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RESUMO

Introducdo: A distonia é um disturbio de movimento caracterizado por contracoes
musculares sustentadas ou intermitentes que causam movimentos anormais, muitas vezes
repetitivos, posturas ou ambos. Os movimentos distonicos sdo tipicamente padronizados,
torcidos e podem ser trémulos (SALLEM, 2015). E, portanto, uma sindrome em que ha co-
contracdo muscular simultanea sustentada ou intermitente de musculos agonistas e
antagonistas (S. FAHN, 1998). Objetivo: Avaliar a prevaléncia dos sintomas ndo motores e
caracteristicas eletroneurofisiologicas em pacientes diagnosticados com distonia em
ambulatdrio de referéncia em disturbios do movimento do Instituto de Gestdo Estratégica
do Hospital de Base. Método: aplicacdo de questionario — NMSS, MOCA, HADS, YBOCS, FAB,
- em pacientes com distonia primaria, distonia secundaria e grupo controle. Bem como a
realizacdo de exames de eletroneuromiografia para analise do periodo silente. Resultados e
discussdo: Dos 60 pacientes captados, 60% (n=36) eram mulheres e 40% (n=24) eram
homens. No que concerne as idades destes pacientes, teve-se uma média de idade de 53,91
anos. Em relacdo aos tipos de distonia, 77% (n=46) sdo do tipo cervical e 23% (n=14) sdo do
tipo facial, blefarospasmo. 80% (n=48) dos pacientes tem como categoria, a distonia
primaria e 20% (n=12) tem distonia secundaria. Os tipos de distonia por etiologia primaria e
secunddria tém-se que todos os pacientes que possuem distonia cervical sdo do tipo
secundaria, ja dentre os pacientes com distonia primaria 29,2% eram do tipo facial e os
demais sdo do tipo cervical (p=0,033). A média de idade dos pacientes por categoria foi de
58 anos para distonia primaria e 48 anos na secundaria 48 anos (p=0,01). Em rela¢do aos
sintomas ndo motores, ansiedade e depressao apresentaram valores significativos na coorte
(p =0,004). Nos parametros de ENMG, houve aumento da duragdo do periodo silente.
Conclusdo: ratifica-se a presenca de sintomas ndo motores em pacientes distonicos e
possiveis alteracGes em exames eletroneuromiograficos podendo sugerir possivel método

diagnéstico.

Palavras-chave: Distonia; Sintomas ndo motores em disturbios do movimento; Ansiedade;

Depressdao em pacientes com disturbios do movimento; Periodo silente.
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1. INTRODUCAO

A distonia é um distlurbio de movimento caracterizado por contra¢cdes musculares
sustentadas ou intermitentes que causam movimentos anormais, muitas vezes repetitivos,
posturas ou ambos. Os movimentos distonicos sdo tipicamente padronizados, torcidos e
podem ser trémulos (SALLEM, 2015). E, portanto, uma sindrome em que ha co-contracdo
muscular simultanea sustentada ou intermitente de musculos agonistas e antagonistas (S.
FAHN, 1998). Essas anormalidades podem posteriormente afetar a marcha e a execugao dos
movimentos voluntérios (PAVESSE, 2013). E o segundo tipo de transtorno do movimento
mais comum em servicos especializados, sendo o primeiro grupo os casos de parkinsonismo.

Esse transtorno do movimento ainda é pouco reconhecido na pratica clinica, o que
gera um grande atraso para que se estabelega o diagndstico e, consequentemente que se
institua o tratamento adequado (MACEROLLO, 2015). Além do dificil reconhecimento, esse
problema clinico usualmente pode ser diagnosticado como um disturbio pscicogénico
(CAMARGO et al., 2008).

