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Resumo

Trata-se de um estudo do tipo epidemioldgico, descritivo e de abordagem quantitativa que se
propOs analisar a mortalidade pela Doenca de Huntington (DH) no recorte geografico
formado pelo “Brasil” no recorte historico formado pelos anos de “1996 a 2015”. A DH ¢
uma patologia neurodegenerativa, hereditaria, que provoca alteragdes motoras, cognitivas e
psiquicas. Para realizar a pesquisa foram coletados dados do Ministério da Satde do ano de
2018, e foram utilizados artigos cientificos retirados de bases de dados nacionais e
internacionais. Foi possivel verificar um quantitativo de 801 6bitos nos vinte anos analisados,
onde 53,6% (N=429) dos casos ocorreu na regido Sudeste e 31,1% no estado de Sao Paulo
(SP). Dos casos 53,6% ocorreu em mulheres e a idade prevalente (27,7%) foi de 40 a 49 anos,
a raca/cor com maior incidéncia foi a branca com 42,4%. Apesar de ser uma doenga rara o
nimero de 6bitos foi inferior ao esperado, podendo indicar dificuldades de notificagdo e de
deteccao das reais causas da morte. A doenca de Huntington impacta muitas pessoas direta e
indiretamente, e por ter complicagcdes graves, incurdveis precisa ser mais averiguada e
conhecida.

Palavras chave: Coreia de Huntington, Notificagdes, Epidemiologia, Disturbios motores,
Distarbios cognitivos, Distlrbios psicologicos

Mortality from Huntington's disease in Brazil from 1996 to 2015
Abstract

This is an epidemiological, descriptive, and quantitative study that aimed to analyze the
mortality of Huntington's Disease (DH) in the geographic cut formed by "Brazil" in the
historical cut from "1996 to 2015" years. DH is a hereditary neurodegenerative pathology that
causes motor, cognitive and psychic alterations. To carry out the research were collected data
from the Ministry of Health of the year 2018, and scientific articles were taken from national
and international databases. It was possible to verify a quantitative of 801 deaths in the twenty
years analyzed, where 53.6% (N=429) of the cases occurred in the Southeast region and
31,1% in the state of Sdo Paulo (SP). Of the cases, 53,6% occurred in women and the
prevalent age (27,7%) was 40 to 49 years, the race/color with the highest incidence was white
with 42,4%. Despite being a rare disease, the number of deaths was lower than expected,
which may indicate difficulties in reporting and detecting the actual causes of death.
Huntington's disease impacts many people directly and indirectly, and by having severe,
incurable complications needs to be more ascertained and known.

Keywords : Huntington's Korea, Notifications, Epidemiology, Motor disturbances, Cognitive
disorders, Psychological disorders



1. INTRODUCAO

A Coreia de Huntington ou Doengca de Huntington (DH) ¢é uma doenga
neurodegenerativa, ocasionada por uma mutacdo genética, que resulta em uma série de
alteragdes motoras, comportamentais € neuropsiquicas que se iniciam geralmente entre os 30
a 50 anos, e apresenta fator hereditario autossomico dominante (SUN; ZHANG; WU, 2017).

Esta doenca foi percebida pela primeira vez pelo fisico noruegués Johan Christian Lund
no ano de 1860, que ao detectar os sintomas a denominou como Chorea Vitus, (MIGUEL et
al., 2012). No entanto em 1872 o médico estadunidense George Huntington descreveu em
detalhes essa patologia que chamou de coreia hereditiria, ao notar que algumas pessoas
possuiam tremores involuntarios na vida adulta (FINKBEINER, 2011). Em 1979 foi realizado
um estudo identificando uma das maiores familias afetadas pela DH, ja em 1983 conseguiram
detectar o gene IT-15 relacionado a esta, mas foi apenas em 1993 que o grupo Huntington
Disease Collaborative Research Group isolou o gene e descobriu a regido onde ocorre a
mutacdo (MIGUEL et al., 2012)

