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A coréia familiar benigna (CFB) é doenca rara, descrita inicialmente por
Haerer e col. 6 e Pincus e Chutorian23, Manifesta-se por movimentos coréicos
que se instalam nos primeiros anos de vida, e caracteriza-se pela auséncia de
comprometimento mental marcante e progressivo, tal como ocorre na coréia
de Huntington, permanecendo o quadro estidvel com o decorrer dos anos.

No presente relato sdo apresentadas duas irmids com essa afec¢io, além
de breve revisdo da literatura.

OBSERVACOGES

Caso 1 — G.8., 17 anos, sexo feminino, cor preta, brasileira, registro (HC) 215 3073-G.
Paciente examinada pela primeira vez no Ambulatério de Neurologia do HC da
FMUSP aos 14 anos. Segundo a mé#e, apresentava movimentos involuntdrios nos 4
membros, iniciados aos trés anos de idade. Os movimentos prejudicavam a marcha
e a execucdo de atos motores finos. acentuando-se com as emocdes. O quadro mante-
ve-se estabilizado desde a sua instalacdo. Antecedentes pessoais: nasceu de parto
normal, sem complicacdes perinatais: o dehenvolvimento neuropsicomotor foi normal;
nega antecedentes moérbidos de relevAncia; nega quadros infecciosos de orofaringe
precedendo a instalacio dos movimentos involuntdrios. Ac exame fisico geral consta-
tou-se como f(inica anormalidade a presenca de ceratocone em ambos os olhos. A
pesquisa do anel de Kayser-Fleisher foi negativa. Ao exame neurol6gico evidencia-
ram-se movimentos coreoatetSticos no tronco € nos 4 membros (predominando em
territério distal); hipotonia global moderada e reflexos miotdticos diminufidos nos
4 membros, porém simétricos. A avaliacdo psicolégica feita por duas vezes, com
intervalo de um ano, mostrou rebaixamento mental discreto, sem cariter progressivo.
Exames complementares: tomografia computadorizada de cranio, liquido cefalorraqueano
(LCR), eletrencefalograma (EEG) normais; dosagens de ceruloplasmina, &cido trico
sérico, cilcio e f6sforo normais; pesquisa para erros inatos do metabolismo negativa;
provas de atividade reumética negativas. Evoluc8o: durante trés anos de seguimento,
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o quadro manteve-se estdvel e os movimentos parcialmente controlados com haloperidol
em doses baixas, j& que n#o suporta doses maiores, com as quais desenvolve acentuada
sonoléncia.

Caso 2 — 1.8., 8 anos, sexo feminino, cor preta, brasileira, registro (HC) 2 184477-H.
Quadro iniciado aos dois anos de idade com movimentos involuntirios das extremidades
e dificuldade & fala. Foi examinada pela primeira vez no Ambulatério de Neurologia
Infantil do HC da FMUSP aos b anos. Antecedentes pessoais: nascida de parto normal
sem complicacGes perinatais; desenvolvimento neuropsicomotor normal, exceto discreto
retardo na aquisicio da fala; nega quadros infecciosos de orofaringe antecedendo a
instalacio das manifestacSes neurolégicas e outros antecedentes mérbidos de relevancia.
Ao exame fisico geral n#o apresentava anormalidades. A pesquisa do anel de Kayser-
-Fleisher foi negativa. Ao exame neurolégico apresentava: disartria; movimentos
coreoatetéticos nos 4 membros, mais acentuados no hemicorpo esquerdo; marcha dificul-
tada pela presenca dos movimentos involuntirios; reflexos miot4ticos globalmente
hipoativos mas simétricos. A avaliacio mental, realizada por duas vezes, com intervalo
de um ano, revelou rebaixamento discreto n#o progressivo. Exames complementares:
tomografia computadorizada de cranio, LCR e EEG normais; dosagens de ceruloplasmina,
4cido Grico sérico, célcio e f6sforo normais; pesquisa para erros inatos do metabolismo
negativa; provas de atividade reumética negativas. Evolucfio: quadro estdvel em 3 anos
de seguimento. N&o houve resposta satisfatéria ao uso de clorpromazina ou haloperidol
para o controle dos movimentos involuntérois.

Quanto aos antecedentes familiares de ambos os casos (vide heredograma: Fig. 1),
quatro tios maternos apresentavam tremor intencional de extremidades (trés dos quals
foram examinados na Divisfio de Clinica Neurolégica). As duas pacientes fazem parte
de uma fratria de 7 membros e hi consangliinidade entre os pais.