A classificagdo mais atual, baseia-se em dois eixos: caracteristicas clinicas e etiologia
(MORGANTTI, 2013). Para caracteristicas clinicas, deve — se avaliar notar a idade de inicio,
distribuicao topografica, padrao temporal, manifestagcdes associadas bem como resposta ao
tratamento. Com relagao as etiologias, os aspectos importantes a serem definidos sdo: se a
distonia é hereditaria (também conhecida como distonia primaria), adquirida (distonia
secundaria) ou idiopatica, bem como se ha evidéncia de patologia do sistema nervoso
central (degeneracdo ou lesdo estatica) (SALLEM, 2015). Além disso, etiologicamente, pode —
se variar desde fatores ambientais (tais como trauma ou drogas), disfuncGes neuroldgicas
espordadicas ou doencgas neurodegenerativas, e mutagdes patogénicas em genes (causando
distonia monogénica, as chamadas DYTs).

A distonia é uma doenga complexa, que envolve diversas apresentagdes fenotipicas
motores além de associacdo com fendmenos ndo motores. Frequentemente ha um impacto
na qualidade de vida do paciente e pode ser marcadamente incapacitante (STEEVES et al.,
2012). Quanto a etiologia, existem estudos relativos a causas secunddrias e diversas
evidéncias do fator genético. Contudo, faltam ainda muitos fatores a serem elucidados. E

preciso explorar as diferentes caracteristicas de cada paciente para propor um novo



mecanismo etiopatoldgico para essa doenga. Assim como é necessario entender o impacto

de tal doenga em cada paciente.

2. OBIJETIVOS

Avaliar a prevaléncia dos sintomas ndo motores e caracteristicas
eletroneurofisiolégicas em pacientes diagnosticados com distonia em ambulatério de
referencia em disturbios do movimento do Instituto de Gestao Estratégica do Hospital de Base
(IGES — DF).

Evidenciar a prevaléncia dos diferentes subtipos clinicos de distonia bem como
caracteristicas neurofisioldgicas que podem sugerir critérios diagndsticos.

Relacionar a presenga de sintomas ndo motores em portadores de distonia com o

impacto na qualidade de vida do paciente.

3. FUNDAMENTACAO TEORICA

Os movimentos disténicos sdo tipicamente padronizados, associados a tor¢do de partes do
corpo e podem apresentar tremores. A distonia geralmente é iniciada ou agravada por agao
voluntaria e associada a ativacdo do musculo transbordante. A distonia cervical é a forma mais
prevalente de distonia (RAY et al., 2020).

Os sintomas ndo motores reconhecidos como um fator determinante da qualidade
de vida e da incapacidade nos disturbios do movimento, independentemente por si s e ndao
apenas como um acompanhamento secundario dos sintomas motores. Estes sdo bem
caracterizados na histdria natural da doenca de Parkinson mas também esta sendo cada vez
mais relatada em outros disturbios do movimento, incluindo todas as formas de distonia
(CHAUDHURI et al., 2006).

Em sua revisdo Urso et al., 2020, descobriram que os sintomas ndo motores mais
comuns associadas a distonia sdo ansiedade, depressao, problemas de sono, dor e disfuncao
sexual. Embora algumas caracteristicas ndo motoras possam estar associadas a disturbios
motores e subsequente incapacidade, muitas delas, como depressdo e ansiedade, sdo

independentes da disfuncdo motora e da duracdo da doenca, sugerindo que podem ser



componentes fenotipicos primarios dessa condicdo. Da mesma forma, a falta de uma ligacao
entre os déficits cognitivos e a gravidade dos sintomas motores indica que o declinio
cognitivo leve também pode ser um componente independente do espectro da distonia.
Ressalta-se, também, que estudos relataram que caracteristicas ndo motoras, como
transtornos psiquiatricos ou anormalidades sensoriais, podem preceder o inicio dos
sintomas motores, sugerindo a presenca de um estado prodrémico na distonia (URSO et al.,
2020).

