A, Kaminska B, Chamorro A, Planas AM.

Acta Neuropathol Commun. 2018 Aug 9;6(1):76

Data Meta-analysis Collaborators. Absolute risk and predictors of the growth of acute spontaneous
intracerebral haemorrhage: a systematic review and meta-analysis of individual patient data
Al-Shahi Salman R, Frantzias J, Lee RJ, Lyden PD, Battey TWK, Ayres AM, Goldstein JN, Mayer SA, Steiner T, Wang X,
Arima H, Hasegawa H, Oishi M, Godoy DA, Masotti L, Dowlatshahi D, Rodriguez-Luna D, Molina CA, Jang DK, Davalos
A, Castillo 3, Yao X, Claassen J, Volbers B, Kazui S, Okada Y, Fujimoto S, Toyoda K, Li Q, Khoury J, Delgado P, Sabin JA,
Hernandez-Guillamon M, Prats-Sanchez L, Cai C, Kate MP, McCourt R, Venkatasubramanian C, Diringer MN, lkeda
Y, Worthmann H, Ziai WC, d’Esterre CD, Aviv RI, Raab P, Murai Y, Zazulia AR, Butcher KS, Seyedsaadat SM, Grotta
JC, Marti-Fabregas J, Montaner J, Broderick J, Yamamoto H, Staykov D, Connolly ES, Selim M, Leira R, Moon BH,
Demchuk AM, Di Napoli M, Fujii Y, Anderson CS, Rosand J; VISTA-ICH Collaboration; ICH Growth Individual Patient.

Lancet Neurol. 2018 Oct;17(10):885-894. Epub 2018 Aug 14

Prognostic Significance of Infarct Size and Location: The Case of Insular Stroke
Laredo C, Zhao Y, Rudilosso S, Renu A, Pariente JC, Chamorro A, Urra X.

Sci Rep. 2018 Jun 22;8(1):9498

Microbiological Etiologies of Pneumonia Complicating Stroke: A Systematic Review

Kishore AK, Vail A, Jeans AR, Chamorro A, Di Napoli M, Kalra L, Langhorne P, Roffe C, Westendorp W, Nederkoorn
PJ, Garau J, van de Beek D, Montaner J, Woodhead M, Meisel A, Smith CJ; Pneumonia in Stroke Consensus (PISCES)
Group.

Stroke. 2018 Jul;49(7):1602-1609

T Cells Prevent Hemorrhagic Transformation in Ischemic Stroke by P-Selectin Binding

Salas-Perdomo A, Miré-Mur F, Urra X, Justicia C, Gallizioli M, Zhao Y, Brait VH, Laredo C, Tudela R, Hidalgo A, Chamorro
A, Planas AM.

Arterioscler Thromb Vasc Biol. 2018 Aug;38(8):1761-1771

Uric Acid Treatment After Stroke Prevents Long-Term Middle Cerebral Artery Remodelling and
Attenuates Brain Damage in Spontaneously Hypertensive Rats

Jiménez-Xarrié E, Pérez B, Dantas AP, Puertas-Umbert L, Marti-Fabregas 3, Chamorro A, Planas AM, Vila E, Jiménez-
Altayo F.
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Transl Stroke Res. 2018 Sep 15

Clinical Outcome of Ischemic Stroke in Old Patients Versus Oldest-Old
Cocho D, Yarleque S, Boltes A, Espinosa J, Ciurans J, Pont-Sunyer C, Pons J.

J Stroke Cerebrovasc Dis. 2018 Sep 29. [Epub ahead of print]

Underdiagnosis of Unilateral Spatial Neglect in stroke unit

Puig-Pijoan A*, Giralt E, Zabalza A, Manero RM, Sanchez-Benavides G, Garcia-Escobar G, Pérez-Enriquez C, Gémez-
Gonzalez A, Ois A, Rodriguez-Campello A, Cuadrado-Godia E, Jiménez-Conde J, Pena-Casanova J, Roquer J.

Comput Biol Med 2018; 101: 128-145 (en Premsa)

Comparison for the Etiologic Classification of Intracerebral Hemorrhage

Marti-Fabregas J, Prats-Sanchez L, Guisado-Alonso D, Martinez-Domeno A, Delgado-Mederos R, Camps-Renom P.
SMASH-U versus H-ATOMIC: A Head-to-Head.

J Stroke Cerebrovasc Dis. 2018 Sep;27(9):2375-2380. Epub 2018 May 18

Hypertension and small vessel disease: A dangerous association for cognitive impairment over time
A. Arboix, O. Parra.

The Journal of Clinical Hypertension 2018; 20 (9), 1266-1267

Brainstem leukoaraiosis independently predicts poor outcome after ischemic stroke
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Heterozygous STUBT mutation causes familial ataxia with cognitive affective syndrome (SCA48)

Genis D, Ortega-Cubero S, San Nicolds H, Corral 3, Gardenyes J, de Jorge L, Lopez E, Campos B, Lorenzo E, Tonda
R, Beltran S, Negre M, Obdn M, Beltran B, Fabregas L, Alemany B, Marquez F, Ramid-Torrenta L, Gich J, Volpini V,
Pastor P.

Neurology. 2018 Oct 31. [Epub ahead of print]

OBJECTIU
Descriure una nova ataxia espinocerebel-losa (SCA48) caracteritzada per una sindrome cognitivo-afectiva
cerebel-losa precog (CCAS) i una ataxia d'inici tarda.

METODES

Es realitza un estudi descriptiu d'una familia que ha estat seguida durant més d’'una década amb examens
neurologics i neuropsicologics periodics, ressonancia magneética, SPECT cerebral i estudi genétic. Es va
realitzar una sequlienciacié completa a 3 afectats i 1 membre de la familia no afectada i posteriorment es
va validar mitjancant I'analisi de lligament del cromosoma 16p13.3.

RESULTATS

Sis pacients van desenvolupar completament la sindrome cognitivo-afectiva i la sindrome motora
cerebel-losa completa associada a atrofia cerebel-losa hemisferica i vermiana, suggerint un continu
des d'una sindrome disexecutiva que evoluciona lentament cap a una CCAS completa i severa amb
ataxia truncal tardana. Tres pacients presintomatics van mostrar atrofia cerebel-losa focal en el vermis,
zona paravermiana i a la part medial dels Iobuls cerebel-losos VI i VII, suggerint que l'atrofia cerebel-losa
precedeix l'ataxia i que la neurodegeneracié comenga en arees cerebel-loses relacionades amb la
cognicio i 'emocio, per estendre’s més tard a la resta del cerebel. Entre les variants candidates, només
la variant patogenica heterozigota de la mutacié de perdua de pauta de lectura c.823_824delCT STUBI
(p.L275Dfs * 16) va cosegregar amb la malaltia. La variant patogenica heterozigota p.L275Dfs * 16 de STUBI
provoca neurodegeneracio i atrofia a les arees cerebel-loses relacionades amb la cognicid i I'emocid i
reforca la importancia de STUBI en |la preservacio de la funcié cerebel-losa cognitiva.

CONCLUSIONS

Es presenta una variant genéetica heterozigota de STUBT que provoca una ataxia cerebel-losa dominant.
Atées que les mutacions recessives en el gen STUBI s’han associat anteriorment amb SCARI16, aquestes
troballes suggereixen un locus SCA no descrit anteriorment (SCA48; MIM # 618093).

Simultaneous low-frequency deep brain stimulation of the substantia nigra pars reticulata and
high-frequency stimulation of the subthalamic nucleus to treat levodopa unresponsive freezing
of gait in Parkinson’s disease: A pilot study

Valldeoriola F, Mufioz E, Rumia J, Roldan P, Camara A, Compta Y, Marti MJ, Tolosa E.
Parkinsonism Relat Disord. 2018 Sep 5. [Epub ahead of print]

INTRODUCCIO

Alguns estudis experimentals suggereixen que I'estimulacié cerebral profunda de baixa frequéencia (BF)
(63Hz) (ECP) de la substantia nigra pars reticulata (SNr) podria ser util per regular els trastorns de la
marxa refractaris al tractament medic en la malaltia de Parkinson (MP). Les neurones de la SNr podrien
actuar com marcapassos d'alta freqUencia (AF) dins dels sistemes de control dels sistemes locomotors.
Actualment, cap terapeutica pot tractar trastorns de la marxa en pacients amb MP que presenten una
resposta insuficient al tractament dopaminergic.

OBJECTIU

Investigar si la BF-SNr-ECP combinada amb l'estimulacié estandard (AF) del nucli subtalamic (STN)
és clinicament rellevant en la millora dels trastorns de la marxa que ja no responen a la levodopa en
pacients amb MP, en comparacié amb |'estimulaciéo AF-STN o de BF-SNr aillada.
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METODES

Els pacients van rebre estimulacié de BF-SNr o AF-STN sola o combinada (COMB), és a dir, estimulacio
d’ambdds nuclis, en un disseny creuat. El nucli a estimular va ser assignat aleatoriament i les avaluacions
cliniques realitzades per un examinador cec després de tres mesos de seguiment per a cadascuna de les
modalitats d’'estimulacié. L'avaluacio clinica incloia el questionari de congelacio de la marxa, I'Escala de
Tinetti, i la Escala Unificada d’Avaluacié de la MP (UPDRS).

RESULTATS

Es van incloure sis pacients (edat mitjana 59,1 anys, durada de la malaltia 16,1 anys). Tots els pacients
van patir fluctuacions motores i discinésies. Els millors resultats es van obtenir amb COMB en quatre
pacients, que es van mantenir amb COMB durant 3 anys de seguiment i amb HF-STN en dos pacients.
L'estimul SNr no va produir millors resultats que COMB o STN en qualsevol pacient

CONCLUSIO

L'estimulacié COMB i AF-STN va millorar els trastorns de la marxa associats a la MP en aquesta serie
de casos, i l'efecte positiu que es va mantenir amb el pas del temps. Es requereixen investigacions
multicéntriques per explorar millor aquesta opcid terapeutica.

Perampanel, a new hope for essential tremor: an open label trial
Alexandre Gironell, Berta Pascual-Sedano, Juan Marin-Lahoz.
Parkinsonism & Related Disorders, 2018

El tremolor essencial és el trastorn del moviment més freqUent de I'adult. El tractament farmacologic
segueix essent poc satisfactori. Els farmacs de primera linea només aconsegueixen millores del 50-60 %.
S’han descrit 4 mecanismes bioquimics implicats en aquesta malaltia: disminucid del sistema GABA,
augment de catecolamines, disfuncié dels canals de cal¢ i finalment un augment dels neurotransmissor
excitadors (glutamat).

El perampanel és un nou farmac antiepiléptic que actua bloquejant l'activitat glutamatérgica en el
receptors AMPA postsinaptics.

Hem portat a terme un estudi obert pilot d'aquest farmac en el tremolor essencial, per determinar si cal
aprofundir amb estudis controlats i doble cec.

