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Figure AB-18: Basal Ganglia
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Diagram colors are consistent with Figure AB-19.



Sindrome de Parkinson (parkinsonismo)

*Sintomas:
- tremor de repouso
- bradicinesia
- rigidez muscular
- instabilidade postural

* causa principal:
doenca de Parkinson
drogas
outras doencas degenerativas




Barbosa et al. Parkinsonism and Parkinson's disease in the elderly: A
community-based survey in Brazil (the Bambui study). Mov. Disord, 2006
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A causa da sindome parkinsoniana na doenca de

Parkinson

Normal

SPECT

marcacao do
transportador de
dopamina no
estriado

(Oertel et al, 2003)

Patologia
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do
mesencéfalo




substancia nigra normal doenca de Parkinson

neurdnios pigmentados



substancia nigra

corpos de Lewy



Porque as células morrem numa doenca
neurodegenerativa como a DP?

* FATORES EXTRACELULARES:
- vFatores de crescimento

- inflamacao _ _ _ _

- % fun(gjao de(?omec(;stase da glia | Etlologia Multifatorial
producao de Oxido Nitrico _ 24

- toxinas??? gene_tlca

FATORES INTRACELULARES: - ambiental

- Estresse oxidativo

- ativacao da apoptose

- mal funcionamento do sistema ubiquitina-proteossoma
- comprometimento energético da célula

- acumulo de Ferro?



O tratamento sintomatico:

“A magica da Levodopa”

tirosina hidroxilase




Estimulacdo do nucleo
subtalamico melhora alguns
componentes motores da fala,
embora a inteligibilidade
parece diminuir







Doenca de Parkinson

* Alteragcoes da degluticao
* Alteracoes da fala
 Salivacao excessiva
Levodopa:

*melhora articulacao, qualidade da voz e sua
variabilidade tonal

e Efeito limitado na maioria dos casos




Unified PD rating scale (UPDRS)

Degluticao Fala
* 0= Normal * 0= Normal
* 1= Engasga raramente * 1= Leve perda da expressao,

diccao ou volume

e 2= Monotona, enrolada mas
compreensivel,
comprometimento moderado

e 2= Engasga ocasionalmente

* 3= Necessita de alimentos
pastosos

e 4= Necessita SNG ou

gastrostomia * 3= Comprometimento

acentuado, dificil de
compreender

* 4= |ninteligivel




Disartria na doenca de Parkinson

» 70% dos pacientes com PD referem que sua fala ficou comprometida
apos o inicio da doenca

 Disartria pode se manifestar em qualquer fase da doencga e piora
nos estadios mais avan¢ados

» Alteragbes nos principais componentes da producdo da voz:
- respiracdo
- fonacdo
- articulagéo
e caracterizada pela monotonia no tom da fala, reducao no volume e
caracteristica soprosa, variabilidade no ritmo (“disartria hipocinética”)

* Disfagia também é um sintoma frequente




Terapia da voz

 Melhora da disartria, da intensidade da voz e da degluticao
* Tratamento comportamental: fortalecimento muscular envolvidos com
a respiracao, fonacao e articulacao

- Método de “‘Lee Silverman” para tratamento da voz.
- intensivo: 16 sessoes/més

* Abordagem multidisciplinar
* Envolvimento dos pacientes e familiares



Sind. hipercinéticas

* Movimentos involuntarios (anormais)
* Coréias
* Balismo
* Distonias
* Tremores
*Tiques
* Mioclonias
* Atetoses
* Estereotipias,etc.




Coréias

* Chorea em grego significa danc¢a
* Danca de Sdo Vito

* S30 movimentos involuntarios cuja principal caracteristica é a
imprevisibilidade da sequéncia de ativacao muscular




Discinesia do desdentado




Coréia de Huntington

Children going to school in the Maracaibo area, Venezuela

ALAREDO CEDENQVPANOS PICTURES



Coréia de Huntington




Coréia de Huntington: sintomas

* Coréia é a manifestacao caracteristica
* Distonia

* Rigidez

* Bradicinesia

 Alteracoes da motricidade ocular

* fremor.

* Incoordenacao de movimentos distais
* Disartria

* Disfagia

 Disturbio da marcha e equilibrio

* Alt cerebelares, sinais piramidais, mioclonias,
parkinsonismo, podem estar presentes nas formas
juvenis.




Huntingtina_—

Coréia de Huntington

A causa é uma mutacao
(expansao CAG) no gene
da Huntingtina
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Doenga de Huntington
expansao (>36 CAQG)

(Gusella et al., 1993)

age of onset

40 50 60 70 80 a0

repeat lenght (Gusclla etal, 1993)

Quanto maior a expansao
menos a idade de inicio
dos sintomas




Distonias

* Movimentos involuntarios caracterizados por movimentos
repetitivos que causam torcao ou posturas anormais

* Classificacao segundo a distribuicao corporal:
* Focal, segmentar, hemicorporal, multifocal, generalizada

* Classificacao clinica segundo a etiologia:
(1998, Fahn, Bressman e Marsden)

* Distonias primarias
(a distonia é a principal manifestacao clinica e nao
ha outras anormalidades neuroldgicas)

* Distonia-plus (+parkinsonismo, +mioclonias)

* Distonia secundaria

* Distonia em doencas neurodegenerativas

* Pseudodistonias




Distonias primarias: etiologia

* Genética
* Maioria dos casos nao ha um gene identificado

* Mais comum de se identificar a origem familiar em formas de inicio
precoce (generalizadas)

* Formas genéticas com genes identificados:

-_m gene

DYT1 Distonia generalizada de inicio precoce Torsina A
DYT6 Distonia mista de inicio na adolescéncia AD THAP 1
DYT23 Distonia cervical de inicio no adulto AD ClZ1
DYT21 Distonia cervical e craniocervical de inicio no AD GNAL

adulto




Distonias focais
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Toxina botulinica




Tremor essencial

* Um dos disturbios neurolégicos mais frequentes
prevaléncia: (0,4-3,9% da populac¢ao).

* “doenca familiar monossintomatica benigna”?

* O termo engloba uma “familia de doencas heterogéneas”???

e Fatores de risco
idade, historia familiar




Tremor essencial

* Tremor cinético
* Geralmente simétrico
e Responsivo ao alcool (70%)

 Antecedente familiar
positivo

 Comprometimento funcional

 Alt subclinicas
cerebelar, cognitiva







Tiques

* Definicao:
* Movimentos involuntario caracterizados por supressibilidade voluntaria

temporaria, sensacao de urgéncia por realizar o movimento, e sensacao
de alivio imediato apods o tique

* Tiques simples transitorios na infancia

* Sindrome de Gilles de la Tourette
acomete 1% das criancas em idade escolar
* Psicopatologia associada: TOC, DAH
* Critérios de diagndstico
v tiques motores e vocais

v’ surge antes dos 18 anos
v’ perdura por pelo menos 1 ano




Tiques




Tiques




Doenca de Wilson

* Doenca associada ao acimulo de cobre no organismo
* “Degeneracao hepato-lenticular”
* Inicio dos sintomas entre os 20-40 anos

* Formas de apresentacao:
- Hepatica (inicio precoce)
- Cerebral: tremores, distonia, parkinsonismo, etc.

* Diagnostico:

v'Cobre urinario (24h)T
v ceruloplasmina sérica
v'Anel de Kayser-Fleischer




Doenca de Wilson




Distonia-mioclonia induzida pela mastigacao

Eating-Induced Facial

Myoclonic Dystonia Probably
Due to a Putaminal Lesion

C Gaig, E Munoz, J Valis-Solé,
M José Marti, E Tolosa

Movement Disorders
(C)2007 The Movermunt Dacrders Sockty




Gesto antagonista em distonia facial

Geste Antagonistes in

Idiopathic Lower Cranial
Dystonia

SE Lo, M Gelb, SJ Frucht

Movemaont Dlsorders
{€)2007 The Movement Disorder Soc ety




Apetrecho oral para tratar mioclonia palatal
primaria

New Device to Control

Combined Lingual
and Palatal Myoclonus

T Mondria, HHW de Gier, AJW Boon

Movement Dksorders
{c)2007 The Movemeont Disorder Society




Mioclonia palatal secundaria
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