Em relacdo a sua fisiopatologia, ainda pouco compreendida, embora nao haja
evidéncias de neurodegeneracdo na distonia idiopatica, uma variedade de sutis
anormalidades microestruturais e funcionais foram relatadas. Em particular, varios estudos
de neuroimagem estrutural e funcional revelaram extensas anormalidades funcionais e
estruturais envolvendo varias regioes do cérebro de acordo com a ideia de que a distonia é
um disturbio da rede. Alguns autores, discorrem sobre a relagdo com possiveis disfuncoes do
sistema de ganglios basais e suas conexodes, principalmente com tdlamo e tronco cerebral.
Também houve relagao com cerebelo, uma das estruturas proeminentes associadas ao

controle motor (QUARTONE, RUGE, 2018).

Devido a falta de aparente dano neural em distonias idiopdaticas, outra linha de pesquisa
postula que a distonia pode ser incluida na categoria de disturbios neuro-funcionais, que
surgem de anormalidades sutis de inibigdo e integragdo sensorio-motora. A falta de inibigao
em varios niveis do sistema nervoso central pode ser responsavel pelo excesso de
movimento e para os fenOmenos de transbordamento vistos na distonia (QUARTONE,
HALLET, 2013).

Além disso, embora a distonia seja geralmente considerada como um puro disturbio
motor, outro tema importante na fisiopatologia de distonia é um defeito na fungdo sensorial
ou perceptual ou na “Integracdo sensdério-motora.” Tem -se que sintomas ndo motores de
distonia podem ser devido a funcionamento de algas corticais limbicas, ganglionares basais e
cerebelares (QUARTONE, RUGE, 2018).

Assim, estudos sugeriram que varios sintomas ndo motores tais como sintomas
neuropsquiatricos, como depressao, ansiedade, apatia e transtorno obsessivo compulsivo.

Estes sintomas podem ser porque a distonia pode causar deficiéncia funcional e percepgao



corporal negativa, o que pode levar a sintomas de ansiedade e depressdo. Por outro lado,
podem estar relacionadas as possiveis alteragdes fisiopatoldgicas ja explicitadas
(NOVARETTI, 2019).

Essa integragao sensério-motora alterada também pode ser evidenciada a partir de
altera¢des em medidas neurofisiolégicas, como o periodo cutaneo silente, o reflexo do
piscamento e o reflexo H (PULMANN et al., 1996; ANTELMI et al., 2016; VALLS-SOLE, 2011) .
Esses parametros ja foram avaliados em estudos com poucos pacientes e em etiologias
idiopaticas, mas ndo ha ainda correlagdo com gravidade dos sintomas ou tipo etioldgico da

distonia.

4. METODO

Trata-se de projeto aceito pelo Comité de Etica do UniCEUB e Comité de Etica do IGES. Os
pacientes serdo divididos em distonia primaria, secundaria e grupo controle. De forma que

se tem os seguintes critérios de inclusao e exclusao dos seguintes grupos:
- Critérios de inclusao:

GRUPO DISTONICO — PRIMARIO

e Idade: Maior que 18 anos
e Portadores de distonia focal ou segmental cervical e facial — pelos critérios de
Albanese 2013

e Capacidade de fornecer consentimento informado
GRUPO DISTONICO — SECUNDARIO

e |dade: Maior que 18 anos;

e Portadores de distonia focal ou segmental — cervical e facial — pelos critérios de
Albanese 2013;

e Presenca de evidéncia de causa secundaria para a distonia (diagndstico de acidente
vascular encefalico prévio; evidéncia de lesdo estrutural no sistema nervoso central

em exames de imagem; histdria de hipdxia/andxia perinatal; histdria prévia de



traumatismo cranioencefalico; histéria prévia de infec¢ao do sistema nervoso
central; historia de uso de neurolépticos prévio ao aparecimento dos sintomas);

e Capacidade de fornecer consentimento informado.