Es van incloure 12 pacients. Es va administrar perampanel amb escalada progressiva fins a 4 mg/dia. Es
va valorar el tremolor abans i 2 mesos després del tractament mitjantgant I'escala TCRS i I'escala del vas.
Es van utilitzar tests no paramétrics per analitzar les variables principals.

El perampanel va produir millores clarament significatives en TCRS (I+11) tasques motores (p<0,001), TCRS
(1) activitats vida diaria (p<0.001) i escala del vas (p=0,039). La millora subjectiva mitjana va ser del 61
% (per sobre 70 % en 4 pacients -en 2 pacients > 80 %). Quatre pacients no van tolerar el tractament
i van abandonar. Els 8 pacients que van acabar I'estudi van decidir de mantenir el tractament amb
perampanel.

En conclusid, en aquest estudi pilot hem trobat que perampanel té un marcat efecte antitremoric en
pacients amb tremolor essencial. El grau de millora obtingut €s molt esperancador i fa pensar que ens
podriem trobar davant un farmac de primera linea. Calen estudis controlats que confirmin aquestes
troballes.

Complete resolution of primary orthostatic tremor with perampanel

Ruiz-Julidn M, Orozco J.L. and Gironell A.

Tremor Other Hyperkinet Mov. 2018; 8
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Tremor types in Parkinson disease: a descriptive study using a new classification
Gironell A, Pascual-Sedano B, Aracil |, Marin-Lahoz J, Pagonabarraga J, Kulisevsky J.

Parkinsons Dis 2018

Parkinson’s disease: impulsivity does not cause impulse control disorders but boosts their severity

Marin-Lahoz J, Pagonabarraga J, Martinez-Horta S, Fernandez de Bobadilla R, Pascual-Sedano B, Pérez-Pérez J,
Gironell A, Kulisevsky J.

Front Psychiatry 2018

Sleep Quality and Levodopa Intestinal Gel Infusion in Parkinson’s Disease: A Pilot Study
De Fabregues O, Ferré A, Romero O, Quintana M, Alvarez-Sabin J.

Parkinsons Dis. 2018 Nov 1;2018

LRP10 in a-synucleinopathies

Guerreiro R, Neto JL, Bras J; on behalf of the International DLB Genetics Consortium: Hardy J, Kun-Rodrigues C,
Darwent L, Carmona S, Ansorge O, Parkkinen L, Morgan K, Brown K, Braae A, Barber |, Troakes C, Al-Sarraj S, Lashley T,
Holton J, ComptaY, Revesz T, Lees A, Zetterberg H, Escott-Price V, Pickering-Brown S, Mann D, Singleton A, Hernandez
D, Ross O, Dickson D, Graff-Radford N, Ferman T, Petersen R, Boeve B, Heckman M, Trojanowski JQ, Van Deerlin V,
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LRP10 in a-synucleinopathies

Kia DA, Sabir MS, Ahmed S, Trinh J, Bandres-Ciga S; on behalf of the International Parkinson’s Disease Genomics
Consortium: Noyce AJ, Kaiyrzhanov R, Middlehurst B, Kia DA, Tan M, Houlden H, Morris HR, Plun-Favreau H, Holmans
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Ocular ptosis: differential diagnosis and treatment
Diaz Manera, Jordia; Luna, Sabina; Roig, Carles.
Current Opinion in Neurology: october 2018- volumen 31 - issue 5 - p 618-627

OBJECTIUS

L'article aporta un resum de I'abordatge clinic de la ptosi palpebral congenita i adquirida. Les causes, els
test diagnostics i els avengos en genética de la ptosi es descriuen en un nombre creixent de publicacions.
El proposit del nostre treball és el de sintetitzar aquestes troballes i aportar un algoritme actualitzat per
el diagnostic i tractament del pacient amb ptosi. La revisié compren els treballs de recerca clinica i els
estudis més importants recentment publicats.

TROBALLES RECENTS

La ptosi és una causa frequent de consulta en les unitats de neuromuscular. El coneixement de les
diferents causes d'aquest simptoma ha augmentat de forma important en els ultims anys, des dels
test diagnostics i estudis genétics fins a les possibles noves terapies, per tant, és esencial mantenir
I'actualitzacio de les aportacions més rellevants en el diagnostic i el tractament.

RESUM

Remarquem que la ptosi palpebral ha de ser estudiada com un simptoma complex. Sera important
identificar en I'examen clinic els signes neurologics i oftalmoldgics acompanyants que ens portaran al
diagnostic. Disposem d’un creixent nombre de test diagnostics, especialment en el camp de la genética.
Mentrestant, la cirugia continua sent I'abordatge terapeutic més utilitzat en aquests pacients.

PARAULES CLAU
Trastorns mitocondrials, malalties musculars, miastenia gravis, oftalmoplegia progressiva, ptosi.

RM muscular en una cohort gran de pacients amb distrofia muscular oculofaringia

Alonso-Jimenez A, Kroon RHMIM, Alejaldre-Monforte A, Nufez-Peralta C, Horlings CCC, van Engelen BCM, Olivé
M, Gonzalez L, Verges-Gil E, Paradas C, Marquez C, Garibaldi M, Gallano P, Rodriguez MJ, Gonzalez-Quereda L,
Dominguez Gonzalez C, Vissing J, Fornander F, Eisum AV, Garcia-Sobrino T, Pardo J, Garcia-Figueiras R, Muelas N,
Vilchez 33, Kapetanovic S, Tasca G, Monforte M, Ricci E, Gémez MT, Bevilacqua JA, Diaz-Jara J, Zamorano I, Carlier
RY, Laforet P, Pelayo-Negro A, Ramos-Fransi A, Martinez A, Marini-Bettolo C, Straub V, Gutiérrez G, Martin MA,
Moris G, Fernandez-Torron R, Lépez de Munain A, Cortes-Vicente E, Querol L, Rojas-Garcia R, Illa I, Diaz-Manera J.

ANTECEDENTS | OBJECTIUS

La distrofia muscular oculofaringea (OPMD) és un trastorn genétic causat per una expansiéo anormal
de triplets GCN dins del gen PABPNI. Les descripcions de RM muscular anteriors s’han centrat en els
musculs de les extremitats inferiors en petites cohorts de pacients amb OPMD, perd no s’han realitzat
estudis d'imatge més grans. Els estudis d'imatge anteriors han estat massa petits per poder correlacionar
els resultats d'imatges amb dades genetiques i cliniques.

METODES

Presentem dades de RM muscular amb sequéncia T1 en un tall trasversal de 168 pacients amb OPMD
confirmada genéticament. Hem analitzat el patré d'afectacié muscular en la malaltia mitjancant I'analisi
jerarquic i el presentem com a mapes de color. Els resultats de les exploracions es van correlacionar amb
dades genetiques i cliniques.

RESULTATS

La reemplagament de greixos es va identificar en el 96,7% de tots els pacients simptomatics. La llengua,
I'adductor magnus i el soleus van ser els musculs més freqUentment afectats. La patologia muscular
sobre es correlaciona positivament amb la durada de la malaltia i la discapacitat funcional.

CONCLUSIONS
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Hem descrit un patré que es pot considerar caracteristic dOPMD. Una combinacié primerenca de
reemplagament de greixos a la llengua, adductor magnus i soleus pot ser util per al diagnostic diferencial.
Les troballes suggereixen la historia natural de la malaltia des d’'un punt de vista radiologic. La informacio
generada per aquest estudi és d'alt valor diagnostic i important per al desenvolupament de I'assaig clinic.

YKL4O0 in sporadic amyotrophic lateral sclerosis: cerebrospinal fluid levels as a prognosis marker of
disease progression

Andrés-Benito P, Dominguez R, Colomina M3J, Llorens F, Povedano M, Ferrer .

Aging (Albany NY). 2018 Sep 13;10(9):2367-2382

CHCHDI10 variants in amyotrophic lateral sclerosis: Where is the evidence?
Project MinE ALS Sequencing Consortium.

Ann Neurol. 2018 Jul;84(1):110-116

Cryptic exon splicing function of TARDBP interacts with autophagy in nervous tissue

Torres P, Ramirez-Nunez O, Romero-Guevara R, Barés G, Granado-Serrano AB, Ayala V, Boada J, Fontdevila L, Povedano
M, Sanchis D, Pamplona R, Ferrer |, Portero-Otin M.

Autophagy. 2018;14(8):1398-1403. Epub 2018 Jul 28

Spatial Assessment of the Association between Long-Term Exposure to Environmental Factors and
the Occurrence of Amyotrophic Lateral Sclerosis in Catalonia, Spain: A Population-Based Nested
Case-Control Study

Povedano M, Saez M, Martinez-Matos JA, Barceld MA.

Neuroepidemiology. 2018;51(1-2):33-49. Epub 2018 May 31

Drosophila model of myosin myopathy rescued by overexpression of a TRIM-protein family member
Dahl-Halvarsson M, Olive M, Pokrzywa M, Ejeskar K, Palmer RH, Uv AE, Tajsharghi H.

Proc Natl Acad Sci U S A. 2018:115:E6566-E6575

A Roma founder BIN1 mutation causes a hovel phenotype of centronuclear myopathy with rigid spine
Cabrera-Serrano M, Mavillard F, Biancalana V, Rivas E, Morar B, Hernandez-Lain A, Olive M, Muelas N, Khan E, Carvajal
A, Quiroga P, Diaz-Manera J, Davis M, Avila R, Dominguez C, Romero NB, Vilchez JJ, Comas D, Laing NG, Laporte J,
Kalaydjieva L, Paradas C.

Neurology. 2018;91:€339-e348

Different mitochondrial genetic defects exhibit the same protein sighature of metabolism in skeletal
muscle of PEO and MELAS patients: A role for oxidative stress
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Santacatterina F, Torresano L, Nunez-Salgado A, Esparza-Molto PB, Olive M, Gallardo E, Garcia-Arumi E, Blazquez A,
Gonzalez-Quintana A, Martin MA, Cuezva JM.

Free Radic Biol Med. 2018;126:235-248

Non-compaction cardiomyopathy and early respiratory failure in an adult symptomatic female
carrier of centronuclear myopathy caused by a MTM1 mutation

Garcia-Garcia J, Fernandez-Garcia MA, Blanco-Arias P, Diaz-Maroto-Cicuendez MI, Salmerdn-Martinez F, Hidalgo-
Olivares VM, Olivé M.

Neuromuscul Disord. 2018 Aug 13

Muscle imaging in laminopathies: synthesis study identifies meaningful muscles for follow-up
Gémez-Andrés D, Diaz-Manera J, Alejaldre A, Pulido-Valdeolivas |, Gonzalez-Mera L, Olivé M, Vilchez JJ, Lopez de
Munain A, Paradas C, Muelas N, Sanchez-Montanez A, Alonso-Jimenez A, Gomez Garcia de la Banda M, Dabaj |,
Bonne G, Munell F, Carlier RY, Quijano-Roy S.

