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Sind. hipercinéticas

 Movimentos involuntarios (anormais)
e Coréias
e Balismo

Distonias

* Tremores

* Tiques

* Mioclonias

* Atetoses

* Estereotipias,etc.




Coréias

* Chorea em grego significa danca
* Danca de Sdo Vito

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




Coréias: etiologia

e LesOes estruturais:
* LesoOes vasculares, tumores, etc

* Induzida por drogas
* Neurolépticos, etc
* Genética
* Doenca de Huntington, SCA, neuroacantocitose, HDL, etc

* Infecciosas
* HIV, toxoplasmose, etc

* Auto-imunes
* Coréia de Sydenham, Lupus, coréia gravidica, paraneoplasica, etc

* Metabdlicas
* Insuficiéncia hepatica, hipertireoidismo, hipo/hiperglicemia, etc




ETIOLOGIA N %
D. de Huntington 22 18,5%
D. Cerebrovascular 11 9,2%
Coréia senil 4 3,4%
Coréia gravidica 3 2,5%
Colagenose 3 2,5%
Uso de anovulatorio 1 0,8%
Hipertireoidismo 1 0,8%
Episddio andxico-isquémico 1 0,8%
Coréia familiar benigna 1 0,8%
Coréia paroxistica benigna 1 0,8%
Coréia indeterminada 1 8,4%
TOTAL 119 100%



Incidéncia da Coreia de Sydenham no HCRP
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Coréia de Sydenham ou coréia reumatica




Coréia de Sydenham: diagndstico

Diagnostico clinico (exclusao): critérios de Jones

* Critérios maiores: * Critérios menores:
e Cardite * Artralgia
* Poliartrite * Febre
e Coréia * Provas de atividade inflamatoria
* Eritema marginatum positivas
e Nodulos subcutineos * |Intervalo P-R aumentado no ECG
A Chorea Circulation (2015)
Clinical
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Coréia de Sydenham: idade de inicio

dos sintomas
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Coréia de Sydenham: Duracao dos
movimentos involuntarios
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Coréia de Sydenham: sintomas

* Movimentos involuntarios

* Alteracdes da marcha e da coordenacao

* Disartria

* Disfagia

* alteracdes cognitivas: alt da concentracao, etc

* Alteracdes comportamentais: ansiedade, TOC,
TDAH

* Dificuldades para escrita




Coréia de Sydenham: tratamento

e Controle dos movimentos involuntarios
* Neurolépticos: haloperidol, risperidona, etc
* Antiepilépticos: carbamazepina, acido valproéico
e Tetrabenazina

* Imunossupressao/imunomodulagdo

e Corticoides
* Imunoglubulina, plasmaferese

* Prevencao de recidivas
* Antibioticoterapia profilatica




Balismo

* movimento
involuntario com as
mesmas caracteristicas
da coréia porém mais
amplos e rapidos

« SECUNDARIO a lesdes
no NST ou putamen

Lesao vascular no NST

Hiperglicemia hipercetotica




Coréia de Huntington

Children going to school in the Maracaibo area, Venezuela

ALAEDO CEDENQVPANOS PICTURES



Coréia de Huntington




Coréia de Huntington: sintomas

Coréia é a manifestacao caracteristica
Distonia

Rigidez

Bradicinesia

Alteracdes da motricidade ocular
tremor.

Incoordenacao de movimentos distais
Disartria

Disfagia

Disturbio da marcha e equilibrio

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




Coréia de Huntington

A causa é uma mutacao
(expansao CAG) no gene
da Huntingtina

| | |
@ccntroy \ telomero =%
Doenga de Huntington
Huntlngtlna< expansdo (>36 CAG)

(Gusella et al., 1993)

age of onset
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repeat lenght (Gusclla ctal, 1993)

Quanto maior a expansao
menos a idade de inicio
dos sintomas




Coréia de Huntington: tratamento

* Neuroprotetor

* Diagnostico precoce

 Silenciamento da expressao do gene anormal
* Controle dos movimentos involuntarios

* Neurolépticos: haloperidol, risperidona, etc

* Antiepilépticos: carbamazepina, acido valproico
* Tetrabenazina

* Tratamento dos sintomas comportamentais
* Medicamentos para depressao, psicose, ansiedade, etc

* Reabilitacao




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 doen¢as neurodegenerativas

* Pseudodistonias




Distonias secundarias e associadas a
doencas heredodegenerativas

 Distonia associada a outras alteracoes neurologicas:
ataxia, sind. piramidal, etc

* Multiplas etiologias:
v'Paralisia cerebral
v'Traumatismo craniano
v'Encefalopatia hipdxico-isquémica
v'Doencas degenerativas
v'Distonia tardia
v'outras




Distonia tardia




Distonias primarias

* Relacao entre idade de inicio da distonia e a
distribuicao dos movimentos anormais

infancia (0 - 12 adolescéncia (13 - adulto (> 20 anos)
anos) 20 anos)

M focal @M segmentar M generalizada
(Fahn, Marsden & Calne, 1987)




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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@ caimbra ocupacional
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Distonias focais: torcicolo espasmadico




Distonias focais: caibra do escrivao




Distonias focais: blefaroespasmo




Distonias: tratamento

* Farmacolodgico
* Anticolinérgicos
* Biperideno/Trihexifenidil: 20-60mg/dia
» Baclofeno: 60-120mg/dia
* Benzodiazepinicos, Zolpidem

* combinacdes de varias drogas
* AplicacOes de toxina botulinica

* Tratamento cirurgico
* Implante de ECP nos globos palidos




Toxina botulinica

www.wemove.org




Toxina botulinica




Toxina botulinica: eficacia




Tremores




Tremores




Tremor cerebelar




Tremor postural




Tremor essencial

 Um dos disturbios neurolégicos mais frequentes
prevaléncia: (0,4-3,9% da populacao).

* “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




Tremor essencial: tratamento

* Drogas
propranolol
primidona
topiramato

e Cirurgico
talamotomia
ECP




Mioclonias

* Definicao:
* Movimentos involuntarios bruscos, subitos, “como um
choque” que acomete um musculo ou grupo de musculos

* Manifestacao de fendmenos de hiperexcitabilidade
neural em qualquer localizacao do sistema nervoso

* Fendomeno muscular
* Positivo ou negativo
* Classificagao clinica:
 focal, segmentar, multifocal, generalizado




Mioclonia periférica: espasmo facial




Mioclonias negativas




Mioclonias positivas e negativas




Tiques

* Definicao:
* Movimentos involuntario caracterizados por supressibilidade

voluntaria temporaria, sensacao de urgéncia por realizar o
movimento, e sensacao de alivio imediato apos 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 diagnéstico
v’ tiques motores e vocais

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




Tiques







Doenca de Wilson

* Doenca associada ao acumulo 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.

* Diagnéstico:

v'Cobre urinério (24h)7T
v'{ ceruloplasmina sérica
v'Anel de Kayser-Fleischer




Doenca de Wilson

Anel de Kayser-Fleischer




Doenca de Wilson







Paciente 35 anos, trabalhadora bracal afastada,
ha 6 meses com tremores




Paciente 12 anos, desde o0s 3 anos apresenta
crises paroxisticas de movimentos involuntarios:




