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Motiu de consulta

Antecedents

>

Diagnostic diferencial
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Diagnostic definitiu
Fisiopatologia de la malaltia
Alternatives terapeutiques
Evolucio

Situacio actual
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" Nen de 8 anys acut a urgenaes per mowments
corporals anomals i involuntaris.

" |nici de la clinica des de fa una setmana amb '
alteraao del comportament
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* No ha tingut processos infecciosos previs a la|.
-~ Clinica.

"o Nofebre.

e |Ingressa per completar estudi.
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. Pauent de 8 anys mgressat per estudl de
moviments anomals.

-~ .* Orientacio diagnostica:

Moviments atipics (mioclonies vs moviments
coreics) + alteracio motora + alteracio de la parla i
comportament + deteriorament cognitiu.
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-Encefalopatia
-Metabolopatia
-M. Wilson

,, -M. Tumoral
T -M.Degenerativa

-M. Lesch-Nyhan
-Corea Sydenham
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Mioclonies epileptiques

i f

Son  contraccions  musculars  rapides
originades per una hiperexcitabilitat del

-~ SNCiques |dent|f|quen per la correlaao de
I electroencefalograma amb Ia sacsejada-
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Vlalalties tumorals
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Célula Célula mitocondrial &
mitocondrial activada

descansando /" Toda la actividad.

|  mitocondria™
activada
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The gene’s DNA s translated inte amino acids
that torm the abnormal huniingtin pratein.
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Possible

“polar apper” effect
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Corea de Sydenham

= f:‘*';, £ :
La corea -Sydenham és un dels S|gnes
prmupals de la ffbre reumatica agud P 2
Slmptomes ey E
e Canvisen | escrlptura P
e Moviments espasmodrcs incontrolables
e Perdua del control de la motricitat fina .
e Perdua del control emocional- "ﬁ.'

- o - i :
e Simptomes de febre reumé‘ﬁﬂ !
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TABLA 1. Criterios diagnosticos de fiebre reumatica
(criterios de Jones modificados)

Criterios mayores
Carditis
Poliartritis
Eritema marginado
Nodulos subcutaneos
Corea

Criterios menores
Clinicos
Artralgia
Fiebre
Laboratorio
Aumento reactantes fase aguda: VSG, PCR
Prolongacion del intervalo PR en el ECG

Evidencia de infeccion estreptococica reciente: aumento

de las ASLOS, cultivo faringeo positivo, escarlatina reciente
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«CANVIS DE PERSONALITAT
=|RRITABILITAT
=HIPERACTIVITAT
=AGNOSIA

| sDISMINUCIO DEL RENDIMENT ESCOLAR
=AL-LUCINACIONS
=MIOCLONIES

w1

DIAG NOSTIC e

«DEMENCIA
=DISMINUCIO CAPACITAT COMUNICACIO
=INCAPACITAT ALIMENTACIO PER BOCA
-] "PERDUA CONTROL ESFINTERS

.| "DESAPARICIO DE MIOCLONIES

: -DESCEREBRACIO/DECORTICACIO

‘iﬂ

*FREQUENTS (cada 5-15")
=Afecten a la MUSCULATURA AXIAL

=*NO DURANT SON

=RESISTENTS A TRACTAMENTS HABITUALS
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(Depakine®)
10-30 mg/kg/dia
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LEVETIRACETAM
(Keppra ©)

10-40 mg/kg/dia

TRIHEXIFENIDIL
(Artane ®)
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0.04-0.08mg/kg/dia fosg &«
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. ‘J CARBAMAZEPINA

(Tegretol ®)
10-30mg/kg/dia

CLONAZEPAM

T Sy e
NZODIAZEPINES

. T

5-15 mg/dia

oo A
(Rivotril®) - v’
: i g3
CLOBAZAM
(Noiafren®)




K

" eInhibidor enzimatic

: *Rang terapeutic: 50-100 mcg/ml

eEstructuralment relacionat amb el GABA

*MA:
1. Augmenta nivells cerebrals de GABA

a) T sintesis = ¥ acid glutamic descarboxilasa

b)J degradacié—=> = acid succinic DH

2. Inhibeix canals de Na*i Ca?*

*RA: hipertransaminasemia

I
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-Farmacocmet:ca lnnea!é no monitoritzacio

*MA: desconegut

eAfectaciod dels nivells intraneuronals de Ca?*

*Unid a la proteina 2A de les vesicules sinaptiques—> proteccid

contra atacs epileptics

*MA: bloqueig dels canals de Na* voltatge dependents

eAutoinductor enzimatic—> cinética temps-dependent

eRang terapeutic: 4-12 mcg/ml




*MA: Anticolinergic d’accio central (antimuscarinic) emprat en el
tractament de les primeres fases del Parkinson

*RA: Sequedat de boca, restrenyiment

*En algunes publicacions s’ha emprat en el cas de convulsions

= - 1 refractaries a acid valproic

“.— - s -
e

. *MA: Faciliten la transmissié gabaergica

' *AF: Ansiolisis, sedacio, hipnosis, anticonvulsivant, relaxant muscular

g

-~ ." eRA: Sedacid excessiva, somnoléncia, ataxia, incoordinacié motora
o
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eMecanisme daccid: Antiviral inmunomodulador que activa el sistema
inmunologic contra el virus del xarampio

OH
o 1 linfocits CD4+
N X
e 1+ Natural Killer {’ | ,)
el Acci6 dels INFs HO N™ N
o ILLiIL2 O
*|ndicacions: PEES OH OH

*Posologia: 100 mg/kg/dia repartit en 3 dosis

* Efectes adversos: Hiperuricemia, calculs renals
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INTERFERO \l Hrl

*Nivells de INF en LCR estan disminuits en els pacients amb PEES = estratégia

terapeutica:

* Administracié d’INF possiblement suprimeix la replicacio viral i estimula

el sistema inmunitari

*\/ia dadministracio

*|V/intratecal = resultats quiestionables (no C suficients a ventricle)*

*[NTRAVENTRICULAR = moilt bons resultats

L Reservori OMMAYA subcutani amb cateter fins ventricle cerebral

*Posologia

*6 cicles d’'una setmana de tractament
*Repeticio dels cicles cada 2-6 mesos

*Dosis: 100.000 Ul/m? = 1.000.000 Ul/m?

1 Smith RA, Kingsbury D, Alksne J, Norris F, W/IIs RJ: P/Mimidﬁ,oﬁthnd/ fluid after systemic, intrathecal,and

intraventricular administration. Ann Neurol 1982;12:81.
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RIBAVIRINA st sy

*Ribavirina té un efecte inhibitori sobre el virus del xarampid in vitro, superior al de
altres compostos (metisoprinol, INF) 2= estrategia terapéutica

eRibavirina ORAL = en PEES resulta inefectiva = via EV

*Posologia:
*Inici 10mg/kg/8h en infusié de 30min x 7dies
*Increment de 10mg/kg cada 7 dies (max = 30mg/kg)
*Nivells a LCR comparables amb Cl per el virus in vitro/vivo
Durada: aprox. 6 mesos

*Els estudis que s’han fet han estat en combinacio amb INF i metisoprinol

-+ #Estudis fets amb pocs pacients 3-> calen estudis controlats amb placebo per

establir si la terapia amb ribavirina ev és clinicament efectiva.

2. Hosoya M, Shigeta S, Nakamura K, De Clercq E®inhiditSgieifost > Mtivire )
. Ao aw W PR "L, S
vitro. Antiviral Res. 1989;12:87-98. e e It = . i RS
. . i, g W dg ey = g | . 0
3. Hosoya, M., S. Shigeta, S. Mori, A. Tomoda, S. Shiraishi, T. Miike, and M. &Jﬂ%ﬁﬁ,!—bgh-dose intravenous ribavirin therapy for

subacute sclerosing panencephalitis. Antimicrob. Agents Chemother. 45:943945 %




s 1 significatiu

*MA: agent anti-RNA que retarda la maduracié dels virus
evitant la seva replicacio

*Bona absorcié Gl i travessa BHE

*No bons resultats?