Muscle Nerve. 2018 Jul 31

Regional variation of Guillain-Barré syndrome

Doets AY, Verboon C, van den Berg B, Harbo T, Cornblath DR, Willison HJ, Islam Z, Attarian S, Barroso FA, Bateman K,
Benedetti L, van den Bergh P, Casasnovas C, Cavaletti G, Chavada G, Claeys KG, Dardiotis E, Davidson A, van Doorn PA,
Feasby TE, Galassi G, Gorson KC, Hartung HP, Hsieh ST, Hughes RAC, llla |, Islam B, Kusunoki S, Kuwabara S, Lehmann
HC, Miller JAL, Mohammad QD, Monges S, Nobile Orazio E, Pardo J, Pereon VY, Rinaldi S, Querol L, Reddel SW, Reisin
RC, Shahrizaila N, Sindrup SH, Wagar W, Jacobs BC; IGOS Consortium.

Brain. 2018 ;141:2866-2877

The impact of rituximab infusion protocol on the long-term outcome in anti-MuSK myasthenia gravis

Cortés-Vicente E, Rojas-Garcia R, Diaz-Manera J, Querol L, Casasnovas C, Guerrero-Sola A, Munoz-Blanco JL, Barcena-
Llona JE, Marquez-Infante C, Pardo J, Martinez-Fernandez EM, Usén M, Oliva-Nacarino P, Sevilla T, llla |.

Ann Clin Transl Neurol. 2018; 5:710-716

Effect of MAPK Inhibition on the Differentiation of a Rhabdomyosarcoma Cell Line Combined With
CRISPR/Cas9 Technology: An In Vitro Model of Human Muscle Diseases

De Luna N, Suarez-Calvet X, Garicano M, Fernandez-Simon E, Rojas-Garcia R, Diaz-Manera J, Querol L, Illa |, Gallardo E.

J Neuropathol Exp Neurol. 2018 ;77:964-972

Quantitative muscle MRI to follow up late onset Pompe patients: a prospective study

Figueroa-Bonaparte S, Llauger J, Segovia S, Belmonte |, Pedrosa I, Montiel E, Montesinos P, Sanchez-Gonzalez J,
Alonso-Jiménez A, Gallardo E, llla |; Spanish Pompe group, Diaz-Manera.

J. Sci Rep. 2018;8:10898
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A new mutation of the SCGA gene is the cause of a late onset mild phenotype limb girdle muscular
dystrophy type 2D with axial involvement

Gonzalez-Quereda L, Gallardo E, Topf A, Alonso-Jimenez A, Straub V, Rodriguez M3J, Lleixa C, llla |, Gallano P, Diaz-
Manera J.

Neuromuscul Disord. 2018;28:633-638

Nintedanib decreases muscle fibrosis and improves muscle function in a murine model of
dystrophinopathy

Pinol-Jurado P, Sudrez-Calvet X, Fernandez-Simon E, Gallardo E, de la Oliva N, Martinez-Muriana A, Gémez-Galvez P,
Escudero LM, Pérez-Peird M, Wollin L, de Luna N, Navarro X, llla |, Diaz-Manera J.

Cell Death Dis. 2018 ;9:776

Distinct Clinical Features and Outcomes in Motor Neuron Disease Associated with Behavioural
Variant Frontotemporal Dementia

Cortés-Vicente E, Turon-Sans J, Gelpi E, Clarimén J, Borrego-Ecija S, Dols-Icardo O, lllan-Gala |, Lleé A, Illa |, Blesa R,
Al-Chalabi A, Rojas-Garcia R.

Dement Geriatr Cogn Disord. 2018;45:220-231

A novel mutation in the valosin-containing-protein gene found in a Spanish family

Lucente G, Almendrote M, Ramos-Fransi A, Martinez-Pineiro A, Camano P, Ballester-Lopez A, Lucia A, Carrato C,
Nogales-Gadea G, Coll-Canti J.

J Neurol Sci. 2018 15;391:112-113

Missense mutations have unexpected consequences: The McArdle disease paradigm

Garcia-Consuegra |, Asensio-Pena S, Ballester-Lopez A, Francisco-Velilla R, Pinos T, Pintos-Morell G, Coll-Canti J,
Gonzalez-Quintana A, Andreu AL, Arenas J, Lucia A, Nogales-Gadea G, Martin MA.

Hum Mutat. 2018;39:1338-1343

Manifesting heterozygotes in McArdle disease: a myth or a reality-role of statins

Nunez-Manchodn J, Ballester-Lopez A, Koehorst E, Linares-Pardo |, Coenen D, Ara |, Rodriguez-Lopez C, Ramos-Fransi
A, Martinez-Pifeiro A, Lucente G, Almendrote M, Coll-Canti J, Pintos-Morell G, Lozano AS, Arenas J, Martin MA, de
Castro M, Lucia A, Santalla A, Nogales-Gadea C.

J Inherit Metab Dis. 2018 Jun 20

Myotilinopathy unmasked by statin treatment: A case report

Ramos-Fransi A, Martinez-Pineiro A, Almendrote M, Lucente G, Carrato C, Ballester-Lopez A, Lucia A, Pintos-Morell G,
Nogales-Gadea G, Coll-Canti J.
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Muscle Nerve. 2018;57:E138-E140

The relationship between deficit in digit span and genotype in nhonsense mutation Duchenne
muscular dystrophy

Thangarajh M, Elfring GL, Trifillis P, Mclntosh J, Peltz SW; Ataluren Phase 2b Study Group.

Neurology. 2018;91:€1215-e1219

Detection of variants in dystroglycanopathy-associated genes through the application of targeted
whole-exome sequencing analysis to a large cohort of patients with unexplained limb-girdle muscle
weakness

Johnson K, Bertoli M, Phillips L, Topf A, Van den Bergh P, Vissing J, Witting N, Nafissi S, Jamal-Omidi S, tusakowska A,
Kostera-Pruszczyk A, Potulska-Chromik A, Deconinck N, Wallgren-Pettersson C, Strang-Karlsson S, Colomer J, Claeys
KG, De Ridder W, Baets J, von der Hagen M, Fernandez-Torrén R, Zulaica ljurco M, Espinal Valencia JB, Hahn A,
Durmus H, Willis T, Xu L, Valkanas E, Mullen TE, Lek M, MacArthur DG, Straub V.

Skelet Muscle. 2018 Jul 30;8(1):23

Limb girdle muscular dystrophy due to mutations in POMT2

Qstergaard ST, Johnson K, Stojkovic T, Krag T, De Ridder W, De Jonghe P, Baets J, Claeys KG, Fernandez-Torréon R,
Phillips L, Topf A, Colomer J, Nafissi S, Jamal-Omidi S, Bouchet-Seraphin C, Leturcq F, MacArthur DG, Lek M, Xu L,
Nelson |, Straub V, Vissing J.

J Neurol Neurosurg Psychiatry. 2018;89:506-512

OXAIL mutations cause mitochondrial encephalopathy and a combined oxidative phosphorylation
defect

Thompson K, Mai N, Olahova M, Sciald F, Formosa LE, Stroud DA, Garrett M, Lax NZ, Robertson FM, Jou C, Nascimento
A, Ortez C, Jimenez-Mallebrera C, Hardy SA, He L, Brown GK, Marttinen P, McFarland R, Sanz A, Battersby BJ, Bonnen
PE, Ryan MT, Chrzanowska-Lightowlers ZM, Lightowlers RN, Taylor RW.

EMBO Mol Med. 2018;10(11)

Does ALS-FUS without FUS mutation represent ALS-FET? Report of three cases

Borrego-Ecija S, Cortés-Vicente E, Cervera-Carles L, Clarimén J, Gdmez J, Batlle J, Ricken G, Molina-Porcel L, Aldecoa
I, Sdnchez-Valle R, Rojas-Carcia R, Gelpi E.

Neuropathol Appl Neurobiol. 2018 Oct 29. [Epub ahead of print]

Variably protease-sensitive prionopathy presenting within ALS/FTD spectrum

Vicente-Pascual M, Rossi M, Gdmez 3J, Lladd A, Valls 3, Grau-Rivera O, Avila Polo R, Llorens F, Zerr |, Ferrer I, Nos C,
Parchi P, Sanchez-Valle R, Gelpi E.

Ann Clin Transl Neurol. 2018;5:1297-1302
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Inotersen Treatment for Patients with Hereditary Transthyretin Amyloidosis

Benson MD, Waddington-Cruz M, Berk JL, Polydefkis M, Dyck PJ, Wang AK, Planté-Bordeneuve V, Barroso FA, Merlini
G, Obici L, Scheinberg M, Brannagan TH 3rd, Litchy W3, Whelan C, Drachman BM, Adams D, Heitner SB, Conceigao |,
Schmidt HH, Vita G, Campistol IM, Gamez J, Gorevic PD, Gane E, Shah AM, Solomon SD, Monia BP, Hughes SG, Kwoh
T3, McEvoy BW, Jung SW, Baker BF, Ackermann EJ, Gertz MA, Coelho T.

N Engl’d Med. 2018;379:22-31

Utility of two SMNI1 variants to improve spinal muscular atrophy carrier diagnosis and genetic
counselling

Alias L, Bernal S, Calucho M, Martinez E, March F, Gallano P, Fuentes-Prior P, Abuli A, Serra-Juhe C, Tizzano EF.

Eur J Hum Genet. 2018 ;26:1554-1557

Denervation-activated STAT3-IL-6 signalling in fibro-adipogenic progenitors promotes myofibres
atrophy and fibrosis

Madaro L, Passafaro M, Sala D, Etxaniz U, Lugarini F, Proietti D, Alfonsi MV, Nicoletti C, Gatto S, De Bardi M, Rojas-
Garcia R, Giordani L, Marinelli S, Pagliarini V, Sette C, Sacco A, Puri PL.

Nat Cell Biol. 2018; 20:917-927

CSF sAPPB, YKL-40, and NfL along the ALS-FTD spectrum

Illan-Gala |, Alcolea D, Montal V, Dols-Icardo O, Munoz L, de Luna N, Turén-Sans J, Cortés-Vicente E, Sdnchez-Saudinds
MB, Subirana A, Sala |, Blesa R, Clarimén J, Fortea J, Rojas-Garcia R, Lled A.

Neurology. 2018;91:€1619-e1628

Whole-body MRI and pathological findings in adult patients with myopathies
Tomas X, Milisenda JC, Garcia-Diez Al, Prieto-Gonzalez S, Faruch M, Pomes J, Grau-Junyent JM.

Skeletal Radiol. 2018

Classification and management of adult inflammatory myopathies
Selva-O’'Callaghan A, Pinal-Fernandez |, Trallero-Araguas E, Milisenda JC, Grau-Junyent JM, Mammen AL.

Lancet Neurol. 2018;17:816-828
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NOTICIES

NOU DIRECTOR MEDIC HOSPITAL UNIVERSITARI ARNAU DE VILANOVA

El Dr. Francesc Purroy, president de la Societat Catalana de Neurologia de maig de 2016
a maig del 2018 i membre de la Junta en diferents carrecs des del 2011, és el nou director
meédic de I'Hospital Arnau de Vilanova de Lleida.

Llicenciat en Medicina i Cirurgia per la Universitat de Lleida, també es professor de la
mateixa Facultat de Medicina i investigador de I'lRBLIeida.