A mutagdo ocorre no gene IT-15 que pertence ao cromossomo 4, ¢ de forma mais
especifica no exon 1 na parte terminal N, onde se apresenta um quantitativo maior de
repeti¢des dos nucleotideos CAG (citosina-adenina-guanina) que fazem parte do codigo
genético da proteina Huntingtina (HTT) (INTRIERI ef al., 2015). Essa expansdo instavel de
CAG gera um aumento da poliglutamina e ocasiona disfun¢do neuroldgica e apoptose
neuronal. Mas os estudos ainda nao sabem ao certo se ¢ necessaria a combina¢ao da morte
celular, com a disfungdo neuronal para formar os principais sintomas da DH, ou se apenas
uma ja torna possivel a exacerbagio dos sintomas (ANDRE; CEPEDA; LEVINE, 2011).

As repeticdes de CAG estdo presentes em todos os seres humanos, o que difere na DH ¢
a quantidade de repeticoes geradas pela mutacdo. Se a pessoa apresenta entre 27 e 35
repeticdes de CAG nao tera a doenca, mas pode acontecer a expansao nas proximas geragoes.
Ja se apresenta entre 36 e 39 repeticdes sdo entdo chamadas de alelos intermedidrios, isso
representa Huntington de inicio tardio e de intensidade dos sintomas varidveis. As que
apresentarem 39 ou mais repeticdes irdo manifestar a patologia em sua totalidade (ROZE et
al.,2011; KENNEY et al., 2007; REYNOLDS, 2008; SEMAKA et al., 2008).

A neuropatologia a DH ¢ evidenciada por uma reducdo pontual no corpo estriado do
cérebro, onde dependendo do nivel de atrofia esta diminui¢do progressiva resulta em uma
degeneracdo de varias outras estruturas cerebrais, € esses eventos ocorrem de maneira lenta

(VERCRUYSSE et al., 2018). Mas com o tempo e acimulo destas células degradadas ocorre
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toxicidade da dopamina, descontrole metabdlico, disfun¢cdo mitocondrial, estresse oxidativo,
morte celular e autofagia. Que por sua vez resultam nas manifestagdes clinicas dos pacientes
acometidos (MARTELLI, 2014).

As manifestagdes clinicas da DH podem ser caracterizadas pela triade de movimentos
motores involuntarios, declinio cognitivo e alteragdes psiquicas (WALTER; GRAVE;
PERICO, 2009). Inicialmente a pessoa tem alteragdes cognitivas, leves mudangas de humor, e
redugdo da capacidade de resolver conflitos. Com a evolucao da doenga o paciente demonstra
dificuldade nas atividades de planejamento, julgamento. Surgem entdo os comportamentos
impulsivos, a redugdo psicomotora, redu¢do do autocuidado e o paciente pode apresentar
deméncia, evoluindo nos casos mais avangados para deméncia severa (SILVA et al., 2014).

As alteragdes motoras se iniciam com leves movimentos involuntarios principalmente
nas extremidades, que se unem a perda gradativa da mobilidade. Com a progressdo da doenga
acontece incapacidade de locomocgao, de comunicacdo e alimentacdo. No periodo mais critico
o paciente pode apresentar bradicinésia, e rigidez importante (GIL-MOHAPEL; REGO,
2011).

As mudangas psiquicas podem ser perceptivas desde antes dos movimentos motores
involuntarios e estdo relacionadas as alteragdes neuroldgicas, que podem ocasionar
irritabilidade, agitacdo, temperamento agressivo, apatia, obsessdes, € até mesmo psicose
dependendo do caso (EPPING et al., 2016). Outra alteragdo comum ¢ a depressao e a ideagao
suicida que esta relacionada muitas vezes tanto ao prognostico da doenga como ao contexto
familiar de acometidos pela patologia (WETZEL et al., 2011).

