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Resumen

Objetivos: Analizar la evolución clínica y biomarcadores en pacientes con nodopatía autoinmune (NA) anti
contactin-1 (CNTN1).

Material y métodos: Se recogieron datos retrospectivos clínicos y de respuesta a tratamiento de pacientes con
NA anti-CNTN1+. Se analizaron títulos de anticuerpos, neurofilamentos de cadena ligera (sNfL) y niveles de
CNTN1 soluble en suero (sCNTN1), en muestras iniciales y de seguimiento.

Resultados: Se incluyeron 31 pacientes que presentaban una neuropatía sensitivo-motora progresiva (76,7%)
con afectación distal (87,1%), ataxia (71,4%) y discapacidad grave (mediana mRS en el nadir 4, INCAT 8,
RODS 10). Ocho pacientes tenían debilidad facial (25,8%) y once (35%) afectación renal. Treinta pacientes
(97%) recibieron IgEV y 22 (71%) corticoides. Solo un paciente alcanzó la remisión con IgEV, mientras que
tres pacientes con corticoides (14%). El rituximab fue eficaz en 21/22 pacientes, recibiendo la mayoría (72%)
una sola infusión. Se detectaron cuatro (12,9%) recaídas tras una mediana de seguimiento desde el
tratamiento de 25 meses [12-48]. Los títulos de anti-CNTN1 se correlacionaron con las escalas clínicas y
negativizaron después del tratamiento (20/21 pacientes). Los sNfL fueron significativamente más altos y la
sCNTN1 significativamente más baja en los pacientes comparado con controles sanos (sNfL: 135,9 vs.
7,48 pg/ml, sCNTN1: 25,03 vs. 22.186 pg/ml, p  0,0001). Tanto sNfL como sCNTN1 se normalizaron tras el
tratamiento.



Conclusión: Los pacientes con NA antiCNTN1+ tienen un perfil clínico característico. Las recaídas son
infrecuentes, lo que sugiere que el tratamiento continuo es innecesario. Los títulos de anticuerpos anti-
CNTN1, sNfL y sCNTN1 son útiles para monitorizar la actividad clínica en estos pacientes.
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