Enhorabona pel carrec Paco!

NOU DIRECTOR CLiNIC HOSPITAL GERMANS TRIAS | PUJOL

El Dr. Antoni Davalos, soci de la Societat Catalana de Neurologia i “Premi Agusti Codina”
al millor article 2015, ha estat nomenat Director Clinic de I'Area de Neurociéncies de
I'Hospital Germans Trias i Pujol.

— També és cap de Servei de Neurologia i professor del Grau de Medicina de la UAB al
Campus Can Ruti.

K

DOCTOR HONORIS CAUSA DE LA UAC

Enhorabona pel carrec Antoni!

g

La Universidad Andina del Cusco (Peru) va atorgar al soci de I'SCN, el
Dr. Jordi Pefia Casanova el titol de Doctor Honoris Causa.

Especialista en neurologia de la conducta i malalties
neurodegeneratives com I'Alzheimer, va rebre aquesta distincio per
la seva trajectoria professional i pels seus treballs relacionats, entre
d'altres, amb el Test Barcelona, el projecte Neuronorma i el premi
a I'Excel-lencia en Investigacié Biomedica atorgat pel Col-legi de
Metges de Barcelona.

Enhorabona Jordi!

[J INVITACIO A PACIENTS AMB ENCEFALITIS AUTOIMMUNE ANTI-
ID BAPS NMDAR A PARTICIPAR EN UN ESTUDI

L'estudi forma part d'un “Projecte Integrat d’Excel-lencia (PIE)" subvencionat per

Institut I'Instituto Carlos Il i va dirigit a pacients amb encefalitis per anticossos contra el
E;L“n‘;‘;?ﬂ::s"’"s receptor NMDA (NMDAR) que es trobin en fase de recuperacié. L'encefalitis anti-
Mguﬂp'}is,mw NMDAR és una malaltia autoimmune greu, perd potencialment curable, que s'associa

a una recuperacio lenta (entre 6 i 36 mesos). Es desconeix la causa d'aquesta lenta
recuperacio, que en un 25% de pacients s'acompanya de deficits cognitius importants i en ocasions irreversibles. Aquest
estudi té I'objectiu d’ampliar el coneixement de la malaltia, millorar el seu tractament i accelerar la recuperacioé clinica.
L'estudi inclou visita i seguiment dels pacients durant un periode de 2 anys. Es facilita el transport i allotjament dels
pacients i un familiar que visquin fora de Barcelona. Durant el primer any, els pacients tenen una visita inicial i tres visites
de seguiment als 3, 6 i 12 mesos, i una visita posterior als 24 mesos. Cada visita inclou una exploracié neurologica general,
tests neuropsicologics, EEGC i ressonancia magnética funcional que es realitza durant exercicis de memoria i un estudi de
son (pel qual es requereix el pacient dormi una nit a I'hospital). L'estudi no inclou proves invasives excepte una extraccio
de sang.

Els criteris d’inclusié son: encefalitis anti-NMDAR confirmada, en fase de recuperacid, edat entre 15i 45 anys i disponibilitat
de viatjar a I'Hospital Clinic, Barcelona (transport i allotjament facilitats per I'estudi)

Per més informacio, contactar amb Hospital Clinic-ldibaps, telefon: 932 271 738 i correu electronic informacion@
neuroimmunologybcn.org o Jdalmau@clinic.cat
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NOU GRUP D’ESTUDI DE L'SCN

En la darrera Reunio de la Societat Catalana de Neurologia
(maig 2018), entre uns quants investigadors de la vessant
meés basic de la recerca neuroldgica, se’'ns va acudir la idea
de crear un nou grup d'estudi en el si de I'SCN: el Grup
d’Estudi Translacional en Recerca Neurologica. La idea és
englobar la recerca més basica dels diferents grups d'estudi
que formen I'SCN i engrescar a nous investigadors, formin
part o no actualment de I'SCN. D'aquesta manera es vol
augmentar la participacié de grups de recerca enfocats Dra. Laura Colas
en la investigacié .més translacional de les malalties Coordinadora del Grup
neurologiques, que actualment no es troben vinculats en

I'SCN.

Dra. Coral Torres
Secretaria del Grup

Aquesta proposta es va presentar en I'dltima reunid dels grups d’estudi amb la Junta i va tenir una bona acceptacio. Ara
ens trobem centrats en la formacié d'aquest grup i en la seva difusio, aixi com en I'organitzacié d’'activitats atractives per
tal de poder fer sinergies entre les diferents especialitats de les malalties neurologiques.

Volem animar a tot aquell investigador o grup de recerca, interessat en aquesta part de la investigacié neurologica més
translacional, a formar-ne part i participar-hi activament.

Us indiguem el correu electronic recercatransneuro@gmail.com per facilitar informacio a tot aquell que hi estigui
interessat.

NOU INSTITUT DE RECERCA A L’'HOSPITAL DE SANT PAU

L'Hospital de la Santa Creu i de Sant Pau de Barcelona va inaugurar el
nou Edifici de I’ Institut de Recerca (IR Sant Pau), on hi tindra cabuda
I'activitat de recerca en un espai col-laboratiu i sostenible.

El President Molt Hble. Sr. Quin Torra, va inaugurar-lo destacant
I'excel-lencia dels professionals sanitaris del nostre pais, sent conscient
de les dificultats que hi ha al sector.

El director cientific i soci de la Societat Catalana de Neurologia, el Dr.
Jaume Kulisevsky, creu que el nou edifici permetra reunir investigadors
i recursos que actualment estan dispersos per diferents campus i en
barracons.

THE LANCET Summit “LANCET SUMMIT: INFLAMMATION AND IMMUNITY IN
DISORDERS OF THE BRAIN AND MIND”

Inflammation and Immunity in Disorders of the Brain and Mind

Durant els dies 15,16 i 17 de novembre es va celebrar a Barcelona el ‘Lancet
Summit: Inflammation and Immunity in Disorders of the Brain and Mind”, al
qual van assistir 384 especialistes de 44 paisos. La reunid va ser organitzada
pels editors de Lancet Neurology i Lancet Psychiatry i els doctors Akira
Sawa (Johns Hopkins University, EUA), Marion Leboyer (University Paris-Est
Créteil, Franca), Francesc Graus (IDIBAPS-Hospital Clinic, Universitat de

Barcelona) i Josep Dalmau (ICREA, IDIBAPS-Hospital Clinic, Universitat de Barcelona). Es van presentar conferéncies
impartides per 24 experts en mecanismes dimmunitat innata i adaptativa en diverses malalties neurologiques i
psiquiatriques. Les conferéncies van estar dirigides tant a clinics com a especialistes en ciéncia basica incloent, entre
d’altres temes, el paper de la immunitat innata i de la microglia en el desenvolupament cerebral i sinaptic; les malalties
autoimmunes del sistema nervids central com I'esclerosi multiple o encefalitis per anticossos; les funcions de la barrera
hematoencefalica i el microbioma en diverses malalties neurologiques i psiquiatriques i els mecanismes immunologics
subjacents en demeéncies, esquizofrénia i altres malalties psiquiatriques. Va haver a més presentacions testimonials de
pacients amb encefalitis autoimmune, associacions dedicades a I'estudi de les encefalitis autoimmunes, i debats sobre
la utilitat de lI'estudi d’anticossos neuronals en pacients amb malalties psiquiatriques. Les contribucions de l'audiéncia
van ser extraordinaries no només per la seva participacid amb preguntes i suggeriments després de cada conferéncia
sind també a través de la presentacié de 249 posters entre els quals es van seleccionar 4 guanyadors. La pregunta més
frequent al final del simposium va ser quan s'organitzaria el seguent.

November15-17,2018 | Barcelona, Spain
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REORDENACIO DE LA CIRURGIA DELS TRASTORNS DEL MOVIMENT

Tal i com s’ha publicat al Butlleti de Salut de Catalunya del mes d’octubre:

El dia 8 d'octubre ha entrat en vigor la Instruccié 03/2018, de reordenacio dels trastorns del moviment, que ordena
el procés de la confirmacié diagndstica, la indicacid i la realitzacié dels procediments quirdrgics dels pacients que
requereixen cirurgia per al tractament de trastorns del moviment. També designa les unitats expertes en cirurgia dels
trastorns del moviment i els centres hospitalaris de proximitat que els queden assignats.

El trastorn neurodegeneratiu del moviment més frequent és la malaltia de Parkinson (MP), que té una prevalenga de
120-165/100.000 habitants en majors 64 anys i una incidéncia de 0,3/1.000 habitants/any. Aquesta malaltia consisteix en
una degeneracid progressiva de la substancia negra del mesencéfal i altres nuclis pigmentaris del tronc. Els simptomes
classics de la MP sén tremolor, rigidesa, acinésia/bradicinésia (alentiment dels moviments) i dificultat per caminar que
condueix a una incapacitat progressiva i creixent del pacient.

La cirurgia sobre determinades estructures cerebrals és una poderosa eina terapeutica per als pacients amb malaltia de
Parkinson (MP) i altres trastorns del moviment en casos refractaris al tractament farmacoldgic o amb efectes indesitjables
qgue fan impossible I'autonomia funcional i una qualitat de vida minima. Existeix un significatiu consens nacional i
internacional en el sentit que cada equip quirudrgic hauria de realitzar com a minim 20 procediments (estimulacio
cerebral profunda i/o de lesiones ablatives) a I'any per assegurar suficient expertesa en la cirurgia de trastorns del
moviment. La coordinacié de les principals unitats de cirurgia dels trastorns del moviment a Catalunya ha de permetre
optimitzar els recursos humans i materials existents per complir els estandards internacionals.

L'objecte d’'aquesta Instruccié és establir:
. L'ordenacié del procés pel que fa a la confirmacidé diagnostica, la indicacid i la realitzacié dels procediments
quirdrgics dels pacients que requereixen cirurgia per al tractament de trastorns del moviment.

Designar les unitats expertes en cirurgia dels trastorns del moviment i els centres hospitalaris de proximitat que els
gueden assignats.

Les unitats expertes en cirurgia dels trastorns del moviment de Catalunya sén:

Unitat Experta de I'Hospital Clinic de Barcelona / Hospital Universitari de Bellvitge.
Unitat Experta de I'Hospital de la Santa Creu i Sant Pau / Hospital Germans Trias i Pujol de Badalona.

Les unitats expertes han de proposar el Protocol clinic de derivacié a les unitats expertes en cirurgia dels trastorns del
moviment. Aquest protocol estableix els criteris clinics i assistencials que ordenen la derivacid a aquestes unitats, és Unic
per a totes les unitats i ha de complir els criteris del CatSalut en relacié amb l'accés a I'atencio.