Outra disfun¢do que as pessoas com DH apresentam ¢ a desregulagdo do metabolismo,
estudos indicam que estes apresentam um metabolismo mais acelerado que caracteriza a perda
de peso importante que ocorre principalmente nos estagios finais da doenga (NOPOULOS,
2016 ). Ainda ndo se sabe ao certo a causa, no entanto o que se tem ¢ que o sistema nervoso
simpatico (SNS) ¢ hiperativo nos acometidos e derivado deste fato acreditasse que ocorre a
alteracdo do metabolismo energético sistémico (VERCRUYSSE et al.,2018)

O diagnéstico desta patologia pode ser feito por meio da detecgao das manifestagdes
clinicas e padrao familiar das manifestagdes apresentadas, no entanto o reconhecimento de
certeza da doenga s3o os testes moleculares que conseguem captar a quantidades de repetigdes
que o gene multado apresenta, essa tecnologia permite que até mesmo o0s pacientes
assintomaticos possam saber se manifestardo a doenga posteriormente (SANTOS;

SCHNADELBACH; MOREIRA, 2015 e BITTENCOURT et al.,2010).



O tratamento da DH se baseia na sintomatologia apresentada pelo paciente e nas
melhorias da qualidade de vida (Q.V.) (FRANK; JANKOVIC, 2010). Geralmente as
medicagdes utilizadas estdo voltadas para as indicagdes psiquiatricas em decorréncia da
disfuncdo dos circuitos neuronais que sao acometidos (SANJUAN; BATES, 2011); entre eles
encontra-se em maior frequéncia farmacos antidopaminergicos, antagonistas de glutamato e
metabolicos energéticos(MESTRE et al., 2009).

Os pacientes sdo regularmente avaliados com base na escala funcional UHDRS (do
inglés, Unified Huntington’s Disease Rating Scale) que verifica quatro dominios principais; a
fun¢do motora, resposta cognitiva, comportamento e capacidade funcional (TUMAS et al.,
2004). Cada item possuem uma séric de questdes que sdo pontuadas, sendo que uma
pontuagdo elevada indica maior comprometimento do paciente (YOUSSOV et al., 2013).

A DH afeta pessoas por todo o mundo, de todas as ragas/cor, mas em especial aos
caucasianos, tendo uma apresentacdo parecida entre homens e mulheres, e a média de
acometimento no mundo ¢ de 6,5 pessoas por 100.000 habitantes (WALTER; GRAVE;
PERICO, 2009). No Reino Unido um estudo detectou um aumento consideravel nas pessoas
acometidas, sendo que a prevaléncia de DH mais que dobrou em duas décadas de 5,4 em
1990, para 12,3 em 2010 por 100.000 habitantes (EVANS et al., 2013). J& a incidéncia da
doenga teve uma taxa média de 7,2 por milhdo de pacientes-ano, durante 0 mesmo periodo
(WEXLER et al., 2016).

Os estudos indicam que a prevaléncia da DH varia muito de acordo com a distribuig¢ao
geografica e caracteristicas da populagdo (XU; WU, 2015). No Brasil ndo ha estudos
epidemioldgicos que indiquem a epidemiologia da doenga, mas estima-se que a incidéncia
seja de 5 a 10 acometidos por 100.000 habitantes (FERRAZ et al., 2013). O que enquadra esta
patologia na politica nacional brasileira de atencao as doengas raras, garantindo atendimentos
especificos nos niveis de assisténcia a saude preconizados pelo Sistema Unico de Satde
(SUS) aos acometidos (BRASIL, 2014).

Outro meio de acolhimento aos huntintonianos e seus familiares no Brasil se caracteriza
pelas entidades de apoio como a Associagao Brasil Huntington (ABH), e a Unido de Parentes
e Amigos dos Doentes de Huntington UPADH (BARSOTTINI, 2007). Além disso ha na
camara dos deputados 10 projetos de leis em tramitagdo que visam garantir direitos dos
portadores da doenca, principalmente voltados a aposentadorias, visibilidade e beneficios
(BRASIL, 2018). Nesse sentido, o presente estudo se propde analisar a mortalidade da
Doenga de Huntington (DH) no Brasil entre os anos de 1996 a 2015.



