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Hemicoreia na infancia: Revisao da literatura com relato de caso
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INTRODUCAO

A coreia consiste em movimentos irregulares
breves, varidveis, imprevisiveis, ndo estereotipados e nao
suprimiveis, que geralmente pioram na marcha, ao realizar
movimentos voluntarios e com o estresse. Esses
movimentos podem ou ndo estar associados a labilidade
emocional e hipotonia. Os movimentos coreicos podem
afetar todo o corpo porém sdo mais comuns na cabega,
pescoco e membros superiores.’

Na abordagem diagnéstica das coreias,
inicialmente deve-se considerar a forma de instalacdo do
quadro: agudo/subagudo ou progressivo. No grupo das
causas agudas/subagudas, as principais sdo: auto-imunes,
vasculares, infecciosas, hipoxicas ou toxicas. J& no grupo
das causas progressivas, existem causas adquiridas ou
genéticas.2 Dentre as causas adquiridas, as mais comuns
sdo estruturais (tumores p.ex), todxicas, autoimunes,
infecciosas e iatrogénicas. No grupo das causas genéticas,
temos a coreia hereditaria benigna, doencgas
neurodegenerativas (Doenca de Huntington, aciddria
glutarica, Doenca de Wilson, encefalopatia associada ao
GNAO1, doengas mitocondriais, sindrome de Lesch-Nyhan,
fenilcetondria, neuroacantocitose), sindromes ataxico-
coréicas, dentre outras’.

No grupo das causas infecciosas existem algumas
particularidades geograficas. Apesar de uma drastica
reducdo do nimero de casos de coreia relacionados a febre
reumatica (Sydenham) devido a ampla utilizacdo de
antibidticos, nos paises subdesenvolvidos, tal condicdo
ainda é a principal causa de coreia na infancia e na
adolescéncia de inicio agudo, sendo rara ap6s 20 anos de
idade3“ . A coreia de Sydenham é mais prevalente no sexo
feminino, tendo em geral curso transitério, média de dois a
trés meses, podendo ter duragdo maior que um ano. Essa
condi¢do ocorre como uma manifestacdo tardia ap6s uma
infeccdo causada pelo estreptococo beta-hemolitico do
grupo A, podendo ocorrer em até sete meses apds a
infeccdo aguda.* Em relagdo ao quadro clinico, a
apresentacdo dimidiada, ou seja, hemicoreia, é raramente
relatada nesta condicdo.

Relatamos caso de jovem com quadro de
hemicoreia de instalagdo aguda relacionada a febre
reumatica, sendo discutida abordagem diagndstica,
tratamento e prognéstico. Trata-se de uma etiologia
importante a ser considerada nos casos de coreia de inicio
na infancia/adolescéncia pois a instituicdo de
antibioticoterapia profilatica reduz a morbidade desta
condicdo mesmo naqueles casos atipicos com apresentacdo
dimidiada como apresentado por nossa paciente. A
divulgacdo de informacg8es sobre o paciente foi aprovada
pelo Comité de Etica em Pesquisa do INDC/UFR], sob o
numero: 6.284.811. A responsavel pela paciente assinou o
TCLE.
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RELATO DE CASO

Adolescente de 13 anos, sexo feminino,
estudante do oitavo ano do ensino fundamental. Iniciou 3
meses antes da avaliagdo em nosso servico, quadro de
movimentos involuntarios de caracteristica coreiformes em
dimidio direito associada a irritabilidade. A instalagcdo dos
sintomas ocorreu em dias com posterior estabiliza¢do do
quadro. Os movimentos atrapalhavam as atividades
escolares, tanto pelo comprometimento de sua destreza
manual quanto pelo constrangimento social. Procurou
atendimento médico sendo prescrito biperideno 2 mg 2x ao
dia, com relato de discreta melhora.

Apresentava histéria de quadro gripal
caracterizado por coriza e odinofagia, sem febre associada e
com melhora espontanea em poucos dias, precedendo em
um més o inicio dos sintomas neurolégicos.

Histérico de puberdade precoce em uso de
anticoncepcional oral ha 9 meses. Negava histéria familiar
de doencgas neuroldgicas ou psiquiatricas.

Ao exame fisico apresentava movimentos coréicos
associado a hipotonia em dimidio direito, sem outras
alteragdes.

Andlise laboratorial revelou VHS elevado (30 mm/h
- V.R: até 15mm/h), assim como do colesterol total (213
mg/dl - VR: até 170 mg/dl) e LDL (159 mg/dl - VR: até 100
mg/dl). Demais itens da investigacdo laboratorial
encontravam-se dentro da normalidade, tais como,
hemograma, eletrélitos, glicemia, creatinina, hepatograma,
TSH, marcadores de doencas reumatoldgicas, VDRL e
anticorpo anti-estreptolisina O.

Ressonancia  magnética de encéfalo e o
ecocardiograma transtoracico sem alterac¢des.