1 HOSPITAL DE ],A
CLINlC SANTA CREU
N[V SANT PAU

s . . . UNIVERSITAT AUTONOMA DE BARCELONA
Hospital Universitari

|‘||| Bellvitge

I Hospital Universitari

Germans Trias i Pujol
Hospital
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L'ENTREVISTA

Dra. Elvira Munteis Olivas

Servei de Neuroimmunologia
Hospital del Mar - IMIM

Barcelona

BIOGRAFIA

Dra. Elvira Munteis
Olot, 1968

Vaig estudiar Medicina a la Universitat de Barcelona
acabant I'any 1992. Faig la residéncia de neurologia
a I'Hospital del Mar de Barcelona del 1995-1999. L’'any
1999 m’incorporo a la Unitat d’esclerosi multiple de
I'Hospital del Mar amb el projecte d’investigacio
“Estudi de la disfuncié ano-rectal en els pacients
amb esclerosi multiple. Resposta al tractament amb
biofeedback”.

Arran d’aixo i amb la creacid de la Unitat de sol pelvia
a I'hospital m’'incorporo a ella com a representant
del servei de neurologia.

Des de l'any 2007 séc metge adjunta del servei
i coordinadora de la Unitat d'esclerosi multiple i
hospital de dia.

Formo part del grup de Neuroimmunologia de
I'IMIM que any que forma part de la Xarxa Espanyola
d’Esclerosi Multiple (REEM) on col-laboro en la
implementacié d'assajos clinics fases Il i Il amb
diverses terapies immunomoduladores en pacients
amb EM.

En primer lloc, moltes gracies per accedir a aquesta
entrevista.

Qué et va fer decidir a dedicar-se a la Neurologia i
posteriorment dedicar-te a I'estudi de I'esclerosi
miuiltiple?

El cert és que el dia de la tria no m’hagués imaginat mai
que acabaria optant per la neurologia. Tenia clar que volia
fer una meédica perd dubtava entre Medicina Interna i
Pediatria. Fou el record de les classes amb el Dr Graus al
Clinic i el fet que de totes les especialitats era potser la més
desconeguda el qué va fer que I’ escollis.

La dedicacid posteriorment a I'esclerosi multiple fou arran

d’aconseguir una beca d’ investigacié a I'Hospital del Mar
al finalitzar la meva residéncia.

Quina caracteristica valores més en algu que es dedica al
camp de les neurociéncies?

Crec que un dels punts fonamentals és la curiositat i
I'entusiasme per aprendre.

Durant la teva vida professional, quin descobriment
destacaries en el seu camp i per qué?

Fonamentalment les novetats en el tractament. Quan
em vaig iniciar en l'esclerosi multiple les possibilitats de
poder oferir un tractament als pacient eren molt minses,
Actualment gaudim d'un gran nombre de tractaments
que a vegades fan complicat decidir per quin optar.

Has participat en la formacié de nous neurolegs, pero on
van ser els teus inicis?

Crec que com tots nosaltres durant la residéencia tots
ens iniciem d'alguna manera en la formacid a partir dels
estudiants que fan practiques.

Posteriorment quan ets adjunt segueixes formant dia a dia
als residents del propi servei com d’altres.

Quins consideres que sén els reptes a assolir en el teu
camp?

En el moment actual diria que hi ha dos grans reptes,
un poder tenir biomarcadors que ens permetin coneixer
millor I'evolucid que tindra el pacient aixi com la resposta
al tractament i en segon lloc arribar a aconseguir terapies
gue evitin la progressié de la discapacitat associada a la
neurodegeneracio.

De quin dels projectes que has participat estas més
satisfeta? Ens els podries explicar una mica?

No és un projecte en concret crec que del que estic més
satisfeta és de | ‘equip que formem la Unitat.

Ens ha permes créixer tan a nivell cientific amb la feina
del Dr Jose Enrique Martinez com a nivell clinic em pogut
millorar diferents aspectes en I'atencid dels pacients.
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Quin és el teu projecte més proper?

Actualment a nivell assistencial el projecte és la creacio
d’un circuit assistencial amb el servei de rehabilitacié per
tal de millorar I'atencid al pacient..

A nivell d'investigacié basica les linies d'estudi actual son:
Estudi de les infeccions virals herpetiques croniques
(virus de la Epstein-Barr, citomegalovirus, herpesvirus
tipus6)enl'EMilasevaempremtaenel compartiment
de cel-lules Natural Killer (NK), avaluant el potencial
desenvolupament de biomarcadors predictors
d’activitat i progressio.

Analisi immunofenotipic i funcional de poblacions
de cél-lules NK adaptatives i la seva implicacié en la
fisiopatologia de 'EM i en la clinica del pacient.

Estudi fenotipic i funcional de subpoblacions de
limfocits T i B en sang periferica de pacients amb
EM, avaluant la seva relaci6 amb caracteristiques
cliniques i tractaments modificadors del curs clinic
de la malaltia.

Quina creus que ha de ser I'estratégia adequada per.a
que la neurologia tiri endavant? Tens alguna féormula
magistral?

Crec que la base es troba sobretot en la col-laboracié entre
professionals. Com en altres ambits de la vida col-laborant
i aconseguint evitar els “egos” es poden assolir grans exits.

Com creus que sera la vida dels que ens dediquem a la
Neurologia/Neurofisiologia d’aqui 20 anys?

Molt diferent a ara, crec que les noves tecnologies i el
Big Data aniran guanyen terreny , ara bé és fonamental
recordar que les persones som uniques i diferents unes
d’'altres i no som tan sols patologies.
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Si un fill/a teu, et digués que vol dedicar-se a les
neurociéncies (neurologia, neurofisiologia o basiques), el
recolzaries, o li trauries del cap?

Tinc tres fills i crec que cap d'ells vol ser metge. Un dels
aspectes de la felicitat és poder dedicar-se a allo que a un
liagrada i, per tant, sigui el sigui el que triin tindran el meu
suport.

Amb quin Neuroleg, viu o mort, quedaries per fer un café?
Amb el Dr. Pou, era una persona molt entusiasta i d'ell
vaig a prendre gaudir de la neurologia malgrat el caos que
sempre 'acompanyava.

Escull un lema o una frase feta amb qué t'identifiquis.
Sota el cel som tots iguals.

A quina ciutat t'agradaria viure?

A Olot tornaria a la Garrotxa.

Recomana’ns una cango.

“El meu pais és tan petit” d’en Lluis Llach.

lun llibre?

No llegeixo gaire perd un dels llibres que més m’ha agradat
ha estat «Los tristes y los héroes» de Mira Milosevich.

Per ultim, com veus el futur de les neurociéncies a
Catalunya?

Crec que Catalunya té molt bons professionals i amb molta
iniciativa pel que la neurociéncia catalana pot arribar a ser
capdavantera en allo que es proposi.

Dr. Yaroslau Compta

Vicepresident de I'SCN
Hospital Clinic
Barcelona




L’ESPAI DEL RESIDENT

DISCUSSIO DEL CAS

Dr. Tomas Xucla

Resident de 3r any
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau
Barcelona

En el darrer cas de l'espai del resident, tenim una pacient
de 68 anys amb antecedent destacat de hepatitis cronica
per VHC, que presenta un parkinsonisme d’inici asimétric
amb tremolor de repds. En aquest moment, per les
caracteristiques descrites el diagnostic més probable
sembla una Malaltia de Parkinson idiopatica, motiu per el
qual, s'inicia tractament amb Levodopa.

Amb el pas dels mesos pero, ens adonem que apareixen
diferents elements que ens fan replantejar aquest
diagnostic. Per una banda, tenim algunes “banderes
vermelles” que ens fan dubtar del diagnostic, com sén la
presencia de signes piramidals no explicats per cap altra
causa, l'aparicié de postura distonica a la ma dreta en els
primers 10 anys de malaltia o I'abséncia de simptomes no
motors clars (excepte l'ansietat i I'aparicid posteriorment
de disautonomia, la nostra pacient no presenta TCSREM,
hipdosmia ni al-lucinacions visuals, caracteristiques de la
MPI) (1).

Per altra banda, també veiem com apareixen criteris
exclusié absoluts com la preséncia de resposta observable
a levodopa malgrat una gravetat moderada de la malaltia
o el desenvolupament de limitacié de la mirada en el pla
vertical posteriorment. Per tot el mencionat anteriorment,
en aquest punt cal ampliar el diagnostic diferencial i
pensar en altres opcions, principalment parkinsonismes
atipics o parkinsonismes secundaris (1).

Entre els parkinsonismes atipics, podriem pensar en
una atrofia multisistéemica com a primera opcidé ja que
justificaria el quadre de parkinsonisme, piramidalisme
i la disautonomia. No obstant, és una malaltia que
caracteristicament s'inicia de forma simetrica i té una
evolucié més lenta que la descrita, amb una supervivencia
mitjana de 6-9 anys. Igual que la MPI, també es tracta
d'una alfa-sinucleinopatia, perdo amb afectacidé dels
oligodendrocits enlloc de les neurones (2).

En el diagnostic diferencial també entraria la paralisis
supranuclear progressiva (PSP), que és la més frequent
dels parkinsonismes . atipics, representant un 5-6% del
total de parkinsonismes. Aquesta entitat, es caracteritza
per caigudes frequents des de linici i afectacié dels
moviments oculars a nivell supranuclear. En concret,
existeix la variant PSP-Esclerosis lateral primaria, en que
predomina l'afectacié piramidal a més de la propia de la
PSP i és la que pensariem en aquesta pacient. Es creu que
aguesta variant succeeix quan es concentra el diposit de
Tau en les arees motores afectant el tracte corticospinal
(2, 3).
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Entre els parkinsonismes secundaris, hi ha multiples
causes com la vascular, infecciosa o toéxico-metabolica.
No obstant, no tenim cap prova que ens orienti cap a una
d’elles. La preséncia de certes troballes analitiques (ANA,
antiRo/La, crioglobulinémia), en canvi, si que ens podria
justificar buscar una etiologia autoimmunitaria. Algunes
malalties autoimmunes poden afectar al tronc encefalic
juntamentamb el diencefali el sistemalimbic,com ésel cas
de les encefalitis per anticossos anti-Ma, i produir quadres
de parkinsonisme atipic, oftalmoplegies, disautonomia i
somnoléncia, fins i tot narcolépsia-catapléxia. En la nostra
pacient, existeix una hiperintensitat en la RM cranial a
nivell de tronc de I'encefal que podria orientar en aquest
sentit (4, 5).

Per altra banda, la nostra pacient té antecedents de
hepatitis per VHC i crioglobulines positives en sang, amb
la qual cosa també ens podriem plantejar manifestacions
neurologiques de la crioglobulinémia com a causa del
guadre de la pacient. No obstant, en aquesta patologia
les manifestacions més frequients de sistema nervids son
a nivell periféric en forma de polineuropatia axonal o
multineuritis multiple. De forma excepcional, esta descrit
un cas de parkinsonisme vascular per crioglobulinémia,
pero dificilment justificaria la resta de troballes en la nostra
pacient (6).