2. METODOLOGIA

Trata-se de um estudo do tipo epidemioldgico, descritivo e de abordagem quantitativa
que se propds analisar a mortalidade pela Doenc¢a de Huntington (DH) no recorte geografico
formado pelo “Brasil” no recorte historico formado pelos anos de “1996 a 2015”, ou seja,
vinte (20) anos.

A pesquisa foi realizada a partir de uma analise de dados do Ministério da Satde (MS)
por via eletronica pelo Departamento de Informatica do Sistema Unico de Satide (DATASUS)
que foi criado pela Fundacdo Nacional de Saide (FUNASA) em 1991. Os dados foram
verificados durante o periodo de fevereiro a margo de 2018, sendo analisadas 10 varidveis
disponibilizadas, que sdo elas por regido brasileira, por estado da federagdo, por municipios
mais frequentes, por sexo, por ano notificado, por escolaridade, por raga/cor, por idade do
obito, por estado civil e local de obito do paciente.

Os dados coletados foram organizados em uma planilha idealizada para essa finalidade,
usando o software da Microsoft Excel 2016 e os resultados foram expressos pela estatistica
descritiva em frequéncia absoluta e relativa, sendo apresentados por meio de tabelas e figuras.

Foi realizada uma revisdo bibliografica de artigos e periddicos cientificos nacionais e
internacionais dos ultimos 15 anos, nas bases de dados Lilacs, Scielo, Medline, para captacao
deste foi utilizado os seguintes descritores: Doenca de Huntington (Numero de registro do
DeCs 30920, identificador unico D006816); Registo de Mortalidade (Nuimero de registro do
DeCs 28403) e Mortalidade (Numero de registro do DeCs 28632, identificador unico:
D009036).

3. RESULTADOS E DISCUSSAO

Apos o levantamento dos dados observou-se que o universo encontrado foi de 801 casos
de 6bitos derivados da DH nos ultimos 20 anos, ¢ perceptivel na analise, que houve um
crescente aumento das mortes notificadas no decorrer dos anos. Em 1996 foram detectados
apenas 20 casos em todo o pais, mas a menor incidéncia ocorreu no ano de 1999 com apenas
11 mortes no Brasil (figura 1).

A primeira grande elevagao ocorreu no ano de 2006 com 42 o6bitos, havendo uma
recaida posteriormente e um pico novamente no ano de 2009 com 57 falecimentos; houve
ainda uma reducdo dos casos notificados, no entanto a ocorréncia ndo foi menor que 50. Foi

no ano de 2015 que aconteceu a maior incidéncia apresentando 96 mortes notificadas (figura

).



Figura 1 — Mortalidade pela Doenga de Huntington no Brasil por ano, entre 1996 a 2015
(n=801):
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Fonte: Adaptado, organizado e desenvolvido de BRASIL (2018).

No recorte historico estudado a populagdo brasileira teve um aumento significativo, de
forma que em 1996 a estimativa era de 157.070.163 pessoas, (BRASIL, 2008) ja no ano de
2015 a estimativa foi de 204.450.649 habitantes (IBGE, 2018) o que torna possivel
consequentemente o aumento da incidéncia de DH. Além deste fato ¢ importante salientar que
houve uma expansdo dos registros de notificacdes consideravel no decorrer dos anos, sendo
que o numero de 6bitos notificados ao Sistema de Informacdes sobre Mortalidade (SIM),
passou de 946.686 no ano de 2000 a 1.170.498 registros em 2011 (BRASIL, 2013).