COMENTARIOS

Na tabela 1 foram incluidos os relatos de literatura de casos de CFB
desde a descri¢do inicial de Haerer e col.® em 1967 até o presente, exceto
o de Sadjapour e Amato (apud Bird & col. 1) a cujo trabalho nido tivemos acesso.
A maioria das familias com CFB descritas apresenta padrdao de heranga tipo
autossdmico dominante (Fig. 1). Na familia estudada a percentagem de afetados
verificada na terceira geragdo foi 28,6 (dois casos numa irmandade de 7). O
tremor intencional observado em alguns membros da terceira geracdo pode
representar uma forma frusta da doenca, como admitem Pincus e Chutorian 13,
Como se observa no heredograma esse tipo de tremor, foi encontrado em 4
membros de uma irmandade de 8 (Fig. 1). Esses dados sugerem uma heranca
autossdmica de tipo. dominante com penetrancia incompleta. A idade de inicio
verificada nos casos deste relato coincide com a observada na literatura, ou
seja, o quadro instala-se geralmente nos primeiros anos de vida, embora o
inicio possa ser retardado até o fim da primeira década.

No quadro clinico, a manifestagdo mais importante é a hipercinesia de
tipo coréico, geralmente associada a hipotonia moderada. O caso 2 apresen-
tava ainda disartria, também observada por Chun e col.2 em seus pacientes.
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Fig. 1 — Heredograma dos casos descritos.
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Em relacdo ao estado mental, ambos os casos apresentavam discreto rebaixa-
mento intelectual de cardter ndo progressivo, dado também constatado por
Chun e col.2 e Bird e col.? em alguns de seus casos. O aspecto mais caracte-
ristico da CFB, que a diferencia da coréia de Huntington é a evolugdo favoravel,
com tendéncia & estabiliza¢io do quadro, fato constatado nos casos ora apresen-
tados. Outras peculiaridades da coréia de Huntington na infincia sdo: a
presenca de crises convulsivas, deterioragio mental grave, rigidez ¢ evolugio
mais rapida que as formas do adulto 8. A negatividade das provas de atividade
reuméatica, a longa evolugio da doenga e seu carater familiar permitem excluir
a coréia de Sydenham. Os casos de coréia de Sydenham descritos com os fami-
liares 11 apresentam provas de atividade reumdtica positivas e segundo
Spagnuolo e Taranta 15, apenas refletem vulnerabilidade geneticamente determi-
nada a esta afeccio. A doenca de Wilson pode ser excluida com base nos
valores normais da ceruloplasmina e na auséncia do anel de Kayser-Fleischer.
A coreoatetose paroxistica familiar é caracterizada pela natureza intermitente
da sintomatologia, ao contrdrio do observado no presente relato, em que os
movimentos coréicos uma vez instalados se tornaram constantes. No paramio-
clonus multiplex de Friedreich 5, denominagdo antiga do que presentemente se
considera como mioclonia essencial4, a idade de inicio, o curso geralmente
favordvel e o padrdo de heranca se assemelham aos da CFB. A diferenciagio,
que deve ser feita principalmente com base no padrido dos movimentos involun-
tarios, pode ser dificil e a confusdo na distingdo entre as duas entidades pode
ser observada na propria literatura sobre a CFB. Assim, o caso descrito por
Refsum e Sjaastad 1¢ é considerado por esses autores como uma forma benigna
do paramioclonus multiplex mas semelhante aos casos descritos por Haerer e
col.8 e Pincus e Chutorian13 que sdo exemplos tipicos de CFB. Por outro
lado, Damasio e col.3 e Bird e col.1 consideram o caso descrito por Refsum
e Sjaastad como uma CFB. A distingdo em relagdo & doenca de Lesch e
Nyhan® pode ser feita pela auséncia de disturbios de comportamento (automu-
tilacdo) e niveis normais de Aacido urico. Movimentos coréicos podem eventual-
mente estar presentes no hipoparatireoidismo, mas nesta condicdo surgem
anormalidades metabdlicas das quais a mais constante é hipocalcemia. Outra
entidade nosolégica que pode cursar com coréia é a doenga de Hallervorden-
-Spatz, porém nesses casos associam-se rigidez ou quadro distonico e deterioragio
mental progressiva. Com relagdo ao tratamento, a precaria resposta terapéutica
ao uso de neurolépticos observada nos casos estudados estd de acordo com os
dados da literatura 1.2, Os casos apresentados se identificam sob varios aspectos
com outros descritos na literatura sob o diagnéstico de CFB.

RESUMO

Sdo apresentados dois casos (irmds) de coréia familiar benigna. O estudo
do heredograma mostra padrdo compativel a heranca autossdOmica dominante
com penetrdncia incompleta. Discute-se o diagnédstico diferencial dessa doenga
e faz-se breve revisdo da literatura.
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SUMMARY

Benign familial chorea. Report of two cases.

Two cases (siblings) of benign familial chorea are reported. The family’s
pedrigree shows an autosomic dominant form of inheritance with incomplete
penetrance. The differential diagnosis is discussed as well a brief literature
revision is made.
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