Les troballes en I'estudi electrofisiologic ens orienten a que
hi ha algun tipus d'activitat espontania a nivell muscular
com a part de la patologia de |la nostra pacient. En abséncia
de patologia a nivell de nervi periferic, per tant, aixo ens faria
incloure també l'espectre de sindromes de persona rigida
(stiff-person syndrome) amb les seves variants (PERM i la
variant de “stiff-person” paraneoplasica) dins el diagnostic
diferencial. Es tipic d’aquest grup de sindromes la resposta
a nivell de relaxacié muscular amb benzodiacepines i la
positivitat per alguns anticossos, especialment anti-GAD.
Per tant, aquestes podrien ser les proves que ens ajudarien
al diagnostic (7).

En resum, es tracta d'un cas complex en que la pacient
presenta una combinacié de clinica parkinsoniana,
piramidal, disautondmica, oftalmoparetica i finalment,
també encefalopatica, amb la qual cosa ens planteja un
ampli diagnostic diferencial i que de ben segur inclou
altres possibilitats que no hem contemplat. Tot i aixi,
ens ha obligat ha fer treballar la ment i pensar de forma
sindromica, topografica i etioldgica en un gran ventall de
possibilitats.
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RESOLUCIO DEL CAS

Dr. Bernat Bertran

Resident de 3r any
Hospital del Mar
Barcelona

o 7 B

Abans de contestar les diferents preguntes que es van
formular, repassarem el quadre clinic inicial: Dona de 68

anys sense antecedents rellevants que presenta:

Tremolor de repds i postural asimetric.

Rigidesa generalitzada.

Camptocormia.

Clinica neuropsiquiatrica: ansietat, atacs de panic.
Mala resposta a levodopa.

Distonia de ma dreta.

Hiperreflexia de 4 extremitats.

TC sense alteracions.

Amb els simptomes podem plantejar-nos els seglents
trastorns:

Atrofia multisistémica variant parkinsonisme

En contra:
Es cert que no tenim evidéncia clinica que la
pacient presenti disfuncié autonomica (criteri
imprescindible pel diagnostic) perdo no sha
avaluat si presenta alteracions asimptomatiques.

A favor:
Quadre progressiu en una pacient de 68 anys.
Presenta parkinsonisme atipic donat que
presenta un tremolor que no és de repos pur,
nul-la resposta a levodopa.
Altres trets: camptocormia, clinica neuro-
psiquiatrica sense demeéncia, distonia de lamay
hiperrefléxia generalitzada.

Sindrome corticobasal

En contra:
No evidencia de disfuncié cortical superior
(apraxia, trastorn sensitiu cortical, fenomen de
“alien hand”).

A favor:
Quadre progressiu en una pacient de 68 anys.
Sindrome rigid-acinetic asimétric resistent a
levo-dopa.
Distonia d'una extremitat.
Tremolor de repos i postural asimetric.

Malaltia de motoneurona:

Amb el quadre clinic es podria plantejar el diagnostic
d'esclerosi lateral primaria a causa de la rigidesa
simetrica, la distonia i la hiperreflexia que presenta
(signes de primera motoneurona) i la no resposta a
levodopa. Vista la simptomatologia asimétrica es
plantejaria el diagnostic més precis de la Sindrome
de Mills (variant hemiplégica progressiva de primera
motoneurona). En contra del diagnostic aniria
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I'aparicié de la clinica neuropsiquiatrica.

4. Sindromes d’hiperreactivitat musculars:

- Sindrome de la persona rigida: Compleix
parcialment els criteris clinics (Dalakas et al,
2009) donat que presenta rigidesa generalitzada
aixi com distonia perd, no obstant, no presenta
espasmes musculars.

En un primer moment, cal descartar altres
diagnostics meés freqlUents i posteriorment,
demanar un electromiograma i anticossos anti-
GAD, anti-glicina (altres anticossos descrits en la
sindrome de persona rigida son els anticossos
anti-anfifisina, anti gefirina i anti DPPX).
Neuromiotonia generalitzada (sindrome
d’lsaacs): presenta rigidesa generalitzada que
condiciona una posicid corporal anomala pero,
no obstant, no presenta contraccions musculars
ni rampes ni pseudomiotonia. Les manifestacions
neuropsiquiatriques  podrien implicar una
afectacié del sistema nervids central (Sindrome
de Morvan).

El quadre progressa i apareixen tetraparesia espastica,

oftalmoplegia, disautonomia i bradipsiquia.

Les proves complementaries mostren:

. Una RMN cerebral i cervical en dos ocasions que
només mostra hipersenyal pontina (FLAIR).
Un estudi neurofisioldgic que mostra activitat
muscular continua en repos.
Un electroencefalograma que mostra encefalopatia
difusa lleu-moderada.
Una analitica amb crioglobulinemia, anti-DNAdSs,
ANA i Ro/La.
Dos puncions lumbars amb bioquimica normal y
sense pleocitosis.

Aixi doncs, presenta una progressié rapida de la clinica
d’espasticitat i s'afegeix, a part de la clinica extrapiramidal
inicial, encefalopatia, afectacid de tronc i del sistema
autonomic.

El diagnostic diferencial, en aquest punt podria ésser:

1. Malaltia autoinmune del sistema nervids central®.
Es decideix realitzar una nova puncié lumbar
juntament amb extraccié de sérum per tal de poder
fer l'estudi d'anticossos onconeuronals i contra
antigens de superficie neuronal. La principal sospita
clinica és una patologia dins I'espectre de la sindrome
de persona.rigida i per tant, els principals anticossos
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gue ens interessaven eren els anti-CADG5, anti-glicina
(GlyRal-1gG) i anti-anfifisina (tot i que poden associar-
se, altres anticossos com anti-gefirina i anti-DPPX).

2. Afectacié del sistema nerviés central per patologia
autoimmune del tipus Lupus eritematés sistémic,
Sjogren.
. Lupus eritematds sistemic: La pacient només

complia 3 criteris de lupus i tots ells eren
seroldgics ja que no tenia cap clinica afegida.
Aixi doncs, es considera una possibilitat remota
gue un lupus asimptomatic es presenti amb un
guadre neurologic tant greu.

Sindrome de Sjégren: La pacient presentava
positivitat per anti-Ro/La, crioglobulines i és cert
que el Sjégren pot donar lesions en substancia
blanca pero, no obstant, no presentava cap altre
clinica reumatologica afegida.

Creiem que la preséncia d'aquests anticossos
és un epifenomen i que no sén els causants del
guadre clinic de la pacient.

RESULTAT DE L'ESTUDI D’ANTICOSSOS
ONCONEURONALS | DE SUPERFICIE NEURONAL

La positivitat per anticossos anti-glicina (en serum)
juntament amb el quadre clinic (simptomes de
tronc, autondmics i de medul-la espinal) i les proves
complementaries  (electromiograma amb  activitat
muscular continua en repods), ressonancia magnética
cerebral amb hiperintensitat pontina inespecifica i puncid
lumbar sense alteracions) ens fa orientar el cas com una
encefalomielitis progressiva amb rigidesa i mioclonies
(PERM).

Aquesta sindrome es considera una variant, agressiva,
en l'espectre clinic del sindrome de persona rigida® i es
caracteritza per la presencia d'encefalomielitis, rigidesa,
mioclonies i també, altres simptomes/signes com;
clinica sensitiva (prurit, dolor neuropatic), disfuncié de
tronc de l'encefal (nistagmus, oftalmoparesia, disfagia,
trismus), disautonomia (hiperhidrosis, sequedat de boca,
afectacio d'esfinters) i neuropsiquiatrica (ansietat, trastorn
olbsessiu)*®.

La ressonancia magnética cerebral i de medul-la acostuma
a ésser normal i la puncidé lumbar, frequentment, mostra
pleocitosis®. La prova que més aporta en el diagnostic, a
part de la preséncia d'anticossos, és |'electromiograma
ja que s‘acostumen a trobar contraccions espontanies

d’agonistes i antagonistes en un 70-85% dels casos (és
possible que tardin en apareixer i, per tant, es recomana
repetir-lo als 3 mesos, si la sospita clinica és alta)*.

Aixi doncs, es tracta duna malaltia autoimmune causada
per la preséncia d’anticossos contra la subunitat alfal del
receptor de glicina (GlyR), principalment, tot i que també
poden presentar positivitat per anti-GAD65. El receptor
de glicina es tracta d'un canal de clor que té la funcid
de modular la inhibicié a nivell de medul-la espinal i el
tronc de I'encefal. A part, aquest receptor també es troba
expressat a les sinapsis GABAéergiques a nivell d’hipocamp
i neurones piramidals®.

Aquests anticossos estan, sobretot, associats al PERM pero
es poden trobar en el sindrome de stiff-person classic,
epilepsies, disautonomies i encefalitis limbica, entre
d'altres®.

A nivell de resposta al tractament, sembla ser que, al
tractar-se d’'anticossos que actuen a nivell de la superficie
neuronal,lapositivitatd’aquestsanticossos prediuunabona
resposta al tractament immunosupressor (a diferéncia
dels anticossos anti-GADG5 que son intracel-lulars i els més
freqUents en la sindrome d'Stiff-person)*.

Finalment, cal tenir en compte que els pacients que
presenten una sindrome d'Stiff-person o malalties del
seu espectre, poden presentar una neoplasia oculta (cal
pensar .en timoma, neoplasia de mama, hematologica
tot i que, també pot ésser de colon i pulmd), sobretot, si
presenten anticossos positius per anti-anfifisina. Es per
aixo, que un cop diagnosticats, cal completar I'estudi amb
un TC de torax i d’'abdomen3*.

La pacient del cas clinic, un cop diagnosticada, es va
realitzar despistatge de neoplasia oculta amb un TC
toraco-abdominal que no va mostrar alteracions. Tot
i rebre tractament amb prednisona combinat amb
immunoglobulines, plasmaféeresis i rituximab, no va
presentar milloria clinica i va ésser exitus després de
presentar varies infeccions’.

L'important d’'aquest cas clinic és fer recordar I'ampli
espectre clinic que poden presentar els pacients amb
positivitat per anticossos anti-GADG5 i anti-glicina donat
gue, moltes vegades no es presenten, Unicament, amb la
rigidesa generalitzada i espasmes dolorosos tipics de la
sindrome de la persona rigida.
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JOSEP POUS | PAGES

De l'editorial de Josep Pous i Pages (Figueres, 1873 - Barcelona,
1952) a Revista de Catalunya (publicat el 15-11-1938)

Per queé ens batem els catalans

Ens batem per la Llibertat, per totes les multiples formes
de la llibertat humana. Ens batem, doncs, per la nostra
llibertat d’'homes; perd ens batem també, i principalment,
per la nostra llibertat de catalans.

Els nostres enemics sén els de sempre: aquells militars
de la llei de jurisdiccions i la patria inconsutil, que tantes
vegades han parlat d'arrasar Catalunya i sembrar-la de
sal; aquells bisbes sempre més decantats a servir el Cesar
gue a Déu, i que el Ceésar de torn enviava a Catalunya a
perseguir capellans liberals i catalanistes; els politics que
han entrebancat deliberadament totes les manifestacions
de l'esperit catala, que s’han oposat en tot instant que
trobessin satisfaccié les més minimes aspiracions catalanes;
son tota la gent del dialectosoez i el hableusted cristiano;
son totes les formes i totes les varietats de I'anti-Catalunya,
units en el mateix odi a I'anima de Catalunya i la mateixa
enveja de la riquesa de Catalunya.

