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COREQOATETOSE PAROXISTICA CINESIOGENICA
RELATO DE UM CASO TRATADO COM CARBAMAZEPINA

PE.M. CARRILHO, E.R. BARBOSA, M.S. HADDAD, L.R. COMERLATTI, J.C.P. LIMONGI, M. SCAFF

RESUMO - A coreatetose paroxistica (CP) € entidade rara. Até mesmo profissionais que estudam desordens do
movimento ndo costumam vé-la com freqii€ncia. A ocorréncia paroxistica de movimentos distdnicos, coréicos
e atetdsicos € a apresentag@o tipica da sindrome. O inicio costuma ser abrupto e os ataques podem durar de
alguns segundos até horas. Casos esporddicos e, mais frequentemente, casos familiares tém sido relatados. A
abordagem terapéutica com anticonvulsivantes, como a carbamazepina, nem sempre tem sucesso. Com esta
droga, porém, geralmente hé boa resposta na variante cinesiogénica da CP. E relatado o caso de um paciente
jovem do sexo masculino com essa variante da CP. O inicio da doenga se deu na puberdade. O exame neurolégico
era normal entre os ataques. A investigacdo laboratorial, EEG, TC de cranio e RNM de segmento cefalico foram
normais. Carbamazepina em doses baixas (100 mg/dia) foi eficaz no manejo dos ataques.
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Kinesigenic paroxysmal choreoathetosis: report of a case treated with carbamazepina

SUMMARY - Paroxysmal choreoathetosis (PC) is a rare entity, and professionals who study movement disordes
do not find it easily. Paroxysmal occurence of dystonic, choreic, athetosic movements is the typical feature of
this syndrome. The onset is always subtle and the attacks can last from few seconds to hours. Sporadic cases and
more common familial cases have been reported. The therapeutic approach with anticonvulsivant drugs like
carbamazepine is not always successful. However, there is a good response to this drug in the kinesigenic form
of PC. The case of a 21 years old male patient is reported here. The onset occurred during puberty, at 14 years
old. Neurologic examination was normal between attacks. Subtle and brief choreic, athetosic and dystonic limb
and legs movements precipitated by sudden quick and unexpected passive movements, as by startle, were
observed during the attacks. There was no familial history. Routine laboratorial investigation, EEG, CT scan
and MRI did not show significant changes. Carbamazepine in low dosages (100 mg/day) brought a complete
control of the attacks.

KEY WORDS: choreoathetosis, paroxysmal, kinesigenic, anticonvulsivants, carbamazepine.

O conhecimento atual sobre as coreoatetoses paroxisticas ainda € precério e pouco
sistematizado. A maioria dos estudos é constituido de relatos de caso, com escassas revisdes e
andlises anatomo-patoldgicas, dada a raridade da doenga e sua relativa benignidade. Gowers, em seu
livro cldssico sobre epilepsia®, descreveu 2 pacientes com movimentos atetéides induzidos por
acio. Esse autor, assim como outros posteriormente, considerava esses movimentos anormais como
forma peculiar de epilepsia (“epilepsia reflexa”)?. Sterling, em 1924, empregou o termo “epilepsia
extrapiramidal” para descrever espasmos dolorosos intermitentes, breves ou prolongados, com
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manuten¢do da consciéncia, em pacientes com encefalite letdrgica?. “Epilepsia estriatal” e “epilepsia
subcortical” foram alguns dos termos utilizados no passado para designar distirbios do movimento
de cardter paroxistico”. Em 1940, Mount & Reback descreveram o caso de um paciente de 23 anos
com movimentos involuntdrios tipicamente coreoatet6ides de caréter paroxistico sugerindo epilepsia,
porém sem alteracdo da consciéncia ou liberagdo esfincteriana. Havia histéria familiar nitidamente
autossdmica dominante e nada de significativo foi encontrado na investigacdo complementar. Esses
autores foram os primeiros a considerar a condigdo como entidade nosolégica prépria, propondo a
denominagio ‘“‘coreoatetose paroxistica familiar” para descrevé-la'®. Foram, ainda, os primeiros que
relataram o uso de anticonvulsivantes (fenitoina e fenobarbital) no controle dos movimentos
involuntdrios. Em 1967, Kertesz publicou 10 novos casos e, revisando a literatura a respeito da
entidade, propds a classificacdo em 2 formas: a variante cinesiogénica, induzida por movimentos
stibitos, e outra ndo cinesiogénica'', & qual Richards & Barnett'?, para enfatizar o aumento do tono
postural observado nesta forma, adicionaram o termo “distdnica”, ainda hoje utilizado, sobretudo
nas formas familiares®. Lance, em 1977, acrescentou uma terceira variante, uma forma intermedidria
entre as outras duas, cujo precipitante das crises era o exercicio continuado'. Mais recentemente,
outros duas formas clinicas foram descritas: a associada ao sono'*e a forma transitéria da infincia'?",

A maioria dos relatos de literatura refere-se a casos de ocorréncia familiar, sendo raras as
descri¢oes de formas esporéddicas, apesar de serem, provavelmente, as mais comuns. No presente
relato apresentamos um caso, com histéria familiar negativa e padrdo clinico compativel a forma
cinesiogénica de Kertesz.