Critérios de exclusao:

GRUPO DISTONICOS - PRIMARIO

e Diagndstico de outra comorbidade neuroldgica
e Uso de toxina botulinica ha menos de 3 meses

e Contraindicacdo ao procedimento de puncdo lombar

GRUPO DISTONICOS — SECUNDARIO

e Diagndstico de outra comorbidade neuroldgica

e Uso de toxina botulinica hd menos de 3 meses

GRUPO CONTROLE

e Diagndstico de outra comorbidade neuroldgica

Todos pacientes foram inicialmente questionados sobre o desejo de colaborar com sua

participacdo no trabalho e esclarecidos sobre o mesmo através da leitura do termo de

consentimento livre e esclarecido. Foram usados como critérios de exclusdo a presenca de

outras doengas degenerativas associadas a distonia. O paciente respondeu a um

guestionario inicial com dados gerais como idade, sexo, grau de escolaridade, profissao,

estado civil, dominancia manual. Também foram questionadas caracteristicas da doenca, a

partir das seguintes escalas:

1)Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS)! na vers3o traduzida

em portugués
2)Montreal Cognitive Assessment (MoCA)
3)Non-motor symptoms questionnaire

4)Escala hospitalar de ansiedade e depressao (HADS)



5)Yale — Brown obsessive compulsive scale

DADOS NEUROFISIOLOGICOS
Caracterizacdo dos musculos ativados com ENMG de superficie

e Estudo de conducdo motora e sensitiva
e Potencial evocado somatossensitivo

e Reflexo do piscamento

e ReflexoH

o Reflexo de inibicdo

5. RESULTADOS E DISCUSSAO

Foram analisados 60 pacientes captados no Ambulatério de Disturbios do Movimento
do Hospital de Base. Tais pacientes foram analisados em relagdo os questionarios, alguns dos
questionarios incompletos.

Dos 60 pacientes captados, 60% (n=36) eram mulheres e 40% (n=24) eram homens.
No que concerne as idades destes pacientes, teve-se uma média de idade de 53,91 anos. Em
relagdo aos tipos de distonia, 77% (n=46) sdo do tipo cervical e 23% (n=14) sao do tipo facial,
blefaroespasmo. 80% (n=48) dos pacientes tem como categoria de distonia, a distonia
primaria e 20% (n=12) tem distonia secundaria. Analisando os tipos de distonia por etiologia
primaria e secundaria tém-se que todos os pacientes que possuem distonia cervical sdo do
tipo secundaria, ja dentre os pacientes com distonia primaria 29,2% eram do tipo facial e os
demais sdo do tipo cervical (p=0,033). A média de idade dos pacientes por categoria foi de

58 anos para distonia primaria e 48 anos na secundaria 48 anos (p= 0,01)

Figura 1. Distribuicao de género, localizagdo e etiologia da distonia na amostra completa de

pacientes com distonia
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GENERO

mMasculine ®Feminino

TIPO DE DISTONIA CATEGORIA DA
DISTONIA

EPrmara ®S3ecundara

mCervical ®mFacial

20%

Figura 2. Distribuicdo de etiologia entre as diferentes localizagdes de distonia
Tipo de distonia
by Categoria do Participante
Disrenia Primdaria

» .

29,2%

Diistonia Secundaria

0%

- Jacial

Zoscorn, p=0,033

Na tabela abaixo evidencia-se uma analise global dos dados ja obtidos em nossa pesquisa. Entende-se

issing”, aqu i ue ai a iv uestionari i .
or “missing”, aqueles pacientes que ainda ndo obtiveram todos os questionarios aplicados

Tabela 1. Analise global dos dados obtidos até o momento

Idade NMSS HADS HADS HADS - MOCA FAB YBOCS
total Ansiedade Depressio

NMSS: escala de sintomas ndo motores para Doeng¢a de Parkinson, HADS: Escala de DepressGo e Ansiedade, MOCA:
Questiondrio cognitivo de Montreal, FAB: “Bateria” de Avaliagdo Frontal, YBOCS: Escala de Obsessdo e compulsdo Yale —