Recebeu diagndstico de coreia de Sydenham,
tendo sido orientada a fazer uso de penicilina benzatina na
dose de 1.200.000 unidade intramuscular de 21/21 dias até
21 anos como tratamento profilatico e para coreia foi
substituido biperideno por acido valpréico 250 mg 2x ao dia
como tratamento sintomatico. Reavaliamos a paciente um
més apds inicio do acido valproéico, sendo observada
melhora expressiva da hemicoreia a direita.

DISCUSSAO

Febre reumatica é a causa mais comum de coreia
aguda na inféncia-adolescéncia, estando relacionada a uma
manifestacdo tardia, auto-imune, decorrente de infeccdo
causada pelo estreptococo beta-hemolitico do grupo A*> Os
pacientes relatam episédio infeccioso prévio, geralmente
precedendo o inicio da coreia em até 6 meses, caracterizado
por febre, tosse e/ou dor de garganta, podendo ser ainda
oligossintomatico.
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Os titulos de antiestreptolisina O (ASO) e anti-
desoxiribonuclease B (anti-DNAse B) devem ser
interpretados levando-se em consideragdo o nivel de
suspeicdo da coreia de Sydenham, sendo que a ASO
costuma manter-se positiva por mais tempo do que a anti-
DNAse B4. O pico da ASO ocorre entre a 4% e a 6% semana,
podendo manter-se elevada por até um ano apos a
infeccdo, e em até 20% dos pacientes com Febre Reumatica
ndo sdo documentados niveis elevados de ASO2 Como a
coreia é uma manifestacdo tardia, é possivel que os titulos
da ASO ja tenham normalizado no momento do teste.>®

A coreia de Sydenham em geral tem curso
autolimitado, tendo uma dura¢do média de 2 a 3 meses,
podendo em casos atipicos ter dura¢do superior a 1 ano3.
Em relagdo a distribuicdo corporal, menos comumente
pode se apresentar como hemicoreia em 20-30% dos casos,
como no caso relatado.”®

Pacientes com uma histéria atipica ou com
hemicoreia devem ser submetidos a uma neuroimagem
(preferencialmente ressonancia magnética de cranio) para
exclusdo de causas estruturais.’ Outros diagndsticos
diferenciais que devem ser considerados sdo IUpus
eritematoso sistémico (LES), sindrome do anticorpo
antifosfolipideo (SAF), causas téxicas, uso de alguns
medicamentos, tais como anticoncepcionais orais e
anticonvulsivantes®, e causas estruturais como AVC ou
tumor, que devem ser consideradas principalmente se
forem assimétricas/ unilaterais."

No caso relatado, por se tratar de hemicoreia de
inicio agudo na infancia, foram aventadas inicialmente as
seguintes hipoteses diagnésticas: coreia de Sydenham,
doengas reumatolégicas (LUpus Eritematoso Sistémico e
Sindrome Anti-Fosfolipideo) e medicamentosa
(anticoncepcional oral). Os marcadores reumatolégicos
negativos afastaram a possibilidade de se tratar de uma
doenca reumatolégica/colagenose. 0] uso de
anticoncepcional ndo estaria relacionado ao quadro devido
a auséncia de relagdo temporal com seu uso. A coreia
induzida pelo uso de anticoncepcional j& foi descrita
algumas vezes na literatura logo apo6s inicio do mesmo e na
maioria dos casos ha reversdo em até 2 a 3 meses ap0s sua
suspensdo, podendo  apresentar-se como  coreia
generalizada ou mais raramente como hemicoreia.>'?

Manifesta¢8es neuropsiquiatricas frequentemente
estdo presentes na coreia de Sydenham, como labilidade
emocional, comportamento obsessivo-compulsivo,
ansiedade e déficit de atengdo, podendo inclusive anteceder
0s movimentos coreicos®. No caso relatado havia
irritabilidade concomitantemente ao quadro hiercinético.

A paciente em questdo recebeu diagnostico final
de coreia de Sydenham uma vez que segundo as Ultimas
diretrizes brasileiras para febre reumatica e a Ultima revisdo
dos critérios de Jones a presenca isolada de coreia, apds
exclusdo de outras causas possiveis, é suficiente para o
diagnéstico de febre reumatica, mesmo sem outras
manifestacdes associadas®* .

Hemicoreiana infancia

CONCLUSAO

A coreia de Sydenham deve sempre ser
considerada no diagnéstico diferencial das coreias de inicio
agudo na infancia-adolescéncia por ser a causa mais
frequente nessa faixa etaria.# Neste contexto é fundamental
uma busca ativa em relacdo a histéria de infeccdo de
orofaringe prévia ao quadro neurolégico.

Neste cendrio o neurologista tem importante
papel para o diagnostico de febre reumatica na fase inicial
com a instituicdo precoce do tratamento profilatico
(penicilina benzatina) reduzindo significativamente a
morbimortalidade relacionada a esta condicdo.
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