A DH ¢ uma doenca negligenciada no Brasil, fato este visto principalmente pela
quantidade escassa de artigos cientificos relacionados a doenga no pais (VAZ; PAIVA, 2016),
sendo este um indicador do desconhecimento populacional a respeito desta patologia,
podendo assim influenciar nas subnotificagdes dos Obitos ocasionados por esta.
Principalmente por que as complicagdes mais comuns da doenca estdo relacionadas a
imobilidade, como perda muscular, lesdes e disfagia, mas ¢ importante se atentar ainda que
25% dos pacientes tentam suicidio (FRANK, 2013).

No entanto as principais causas de morte sdo pneumonia por aspiragdo ¢ insuficiéncia
cardiaca (GIL; REGO, 2008), podendo este ser mais um fator para distorcer os registros a
respeito da real causa de morte do paciente. Segundo estudos no Reino Unido devido as
complica¢des da doenca que acabam por ocasionar o O0bito do paciente, podem representar
que a prevaléncia de DH ¢ subestimada em até 80% do seu real acometimento (SPINNEY,

2010).



Ao observar no ambito de distribuicdo por regides brasileiras destaca-se o quantitativo
de morte na regido sudeste (SE) sendo responsavel por 53,6% da mortalidade (n= 429 casos).
A segunda regido com maior incidéncia foi a regido Sul (S) com 29,3% dos casos
representando n =234 ¢bitos. E o local que apresentou menor incidéncia com apenas 1,7% e

14 mortes foi a regido Norte (Figura 2).

Figura 2 — Distribuicdo da mortalidade pela Doenca de Huntington no Brasil, por regides
brasileiras e percentual, entre os anos de 1996 a 2015 (n= 801):
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Fonte: Extraido, adaptado e organizado pelos autores de BRASIL (2018).

Seguindo no ambito brasileiro € perceptivel essa exacerba¢do da regido SE quando
observamos o quantitativo de o6bitos por unidade federativas e municipios de maior
incidéncia, pois em relacdo a distribuicdo da mortalidade nas unidades federativas se destaca
o estado de Sdo Paulo(SP), da regido SE, com o maior quantitativo de mortes, tendo como
frequéncia 31,1% (249 casos,) como segundo maior estado detectou-se o estado do Parana
(PR) representando 11,1% dos casos (89 oObitos) que faz parte da regidao S . Os sete estados

com maior incidéncia estao entre as regides Sudeste e Sul (Tabela 1).



As unidades que tiveram a menor incidéncia de falecimentos por DH se localizam na
regido Norte, foram Roraima (RR) e Amapa (AP) sendo que, o primeiro se caracteriza por ser
unico estado a nao ter nenhum dado notificado a respeito da mortalidade de Huntington e o
segundo apresentou apenas um oObito. Em relacdo aos municipios, os cinco com maior
incidéncia de dados se encontram nas regides Sudeste e Sul, a maior frequéncia se destaca em
Sado Paulo apresentando 22,5% dos 6bitos (64 mortes notificadas), ¢ em segundo Rio de

janeiro representando 12,3%, com 35 dos casos (Tabela 1).

Tabela 01 — Mortalidade pela Doenga de Huntington no Brasil por Unidades Federativas e
municipios com a maior frequéncia, entre os anos de 1996 a 2015 (n=801).

Estadual Municipal

UF f % Municipio f %
Sao Paulo 249 31,1 |Sao Paulo (SP) 64 22,5
Parana 89 11,1 |Rio de Janeiro (RJ) 35 12,3
Minas Gerais 81 10,1 |Belo Horizonte (MG) 23 8,1
Rio Grande do Sul 80 10 Curitiba (PR) 18 6,3
Rio de Janeiro 75 9,4 |Brasilia (DF) 17 6
Santa Catarina 65 8,1 |Porto Alegre (RS) 14 4,9
Espirito Santo 24 3 Gaspar (SC) 8 2,8
Goias 23 2,9 Londrina (PR) 8 2,8
Distrito Federal 17 2,1 Sao Bernardo do Campo (SP) 8 2,8
Ceara 15 1,9 | Goiania (GO) 7 2,5
Mato Grosso do Sul 15 1,9 | Vitoria (ES) 7 2,5
Pernambuco 12 1,5 Cascavel (PR) 5 1,8
Bahia 11 1,4 |Campo Grande (MS) 5 1,8
Rio Grande do Norte 7 0,9 |Caxias do Sul (RS) 5 1,8
Piaui 6 0,7 Chapeco6 (SP) 5 1,8
Alagoas 5 0,6 Fortaleza (CE) 5 1,8
Para 4 0,5 Hortolandia (SP) 5 1,8
Paraiba 4 0,5 Jacarei (SP) 5 1,8
Sergipe 4 0,5 |Juiz de Fora (MG) 5 1,8
Mato Grosso 3 0,4 |Limeira (SP) 5 1,8
Rondonia 3 0,4 |Petropolis (RJ) 5 1,8
Tocantins 3 0,4 |Ribeirdo Preto (SP) 5 1,8
Amazonas 2 0,2 | Volta Redonda (RJ) 5 1,8
Maranhao 2 0,2 Campinas (SP) 4 1,4
Acre 1 0,1 Contagem (MQG) 4 1,4
Amapa 1 0,1 Guarulhos (SP) 4 1,4
Roraima - - Paulinia (SP) 4 1,4
Total 801 100 |Total 285 100

Fonte: Adaptado, organizado e desenvolvido de Brasil (2018).



A regido SE se constitui como representante do maior quantitativo populacional no
Brasil ha muito tempo, em 1996 sua populacdo ja era de 67.000.738 habitantes,
caracterizando 42,7% dos brasileiros (BRASIL, 2008), com a progressao dos anos até 2015
essa regido se manteve em destaque, indicando 44.396.484 pessoas (IBGE, 2018). De forma
que a alta incidéncia de DH pode esta relacionada ao aumento populacional.

A notificacdo de mortalidade no Brasil ainda ¢ um desafio, no entanto a coleta dos
dados estd sendo cada vez mais efetiva. Um dos destaques de notificacdo se configura a
regido sudeste que se caracteriza como um dos estados com as estimativas mais fidedignas e
que apresenta uma continuidade do servico de notificacdo mais especifica desde 1979 a 2004,
tendo um indice reduzido de notificacdes de Obitos por causas mal definidas (JORGE;
LAURENTI; GOTLIEB, 2007). Ja a regido com o indice mais elevado de notifica¢des por
causas mal definidas se configura a regido norte se destacando o estado de Amapa (BRASIL,
2013). O que pode ser um indicativo da subnotificagdo da mortalidade por DH nesses locais.

No Brasil a heranca genética populacional ¢ derivada de diversas etnias o que dificulta a
detecgdo por fatores genéticos (AGOSTINHO et al., 2012), mas se destacam as herancas da
Asia, América do norte, a africana e europeia (LINS et al., 2010), a regido sul, onde se
localiza o estado do Paranad e o municipio de Curitiba, se destaca pela alta ancestralidade
europeia (95,7%) e a regido Sudeste, onde ficam o estado (Sdo Paulo) e municipio (Sao
Paulo) de maior incidéncia de o&bitos por DH, apresenta importantes contribuigdes
hereditarias europeias (86,1%) (RESQUE et al, 2016). Como Huntington ¢ uma doenga
hereditaria de maior incidéncia europeia estes dados se configuram como um fator elevador
da incidéncia de cometidos nestas regioes.

Diante do universo encontrado, nas varidveis de sexo € notorio que ndo ha uma alta
distingdo em relacdo aos homens e mulheres, no entanto as mulheres se sobressaem com 429
casos representando 53,6% dos 6Obitos. As idades de maior incidéncia foram entre os 40 a 59
anos, sendo a incidéncia maior entre os 40 a 49 anos com 222 acometidos (27,7%) (tabela 2).

Em relacdo a andlise dos dados com o fator raga/cor foi averiguado uma divergéncia
consideravel, onde a raca branca se configura com maior nimero de obitos (574) sendo
responsavel por 71,7% destes. Ja em relacdo ao estado civil foi demonstrada uma incidéncia
maior de casados acometidos pela doenca sendo detectados 340 casos (42,4%), ¢ importante
ressaltar neste topico que 43 casos tiveram este dado ignorado (tabela 2).

A mortalidade de DH em pessoas com tempo de escolaridade entre 4 a 7 anos foi maior

com 162 casos (20,2%), porém neste item se destaca o nimero de registros ignorados com
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248 casos, representando 31% dos dados. Ja o local de dbito mais frequente foi no hospital
com 413 casos (51,6%); seguido do domicilio com 327 o&bitos (40,8%) e o de menor

incidéncia foi na via publica com 5 casos (0,6%) (tabela 2).

Tabela 2 — Mortalidade pela Doenga de Huntington no Brasil por sexo, idade, raga/cor, estado
civil, tempo de escolaridade e local de 6bito, entre 1996 a 2015 (n=801):

Sexo f %
Mulheres 429 53,6
Homens 372 46,4

Idade
1 a4 anos 1 0,1
5a9 anos 3 0,4
10 a 14 anos 5 0,6
15a 19 anos 4 0,5
20 a 29 anos 18 2,2
30 a 39 anos 96 12
40 a 49 anos 222 27,7
50 a 59 anos 204 25,5
60 a 69 anos 136 17
70 a 79 anos 80 10
80 e mais 32 4

Por raga/cor

Branca 574 71,7
Parda 129 16,1
Preta 27 3,4
Ignorado 66 8,2
Estado civil
Casado 340 42.4
Solteiro 241 30,1
Viavo 27 3,4
Separado 84 10,5
Outro 7 0,9
Ignorado 43 5,4
Tempo de escolaridade
Nenhuma 59 7.4
1 a 3 anos 138 17,2
4 a7 anos 162 20,2
8all anos 125 15,6
12 e mais 69 8,6
Ignorado 248 31
Local de 6bito
Hospital 413 51,6
Domicilio 327 40,8
Outro estabelecimento 28 3,5
Outros 28 3,5
Via publica 5 0,6
Total 801 100

Fonte: Adaptado, organizado e desenvolvido de BRASIL (2018).
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O percentual de pessoas acometidas pela DH ndo costuma variar de acordo com o sexo
assim como detectado na pesquisa, de forma que tanto mulheres e homens sdo acometidas em
propor¢des parecidas. Em um estudo na Noruega o percentual entre os sexos nao variou muito
entre os falecidos pela doenga sendo encontrado 48,8% homens, 51,2% mulheres na primeira
base de dados e 49,7% homens, 50,3% mulheres na segunda (SOLBERG et al., 2018).

Ja em um estudo no Reino Unido as taxas da base de dados analisada para o sexo
feminino (7,1, IC 95% 6,1 a 8,10 por milhao de pacientes-ano) e sexo masculino (7,3, IC 95%
6,3 a 8,4 por milhdo de pacientes-ano) também foram semelhantes (WEXLER et al., 2016). O
que acontece de discrepante entre os sexos estd relacionada a transmissdo genética, onde os
homens tendem a transmitir um quantitativo maior de repeticdes para seus herdeiros
(AGOSTINHO et al.,2012).

Os indices de idade do o6bito que indicam principalmente 40 a 59 anos, estdo
relacionados ao inicio tardio da doenca, que costuma se manifestar na meia-idade (KEUM
et al., 2016), a idade de inicio exata ¢ de dificil detec¢@o por conta dos sintomas e da
progressao lenta da doenca (CHAGANTI; MCCUSKER; LOY, 2017), no entanto sabe-se
que ela atinge as pessoas entre a quarta e quinta década de vida de modo mais frequente,
considerando os sintomas motores mais perceptiveis (FERRAZ et al, 2013). Os
acometidos morrem em cerca de 15 a 20 anos apo6s o inicio da sintomatologia (AGOSTINHO
et al.,2016; YU et al., 2014), sendo possivel identificar a causa do alto quantitativo de obitos
brasileiros nesta faixa etaria.

Dentre os dados encontrados o quantitativo de brancos acometidos ¢ o que mais se
destaca representando 71,7% do total, afirmando o carater hereditario da doenca que tende a
acometer mais descentes europeus, que sao o0s que possuem os maiores indices de
prevaléncia no mundo (RAWLINS ef al.,2016). Além disso, as repetigdes genéticas
encontradas nos caucasianos sao mais amplas comparadas a outros grupos (CASTILHOS et
al.,2016), o que aumenta a incidéncia da doenga nessa populacio.

Em relacdo ao estado civil dos Obitos dos acometidos pela DH, um estudo norte
americano demonstrou que as pessoas casadas buscam fazer mais os testes de deteccdo,
visando um planejamento familiar mais efetivo, o que pode aumentar o indice de rastreamento
de dados nesta populacdo especifica (MANDICH et al.,2017).

J& a varidvel de tempo de escolaridade ¢ um indicativo socioecondmico importante, pois
a literatura cientifica ja aponta que a populagao com nivel socioecondmico mais baixo tende a

ndo buscar ou compreender as problematicas das doencas (PILGER; MENON; MATHIAS,
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2011). No entanto ¢ importante salientar que neste dado foi encontrado um quantitativo
exacerbado de dados ignorados, gerando um alto indice de subnotificagdo neste caso.

A questdo do local do 6bito ser em sua maioria nos hospitais esta relacionada as
complicacdes que a DH apresenta, pois os principais alteragdes estdo relacionadas a
pneumonias e doencas cardiacas, além de uma fragilidade muscular e consideraveis perdas de

peso (FRANK, 2013).

4. CONCLUSAO:

A mortalidade pela DH ¢ um indicativo de como a doenga ¢ vista pelo meio social. No
Brasil ¢ uma patologia pouco conhecida, que atinge pessoas de diversos indices
socioecondmicos e sua distribuicdo geografica estd muito relacionada aos fatores genéticos
hereditarios, onde as caracteristicas caucasianas, € a heran¢a europeia influenciam esta. Além
das familias tenderem a se reproduzir e ficar no mesmo local, de modo que sem o
acompanhamento genético a doenga tende a aumentar de incidéncia.

Em relagdo ao recorte historico ¢ notdvel um aumento crescente dos Obitos como um
meio de identificar uma melhora dos dados notificados e mais informag¢ao da sociedade a
respeito desta enfermidade, mesmo assim os dados considerando o recorte de 20 anos foram
menores do que os esperados, considerando a epidemiologia de prevaléncia relatada nos
estudos de 5 a 10 acometidos por 100.000 habitantes.

De forma que a DH apesar de ser uma doenca rara, atinge uma parcela consideravel da
populagdo e impacta o meio social. Se caracteriza por ndo ser muito conhecida no Brasil e
gerar assim viés para subnotificacdes de dados, propiciando um meio de dificil deteccdo e
diagnostico desta, levando a mais dados subtraidos. Por ser negligenciada acaba ocasionando
a pessoa afetada uma assisténcia a saude e convivio social prejudicados.

E de fundamental importancia mais pesquisas que denotem essa tematica para que a
populacdo tenha acesso a essas informagdes e se busque novas terapéuticas mais efetivas.
Sendo importante a divulgacdo nas institui¢des de ensino superior, enfatizando os cursos de
saude, o profissional enfermeiro por exemplo ¢ um dos pilares da assisténcia aos pacientes
com Huntington, pois a terapéutica deste ¢ voltada para seu bem-estar, seu cuidado pessoal e a

familia envolvida. O principal € o ser holistico, diante de todas as mudangas.
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