Brown
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Dentre os questionarios analisados, tem-se a Escala de ansiedade e depressdo (HADS), onde
considera-se o ponto de corte de 9 baseando-se em estudos prévios, obteve-se os seguintes resultados
evidenciado nas tabelas 2 e 3 abaixo, ou seja, 38,33% dos pacientes apresentaram ansiedade e 33,33%
depressdo, sendo que no escore de depressdo houve um p significativo (p =0,004) utilizando-se o teste
de Mann-Whitney ao comparar-se distonia cervical versus facial, como evidenciado na figura 3. Nossos
resultados corroboram com os resultados de Yang et al., 2016, onde em uma coorte de 120 pacientes,

16% apresentaram depressao e 24% ansiedade.

Tabela 2. Analise do sintoma depressao baseado na escala HADS

NAO 40 66 67%

SiM 20 33,33 %

Tabela 3. Analise do sintoma ansiedade baseado na escala HADS

SIM 23 38.33%

Figura 3. Escores de corte de depressao e ansiedade relacionado aos sintomas de ansidedade e

depressao.
HADS DEPRESSAD2
HADS ANSIEDAQE by Tipo de distonia
by Tipo de distonia cervical
cervical —J:]—|
} | —
facial
facial
I s S
o |2 |4 |8 |8 |w |12 |14 |16 |
o |2 |4 |& |& |10 |12 |14 |16 |18 |
p=0,004

Em relagdo a andlise eletroneuromiogréfica, captamos 72 PACIENTES. Sendo que foram

grupos examinados em momentos distintos e analise feita por examinador duplo cego. Os
12



grupos analisados foram: portadores de distonia primaria (DP), portadores de distonia
secundaria (DS) e grupo controle. Sendo 24 pacientes do grupo controle, 38 DP e 10 DS.
Obteve-se os seguintes resultados em relagcdo a media das idades, evidenciado na figura 4,

figura 5, o grupo controle obteve a média de 46,8, DP de 51,8 e DS de 52,6.

Group Descriptives

Group N  Mean 5D SE

Age C 24 46.8 8.19 1.88
op 38 51.8 11.36 1.84
Ds 10 52.6 12.01 411

Figura 4: Descrigdo dos grupos submetidos a eletromiografia por média de idades.

Mean (95% Cl)

L
o
1

Age

45 =

C DP DS
Group
Figura 5
Em relacdo a porcentagem por género e grupo, obteve-se os seguintes resultados,

evidenciados na figura 6. O sexo feminino representou 14 pacientes do grupo controle, 20 dos

DP e 4 dos DS. Ja o masculino foram 10 controles, 18 DP e 6 DS.
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Figura 6: descri¢Go das porcentagens por grupo e género.

Outro ponto avaliado pela pesquisa foi o periodo silente (CPS). Este refere-se aos
reflexos de laténcia curta e longa que podem ter componentes excitatorios e inibitérios. O
interesse clinico do periodo silente, decorre de sua utilidade para avaliar segmentos e
componentes dos nervos sensoriais (KOFLER et al., 2019). Em nossa analise, houve um
aumento na duracdo do periodo silente quando comparado ao grupo controle (p = 0,046), o
que poderia nos indicar a inibicdo insuficiente dentro do circuito inibitério espinhal,

hipersensibilidade cortical ou inibicdo cortical anormal (IPEKDAL, KARADAS, 2014).
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Mean (95% Cl)

CSP duration

25 4

Group

Figura 7: aumento da duragéo do periodo silente em relagéo aos pacientes controles.

6. CONSIDERAGOES FINAIS (OU CONCLUSOES)

Ratifica-se a presenca de sintomas ndo motores em pacientes com distonia, sendo
gue os sintomas psiquiatricos de ansiedade e depressao foram mais significativos chamando
a atencdo para a qualidade de vida desses pacientes. Evidencia-se, também, o aumento da
duracdo do periodo silente o que pode ser possivel método diagnostico de distonia no

futuro.
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