RELATO DE CASO

JS, paciente do sexo masculino com 21 anos de idade, foi atendido no Ambulatério de Distiirbios do
Movimento da Clinica Neurolégica do HCFMUSP, com histéria de movimentos involuntérios paroxisticos
instalados aos 14 anos de idade. Tais movimentos eram de inicio subito, amplos, sinuosos, rapidos, com duragio
média de 15 segundos, afetando predominantemente 0 membro superior direito, sendo desencadeados por
movimentagio brusca, por sustos ou, mesmo, por estimulos tateis repetidos. No havia alteragdo da consciéncia,
relaxamento esfincteriano ou mordedura de lingua. Nas fases de exacerbagdo, os episddios ocorriam 20 a 30
vezes por dia. Nasceu de parto normal, sem intercorréncias; teve desenvolvimento neuropsicomotor ( “DNPM")
normal. N&o havia antecedentes moérbidos de relevancia. O exame fisico assim como o exame neurolégico
intercritico ndo revelaram anormalidades. Os exames laboratoriais de rotina ( hemograma, glicemia, uréia,
creatinina, urina tipo I, enzimas hepdticas, bilirrubinas), testes de fung¢io tireoidiana, estudo do metabolismo do
cobre, exame do liquido cefalorraqueano e imagens de tomografia computadorizada de cranio e de ressonancia
magnética ndo demonstraram anormalidades. Evolug@o: com a introdugdo de carbamazepina, na dose de 100
mg por dia, as crises foram completamente controladas.

COMENTARIOS

A coreoatetose paroxistica € entidade distinta da epilepsia e de outras sindromes
extrapiramidais, embora essa diferenciagdo possa, clinicamente, oferecer dificuldades. Esse tipo
peculiar de movimento anormal pode ainda ser confundido com quadros psiquidtricos de conversio
¢ somatoformes.

O mecanismo fisiopatolégico ainda é obscuro. Alguns autores ainda sugerem, pela boa resposta
aos anticonvulsivantes, uma base epileptogénica, em que pese os EEG serem habitualmente normais.
Jacome & Risko conseguiram, sob estimulagdo fética, induzir descargas epileptiformes periédicas e
localizadas (PLEDS) no hemisfério contra lateral a manifestagdo motora em paciente com a forma
distdnica’. Por outro lado, hd fortes evidéncias que relacionam a coreoatetose paroxistica com
anormalidades nos niicleos da base. Pelo estudo com tomografia por emissdo de pésitrons (PET-
scan) foi demonstrado, em paciente que apresentava hemidistonia paroxistica do lado direito,
diminui¢io no metabolismo do oxigénio, redu¢do da extracdo de oxigénio, aumento do volume
sanguineo e do fluxo na regido do hemisfério contralateral a manifestagdo e correspondente aos
nicleos da base'®.
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Considera-se atualmente que as discinesias paroxisticas podem apresentar-se sob 5 formas
distintas, sumariamente descritas a seguir.

1. Coreoatetose paroxistica cinesiogéncia (CPC). Caracteriza-se por qualquer tipo de
associagdo de movimentos distonicos, coréicos, atetéides ou bélicos ocorrendo em surtos, que podem
ser uni ou bilaterais. A duragdo dos ataques € extremamente curta, durando de alguns segundos até
5 minutos, sendo geralmente precipitados por movimentos bruscos, apds o paciente ter permanecido
em repouso por algum tempo. Costuma haver curto periodo refratirio antes do préximo ataque. A
frequéncia didria dos surtos nas fases de exacerbagfo da moléstia pode chegar a 100 por dia, sendo
alguns tdo intensos que muitas vezes provocam quedas. Em muitos casos, hé o relato de parestesias,
dores e outras alteracdes de sensibilidade precedendo as manifestagdes motoras e acompanhando
sua distribuigdo corp6rea. Quanto 2 etiologia, temos as formas idiopéticas (esporadicas ou familiares)
¢ as sintomdticas. Nas formas familiares, a heranga ¢ autossdmica dominante porém, por motivos
desconhecidos, predomina em homens na proporgio de 4 para 1. A média de idade de inicio vai dos
6 aos 16 anos (6 meses a 40 anos). Observa-se maior predominancia em familias de origem japonesa
e chinesa. O EEG ¢é normal, embora associagdo com epilepsia seja descrita. A TC de crinio
comumente®? também é normal®. H4 tendéncia a melhora com a idade e dramética resposta aos
anticonvulsivantes de maneira geral. Fenitoina,fenobarbital, primidona, valproato e, principalmente,
carbamazepina sdo descritos como tendo boa efic4cia'®!?, Praticamente, ndo existem estudos sobre
anatomia-patoldgica, sendo apenas 2 os casos necropsiados sem achados relevantes. A forma
sintomdtica € bastante rara. Esclerose miltipla e traumatismo cranio-encefélico seriam as principais
causas. Foram descritos casos em encefalites, hipoparatireoidismo com calcificagdo nos niicleos da
base, tireotoxicose, encefalopatias pés-anéxicas e por hipoglicemia, em caso de paralisia supranuclear
progressiva e em acidente cerebrovascular isquémico putaminal e talamico®"!820%,