Si aquest sinistre conglomerat de passions anticatalanes
arribés a triomfar, no cal. dir quin tracte ens donarien.
Catalunya féra passada a sang i a foc, la nostra poténcia
econOmica destruida, la nostra llengua bandejada, totes
les manifestacions de la nostra cultura suprimides, els

BRINDIS

Que cada flor porti una rosa i
cada rosa un perfum nou.

Tant és que sigui o no desclosa:
I'amor als ulls ja la desclou.

Pilar Cabot i Vila
(Vic, 27 de setembre de 1940 - 20 de maig de 2017)

“Un mentider és derrotat per la realitat, per a la qual no hi
ha substitut; per molt gran que sigui la trama de falsedats
gue un mentider experimentat tingui per oferir, mai no sera
prou gran, encara que compti amb I'ajuda d'ordinadors,
per a encobrir la immensitat dels fets reals”

Hannah Arendt
(Filosofa i politdloga alemanya d'origen jueu, 1906-1975)

catalans perseguits en rasa; no els socialistes, no els
republicans, no els liberals solament, sind tots els catalans
i pel sol fet d'ésser catalans.

Ja ho he dit altres vegades. Pero hi ha coses que no seran
mai prou repetides. A les altres terres hispaniques, la gent
del nostre camp es baten per la seva llibertat d’homes.
Nosaltres ens batem per la nostra llibertat d’homes i de
catalans; i alhora per la nostra existencia. No per la nostra
existencia individual: per la nostra existéncia col-lectiva.
Guanyi qui vulgui en aquesta contesa, els altres pobles
hispanics continuaran essent en el fons el que eren: no hi
perdran cap tret essencial de Ilur fesomia caracteristica. Si
nosaltres perdéssim, Catalunya passaria a ésser un nom
solament, una simple expressid geografica. Com a poble
hauria mort. Si no definitivament, perque sembla que
Catalunya tingui, com el fenix, el privilegi de renéixer de les
seves cendres, i quan un hom la diria més perduda és quan
es troba en els inicis d'una més triomfal resurreccio —com a
mitjans del segle passat, que arriba a I'extrem de renunciar
per voluntat propia a la forma natural d’expressio del seu
pensament com a eina de cultura i és quan s’inicia de fet
la seva renaixenga—, si la mort de Catalunya com a poble
no fos una mort definitiva, féra un desmai de llarguissima
durada, d’anys i més anys, potser de segles. Hem de pensar
que li ho prendrien tot, que la privarien sistematicament de
tot el que pogués mantenir el flam sagrat del seu esperit.

Josep Pous i Pageés
(Revista de Catalunya, febrer del 1938, numero 83)

PINZELLADES “HORACIANES”

“Carpe diem”
(aprofita l'instant que fuig)

“Aurea mediocritas”
(el daurat terme mitja)

“Beatus ille”
(felic aguell que sallunya dels negocis)

Horaci
(65aC-8aC)
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NADAL

Nadal glacat — Nadal ardent
d’'un flamareig que el llop no entén;
Nadal adust — Nadal en flor
d’'un bell Infant nat sense plor;
Nadal cruel — Nadal que riu
amb l'orb i el pobre i el captiu!
Tot era clos, tothom dormia
quan va esclafir el cant vehement;
un dels pastors, tocat pel vent,
va destriar la melodia
i va fer el crit que ens reunia:
Nadal, Nadal!

La Verge ha dit que si al Pare.
Déu és huma, Déu és germa;
no sera mai que es digui en va
Mare de Déu i nostra Mare
a la que és Mare sense tara.
Nadal, Nadal!

Nadal ences! 'amor és trist
nomeés per qui '’Amor no ha vist;

Nadal gemat! qui s'ofereix
a la Naixenca, refloreix;

Nadal joids! qui viu minvat
no hi morira, si ha mai cridat
Nadal, Nadal!

Carles Riba
(1893-1959)
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HISTORIES DE LA HISTORIA DE
LA NEUROLOGIA CATALANA

L’'interlocutor de la neurologia de
Barcelona al modn, i organitzador
dels neurolegs en societats:
Antoni Subirana Oller

La Junta de la Societat Catalana de Neurologia celebrada
el 17 d’abril de 2013, que aleshores m'’honorava presidir,
va resoldre, per a reconeixer els merits-i agrair els serveis
a la nostra societat medica aixi com commemorar els
nostres origens i mestres passats, d'establir els premis
Artur Galceran i Granés, com a premi social a la difusio
de la neurologia a Catalunya; el premi Lluis Barraquer i
Roviralta com a distincié als Membres d’honor; el premi
Eduard Bertran i Rubio com a distincidé a la trajectoria
professional i académica; i el premi Antoni Subirana Oller
en reconeixement a tot expresident de I'SCN per la seva
tasca desinteressada al servei de I'SCN. El motiu d’aquesta
darrera eleccié radicava en retre homenatge i pretendre
seguir I'estela de la rellevant capacitat organitzativa del Dr.
Antoni Subirana.

El neurdoleg Antoni Subirana Oller ha estat motiu d’'una
biografia escrita per la Sra. Vanessa Cisteré, el Dr. Manuel
Subirana, fill seu recentment traspassat, i Dr. Miquel
Balcells, a qui entrevisto per aquest butlleti:

Benvolgut Dr. Balcells, com va conéixer el Dr.
Subirana?

El vaig coneixer a les Sessions de Neurologia que ell
organitzavaa I'Académia de Ciéncies Mediques de
Catalunya i Balears, aleshores a la Via Laietana, als
anys 60, on hi assitien els neurdlegs de Barcelona
gue es comptaven amb els dits de les mans: el
Dr. Sales Vazquez, i el Dr. Espadaler de I'Hospital
Clinic, el Dr. Eduard Tolosa Colomer, el Dr. Adolfo
Ley Garcia, el Dr. Oliveras de la Riba, el Dr. Ignasi de
Gispert Cruz, el Dr. Don Belarmino Rodriguez Arias,
el Dr. Lluis Barraquer, i ell mateix.

Com s’havia format Antoni Subirana?

Estudia medicina a Barcelona i es llicencia el
1926. Seguidament es va embarcar, o el van
fer embarcar, com a metge en un vaixell cap
a America, i va ser capita metge de la marina
mercant. El 1929 va resoldre completar la seva
formacié meédica i especialitzar-se en neurologia
a Paris, a La Pitie, assistint a les darreres sessions
cliniques de Babinski, i a la Salpetriere de Guillain,
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aixi com amb el neurocirurgia el comte Thierry de
Martel. Seguidament es consolida en I'especialitat
a Estrasburg, amb el Professor Barré, antic deixeble
de Babinski, que li dirigi la seva tesi doctoral “El
sindrome vestibulo-espinal de Barré o sindrome
de desequilibrio puro” llegida el 1931. Des de
[lavors va mantenir molt bones relacions a Franga
i amb neurdlegs estrangers. Els invitava a donar
conferéncies i llicons a I'Hospital o al Col-legi de
Metges, i els hostatjava a la seva propia casa de
I'Avinguda Diagonal 433, fins i tot a la Il Guerra
Mundial va atendre dos neurolegs jueus. Era
generds, espavilat i molt agradable i li van agrair.
Va assistir i participar en nombrosos congressos
internacionals, sind tots.

Quina activitat assistencial va fer?

Retornat a Barcelona, el 1932, ingressa al dispensari
de neurologia de I'Hospital Clinic, amb el Dr. Sales
Vazquez, i el Dr. Espadaler que era el seu adjunt.
Durant la guerra civil s'exilia de Catalunya a la zona
nacional, a Sevilla, on dirigi el Servei de Neurologia
de I'Hospital Militar de la Macarena. El 1939 es
vincula a l'equip de neurologia de I'Hospital del
Sagrat Cor, i en ser destituit el seu Director, Francesc
Lloret Gil, va esdevenir-ne el cap de neurologia. Hi
dirigi el Servei fins el 1967 que va guanyar la placa
de director de l'Institut Neuroldgic Municipal en
retirar-se Berlarmino Rodriguez Arias, fins el 1973
gue es va jubilar. Segui aleshores treballant a la
seva consulta privada fins la seva mort el 1992.

Quines aportacions va fer a la neurologia?

Es va ocupar de gairebé tots els temes neuroldgics,
amb esperit inquiet i treball sistematic, tot i
que lassistencia simultania als serveis medics
municipals de Barcelona li va permetre ampliar
de manera especial els estudis sobre epilepsia i
problemes de la dominancia cerebral, en relacié
amb els centres del llenguatge, i dels dretans
i esquerrans. Dins de la clinica neuroldgica, va
mostrar un gran interes per I'epilépsia. Va introduir
I'electroencefalografia a Catalunya i a Espanya. Va
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realitzar els primers estudis i va instal-lar,amb el Dr.
Oller Daurella, el 1946, el primer aparell multicanal
de Electroencefalografia a Espanya i va publicar en
1946 la “Importancia de la Electroencefalografia
en el diagnostic, pronostic i control terapeutic
de l'epilepsia” (revista de Medicina Clinica). En
aquest article s'estudien els cent primers pacients
comicials electroencefalografiats amb el primer
aparell de electroencefalografia de dos canals, que
havia portat d’Estats Units. En aquesta publicacio,
es va reproduir la primera descarrega de punta ona
a 3 Hz registrada a Espanya en un pacient afecte
d’absencies tipiques de petit mal.

Qué en destacaria de la seva activitat?

El més important, és haver aconseguit portar a
Barcelona, i presidir, el X Congrés Internacional de
Neurologia, el 1973.

Antoni Subirana, era I'Unic neurdleg espanyol conegut fora
d’Espanya. Tenia a més una especial traca d'establir bones
relacions. Per exemple, arran d'un bescanvi d’habitacions
d’hotel per canviar-se banyera per dutxa, va motivar es
guanyés l'amistat del President de la World Federation of
Neurology, MacDonald Critchley, i aquella amistat, sens

Figura 1. Proceedings of the X International
Congress of Neurology, Barcelona, Spain,

Spetember 8-15, 1973. Spetember 8-15, 1973.
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Figura 2. Proceedings of the X International
Congress of Neurology, Barcelona, Spain,

dubte, va facilitar el nomenament de Barcelona com a seu
per al congrés. També tenia bones relacions dins el pais,
per exemple amb I'alcalde Porcioles, que ho van facilitar.

Era molt inquiet i organitzador. Fou un dels fundadors
de la Asociacién de Oto-Neuro-Oftalmologia el 1932, i,
juntament amb els Drs. Barraquer Ferré i Bel-larmino
Rodriguez Arias fundaren el 1949, a Barcelona, la Sociedad
Espanola de Neurologia. Va ser el tercer President de la
SEN. Va crear juntament amb el Dr. Obrador el Grupo de
Electroencefalografia el 1950, després Sociedad Espanola
de Electroencefalografia que esdevindria Sociedad
Espanola de Neurofisiologia, i la Liga Espanola contra la
Epilepsia.