1 *MA: antiH2 amb certa activitat immunomoduladora. - T

%= *Descrit un estudi doble cec controlat amb placebo” (pacients - ‘uﬁ“

Y tractats durant 2 mesos): : 'ﬁ
: een 7 pacients tractats amb cimetidina no es va observar
N empitjorament
7 pacients tractats amb placebo van patir deteriorament

of disease. Ann NeuroI 1980 8:422-5 l-. -1 g

R, T
5 Anlar B, Gucuyener K, Imir T, et al. Cimetidine as an |?nml]"n moﬂtﬂﬁ&w@WSMg panencephalltls A doubleblind
placebo-controlled study. Pediatr Infect Dis J 1993;12:578-81. e
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¢ Anlar A, Yalaz K, Oktem F, Giilsen K. Long-term follow- up ofbanentsmﬁ) sing Panencephalitis treated with

intraventricular a -interferon. Neurology 1997;48:526-8. = -
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QUE ES A AMB_ EL NOSTRE PACIENT? GASTROSTOMIA
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TRIHEXIFENIDIL METISOPRINOL

101mg u . ""'-T

g - A o g il .._vlu_T_n._..
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DIAZEPAM
2dies i STOP




| energetica.

*Férmula liquida hipercalorica (1.5kcal/ml), nutricionalment completa
(HC+L+P+V+M+0O)

eIndicacié en malalties neurologiques i en pacients en que existeix una disfuncié
mecanica del TGI

*Apte per ostomies i SNG

*Dues versions: amb/sense fibra (per alternar)

eAporta 4.92kcal/g
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= QUEES A AMB EL NOSTRE PACIENT? e

¥ generalitzades

A, e o il
Furein Lot Y A}m Deterlorament imp. + convulsions

J;h o
BN - -
L] aF

METISOPRINOL 100mg/kg/dia :
CARBAMAZEPINA 30mg/kg/dia v Wi \LPRO

METISOPRINOL
CARBAMAZEPINA

CLONAZEPAM Suspensio CLONAZEPAM 0.04mg/kg/dia ﬂ-ﬂmt £30mz/kg/dia
NUTRINI (NE) NUTRINI (menja | AVALPROIC mmg//lkg/fdﬁa .
DUOCAL o CLONAZEPAM

bé per boca)

o~
i
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=g 5 .7
+ Reintroduccio
CARBAMAZEPINA H. METISOPRINOL
9 3 , NUTRINI
-*-r.' "”., . - - CARBAMAZEPINA
Nqﬁmba?'&nse' e L CLONAZEPAM
ajp sslientdo; h'- ;, | A. VALPROIC
: :k"'l-" NUTRINI (NE)
i A ; -
B s DUOCAL “/** . Augment de pes (4kg
g ""i::" en 2 mesos)
o
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SITUACIO ACTUAL

*Alimentacio: mixta per gastrostomia/boca en funcio de la tolerancia (variable
segons el dia)

*En ocasions presenta convulsions generalitzades tonico-cloniques de menys d’un
minut de durada (es resolen a casa, sense anar a urgencies)

Les mioclonies han disminuit = evolucidé esperable de la malaltia

*Estat neurologic: només és capa¢ de comunicar-se verbalment amb frases curtes

n u

(“guiero agua”, “quiero pipi”). Progressiva desconnexié del medi

eImpossibilitat de caminar

*RMN: progressio de la leucoencefalopatia
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*Férmula liquida hipercalorica (1.5kcal/ml), nutricionalment completa

(HC+L+P+V+M+0O)
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eIndicacié en malalties neurologiques i en pacients en que existeix una disfuncié

mecanica del TGI
*Dues versions: amb/sense fibra (per alternar)

*Apte per ostomies i SNG