2. Coreoatetose paroxistica disténica (CPD). Como na CPC, as hipercinesias podem ser do
tipo distdnico, coréico, atetdsico ou bélico, ocorrendo isoladamente ou em associa¢do, porém a
durag@o dos movimentos € maior variando de 5 minutos a 4 horas. Associagdo com quadros de
ataxia paroxistica familiar e miocimia responsiva a sono foi também descrita?. Geralmente ndo mais
que 3 surtos ocorrem em um dia e os fatores precipitantes sdo dlcool, café, ch4, tensdo e fadiga. A
fala € frequentemente afetada e o sono pode interromper um ataque. Da mesma forma que na CPC,
alteragGes sensitivas podem preceder os episédios de CPD. A forma idiopética familiar € autossémica
dominante, com leve predominio no sexo masculino (1,4 para 1). A média da idade de inicio varia
dos 6 aos 16 anos (2 meses até 30 anos). O EEG e TC de crinio sdo normais. A frequéncia dos
ataques pode diminuir com a idade, porém geralmente sdo persistentes e de dificil tratamento.
Ocasionalmente ha resposta a carbamazepina ou valproato. O clonazepam parece ser mais eficaz,
tanto para a forma idiop4tica quanto para a sintomdtica. Qutras drogas s3o relatadas, porém nenhum
estudo definitivo existe sobre o assunto. A forma sintomética ¢ mais rara. Esclerose muiltipla,
encefalopatia perinatal, encefalites, homocistinidria, hipoparatireoidismo, tireotoxicose, hemiplegia
infantil, traumatismo de crénio, hipoglicemia, diabetes e tumores ja foram relatados como causas de
CPD.

3. Coreatetose paroxistica forma intermedidria. Esta variante foi descrita inicialmente por
Lance em uma familia cujo padrdo de heranga era autossdmico dominante e os acometidos
apresentavam ataques que duravam de 5 até 30 minutos, precipitados por exercicios extenuantes ¢
prolongados. A resposta ao clonazepam foi varidvel. Existem, entretanto, relatos de casos esporadicos
que responderam bem 4 medicagdo'2.

4. Distonia/torcicolo paroxistico transitério da infancia. Esta entidade foi descrita por Snyder
em relato de 12 casos de torcicolo intermitente em criangas com idade entre 2 ¢ 8 meses®. Os
movimentos anormais eram de rotag@o e lateralizacdo do segmento cefalico, as vezes acompanhados
de palidez e vOmitos. A duragio dos epis6dios variava de 10 minutos a 14 dias, com frequéncia de
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2 a 3 episédios por més. Nos intervalos essas criangas apresentavam exame neurolGgico inteiramente
normal. Esses casos, embora comportem diagnéstico diferencial com tumores de fossa posterior,
tém evolugdo favoravel e desaparecem por volta dos 2 ou 3 anos de idade. Ap6s a descrigdo inicial
de Snyder, novos casos foram relatados, alguns com cardter familiar e outros em que as posturas € 0s
movimentos anormais envolviam o tronco e 0os membros inferiores®.

5. Discinesia paroxistica hipnogénica. Nesta forma de discinesia paroxistica, os movimentos
ocorrem durante os estdgios 2 € 4 do sono, com dura¢do média de 2 a 50 minutos. H4 formas
familiares e esporadicas e estreita relagdo com a CPC, pois alguns casos iniciam-se com os movimentos
anormais durante o sono e, posteriormente, passam a apresentd-los em vigilia com as mesmas
caracteristicas daquela entidade'. H4 ainda relato de coexisténcia de ambas em uma mesma familia'’.

No caso apresentado, o nitido desencadeamento das hipercinesias por movimentos bruscos, a
curta duragdo dos episddios, que se repetiam com alta frequéncia e a excelente resposta a doses
baixas de carbamazepina®® demonstram claramente tratar-se da forma esporédica de CPC.
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