Va ser nomenat académic corresponent de la Reial
Academia de Medicina de Sevilla I'any 1944, i el 1964 elegit
academic numerari de la Reial Académia de Medicina
de Barcelona, ingressant amb el discurs dingrés: La
epilepsia como problema social. Va rebre nombroses
distincions: Comanador de I'Ordre d’lsabel la Catolica,
Cavaller de la Legié d'Honor i Cavaller de I'Ordre de Salut
Publica de Franca, i Gran Creu de I'Ordre Civil de Sanitat
en reconeixement a la seva tasca d’investigacioé al front de
I'Institut Neuroldgic Municipal.

Premio Bianual Dr. Grau Veciana 2014 m

Antonio Subigagh Oller,
(1903-1992) '

Figura 3. Miquel Balcells, Manuel Subirana,
Vanessa  Cisteré.  Antonio  Subirana
Oller (1903-1992). El pragmatismo de la
neurologia. Ediciones SEN. Madrid 2015.

Dr. Oriol de Fabregues

Neurodleg

Hospital Universitari Vall d’'Hebron
- Barcelona

Subdirector del Museo-Archivo
Historico SEN
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FACIL

Sra. M. Antonia Julia Berruezo

Area de Projectes Terminologics
Centre de Terminologia Termcat
Barcelona

Noves normes ortografiques IEC

Com s’han d’escriure els termes de Ila
neurologia, d’acord amb les noves normes
ortografiques de la llengua catalana? (ll)

Com a continuacié de larticle publicat en el ndmero
anterior de la revista, prosseguim amb l'exposicid dels
canvis que han comportat les noves normes ortografiques
de I'Institut d’Estudis Catalans (IEC), publicades l'octubre
de 2016.

Recordem els tres primers punts, tractats en l'article previ i
continuem després amb els punts restants:

1. Grafia dels mots prefixats i compostos amb el segon
formant comencat per r.

2. Reduccio de la llista de mots amb accent diacritic

3. Supressié de la diéresi en els derivats cultes acabats
en el sufix -al.

Us del guionet en mots compostos i
prefixats.

Aglutinacié (sense guionet)

S'escriuen aglutinats i sense guionet expressions
nominals lexicalitzades com un/una sensepapers, un/
una sensellar, una contrarellotge (perd amb guionet
déu-n’hi-do i coto-en-pél, perqué tenen un accent
grafic en el primer component), i altres compostos
com, per exemple, corimori, a matadegolla o clocpiu.

Guionet

S’escriu un guionet quan el prefix precedeix un
sintagma (*exdirectora general passa a ser ex-
directora general, i *viceprimer ministre, vice-
primer ministre).

En canvi,en els conjunts formats per un substantiu
o0 un adjectiu precedits de l'adverbi no, s'escriu
un guionet Unicament en els casos lexicalitzats
(per exemple, el no-alineament o la no-violéncia,
perd la no confessionalitat d’'un estat).
Finalment, s'avala I'Us discrecional del guionet
en casos d’homonimia (co-rector, ex-portador, si
cal diferenciar-los de corrector o exportador) o

per a evitar grafies detonants (ex-exiliat, ex-xa, en
comptes de exexiliat o exxa).

5. Grafia dels mots compostos i prefixats
amb el segon formant comencgat pers
seguida de consonant.

En aquesta tipologia de mots compostos, s'hi escriu
una e quan el segon formant coincideix formalment
i semanticament amb un mot catala: arterioesclerosi

(esclerosi), electroestatic (estatic), mieloespasme
(espasme), mioestésia (estésia), neuroesquelétic
(esquelétic); perd, en canvi, encefaloscopia,

microscopic, termostat, ventriculostomia.. | també
s'escriu atmosfera perqué es considera una grafia
molt consolidada.

6. Canvis en mots esparsos.

Com a curiositat, a banda d’'aquests canvis, s’ha fixat
'ortografia de mots que han entrat recentment
en el DIEC, com aiatol-la, blog o cannabis. En
I'exemplificacid, s’han volgut fet visibles alguns mots i
expressions de grafia vacil-lant que encara no recull el
DIEC. Es el cas d’alguns mots patrimonials com brunz,
coto-en-pél, menysestimar o xep-a-xep; de locucions
com d’'arrapa-i-fuig o can penja-i-despenja; d’alguns
manlleus d’us freqUent com aiguagim, fitnes, gospel,
gruyere, jacuzzi, kebab, off the record o sushi.

Cal que feu una atencidé especial a les noves normes
ortografiques, perqué, com deveu haver observat, hi ha
molts termes de I'ambit de la medicina, i concretament
de la neurologia, que en resulten afectats. En cas de
dubte, podeu consultar el nou Diccionari enciclopédic de
medicina (DEMCAT) en linia o el Cercaterm, el cercador de
fitxes terminoldgiques del TERMCAT.

Com ja sabeu, la nostra voluntat és resoldre els vostres
dubtes terminologics relacionats amb termes de la
neurologia o d'altres ambits afins de les ciencies de la
salut. Qualsevol comentari o pregunta que ens vulgueu fer
arribar sera benvingut (informacio@termcat.cat).
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REPTE EN IMATGE CLINICA

Solucio al Repte en imatge clinica del butlleti 36

Dr. Jaume Capellades Font
Unitat de Neurorradiologia
Servei de Radiologia

Hospital del Mar

Barcelona

La solucié al Repte en imatge clinica del Butlleti 36, sortira
publicada al seglent niumero, juntament amb la solucid
dels dos casos presentats en agquesta edicio.

Dr. Miguel Ley Nacher
Unitat d'Epilépsia
Servei de Neurologia
Hospital del Mar
Barcelona

Pergué tingueu el cas present, us en fem un recordatori.

Recordatori del Repte en imatge clinica del butlleti 36

Dona de 81 anys, destra, amb antecedents d’hipertensid
arterial, hipercolesteroléemia, sindrome depressiva i
osteoporosi. Es avaluada per primera vegada en 2017 per
sospita sincopes convulsius en el context d'un bloqueig
bifascicular. Durant el seu ingrés en Cardiologia un
interrogatori dirigit permet concloure a favor d'una
etiologia epiléptica dels episodis. Semiologia de crisi:
clonies focals d’extremitat superior esquerra> desconnexid
del medi> evolucié tonic-clonica bilateral. Sindrome
confasional postictal: somnoléncia, confusid, amnésia.

FIGURA1i2

S'objectiven episodis en la telemetria cardiologica que no
associen alteracions electrocardiografiques sobreafegides
a les basals. Es realitza electroencefalograma que
mostra alentiment bitemporal sense activitat epiléeptica
sobreafegida. Es sol-liciten el TAC i la RMN a mostrar. Es
realitza puncié lumbar que mostra O cel-lules nucleades,
proteines i glucosa normals. Es cursa citologia de LCR que
no mostra cél-lules cancerigenes. En tractament amb LEV
i corticoides la pacient mostra una bona evolucié clinica i
és donada d'alta. En consultes es realitza RMN de control.

Filera superior estudi inicial realitzat en equip de 1,5T. Filera inferior control als 6 mesos realitzat en equip de 3,0T.

Columna esquerra Tl amb contrast.
Columna central T2 FLAIR.
Columna dreta T2 gradient echo.

A l'estudi iniciales detecten multiples hiperintensitats de substancia blanca amb inici de confluencia (leucoaraiosi moderada), diversos
focus hiperintensos FLAIR amb morfologia digitiforme suggestius de edema vasogénic, captacions leptomeningies, una captacid
pseudonodular i una microhemorragia crénica. Al control han desaparegut espontaniament les captacions i els focus de edema i han
aparegut noves microhemorragies croniques.
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Presentacio del cas 1

Dra. Carmen Montejo

Servei de Neurologia

Seccid de Proves Funcionals del
Sistema Nervios

Hospital Clinic

Barcelona

Dona de 70 anys que ingressa de forma programada
per a una cirurgia de reseccid d'un node pulmonar i
que 24 hores després de la cirurgia presenta una crisis
convulsiva tonico-clonica generalitzada autolimitada i
posteriorment un estat confusional prolongat de meés
de 12 hores de duracié. La pacient és ex-fumadora i té
antecedents d’ hipertensid arterial, sindrome ansiosa-
depressiva, fibromialgia i adenocarcinoma de pulmoé de
cél-lules no petites amb una lobectomia I any 2008. Rep
tractament amb pregabalina, duloxetina, mirtazapina,
diltiazem, alprazolam, omeprazol i enalapril. Una analitica

A. Muntatge bipolar
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‘ Dr. Carles Gaig

Servei de Neurologia

Seccio de Proves Funcionals del
Sistema Nervios

Hospital Clinic

\N Barcelona

mostra una elevacio de la proteina-C reactiva de 16,7 mg/
dL (normal: <1.0 mg/dL), amb neutrofilia de 75.4% sense
leucocitosis i una hiponatrémia lleu de 130 mEg/L (normal:
135-145 mEg/L). Un TC cranial mostra una leucaraiosi lleu
sense altres alteracions. Tot i iniciar-se levetiracetam
500 mg/12h endovends la pacient presenta un nivell
de consciéncia fluctuant amb somnoléncia i episodis
freqlents de minuts de durada en els que esta muitista,
sense respondre a estimuls verbals, tot i que segueix amb
la mirada al examinador i al dolor retira de forma similar les
quatre extremitats. Es sol-licita un electroencefalograma.
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B. Muntatge referencial (referéncia a auricula ipsilateral)
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EOC: electro-oculograma; ECG: electrocardiograma
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Presentacio del cas 2

Dr. Tomas Xucla

Resident de 3r any

Servei de Neurologia

Hospital de la Santa Creu i Sant
Pau

Barcelona

Es tracta d'una dona de 77 anys amb antecedents de HTA,
DM2 i un ingrés 5 anys abans per una crisis epiléptica
ténico-clénica generalitzada aillada que es va orientar
com a secundaria a hipomagnessémia, sense troballes en
I'estudi ni medicacio antiepiléptica a l'alta.

Consulta per quadre de 3 dies d’evolucié de mareig i vomits.
Durant la seva estada a urgencies presenta una crisis
comicial epiléptica ténico-clénica generalitzada i s'inicia
medicacid amb levetiracetam. Es realitza el TC cranial

Dr. Jesus Pérez

Adjunt Unitat Trastorns Moviment
Servei de Neurologia

Hospital de la Santa Creu i Sant
Pau

Barcelona

que s'informa de infart en territori de PICA bilateral. Es
decideix ingressar a la pacient a planta de Neurologia per
completar estudi. A I'exploracié destaca una disartria lleu,
nistagme en totes les direccions de la mirada, dismetria
bilateral a les proves dit-nas i tald-genoll i marxa inestable
amb augment de la base de sustentacioé i tendéncia a la
retropulsid.

Posteriorment, durant I'ingrés a neurologia, es completa
I'estudi amb RMN cerebral.
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