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DESCRICAO DO METODO DE COLETA DE
EVIDENCIA

Foram revisados artigos nas bases de dados do MedLine (PubMed)
e outras fontes de pesquisa, sem limite de tempo. A estratégia de
busca utilizada baseou-se em perguntas estruturadas na forma P.I.C.O.
(das iniciais “Paciente”, “Intervengdo”, “Controle”, “Outcome”). Foram
utilizados como descritores: dystonia and (benzodiazepines or baclofen
or tizanidine or clodinine): dystonia and (anticholinergics or haloperi-
dol or lisuride); dystonia and (botulinum toxin); dystonia cervical and
(speech therapy or speech pathologist or botulinum toxin); focal dysto-
nia and (botulinum toxin); dystonia and (sensory stimulation or senso-
ry rehabilitation); dystonia and (biofeedback or electromyography bio-
feedback); dystonia and (transcranial magnetic stimulation); (dystonic
disorders or dystonia) and (self help devices or assistive technology or
assistive technologies or rehabilitation); dystonia and (activity daily
living); dystonias and (neurosurgery not intrathecal baclofen)

GRAU DE RECOMENDAGCAO E FORCA DE EVIDENCIA:
A: Estudos experimentais ou observacionais de melhor consisténcia.
B: Estudos experimentais ou observacionais de menor consisténcia.
C: Relatos de casos (estudos ndo controlados).
D: Opinido desprovida de avaliagdo critica, baseada em consensos,
estudos fisioldgicos ou modelos animais.

OBJETIVOS:
Oferecer informages sobre distonias e orientar sobre tratamento
e reabilitagdo.

PROCEDIMENTOS:
Terapéuticos para Distonias.

CONFLITO DE INTERESSE:

Nenhum conflito de interesse declarado.

INTRODUCAO

Os disturbios do movimento compdem um grupo de doengas clas-
sificadas como extrapiramidais e estdo associados com movimentos

TVNIORHO ODILdY

involuntadrios ou anormalidades do tonus muscular esquelético, da
postura ou ambos. Os disturbios de movimento podem ser divididos
em duas categorias clinicas: os que demonstram escassez de movi-
mento (hipocinesia) e os que apresentam movimentos involuntarios
excessivos anormais (hipercinesia).

As distonias sdo disturbios do movimento caracterizados por con-
tragdo muscular que causam movimentos repetitivos de tor¢gdo com
velocidades variaveis, levando a uma postura anormal. Nas distonias
os nucleos da base tém papel importante na fisiopatologia, explican-
do as alteragdes sensoriomotoras como:presenga de dor, sensagdo de
queimadura, parestesia, que pode proceder ao inicio das contragGes
musculares.?

Podem ser classificadas de acordo com a idade do surgimento,
etiologia e distribuicdo anatdmica. Com base na etiologia a distonia
pode ser primaria, por ocorréncia hereditaria ou espordadica, ou secun-
daria associada com disturbios neuroldgicos.*? Pode ser: focal quando
envolve partes Unicas do corpo, por exemplo a cdibra do escrivdo e o
blefarospasmo; segmentar quando envolve duas ou mais partes con-
tiguas; multifocal quando envolve varias partes do corpo, porém ndo
adjacentes; generalizada envolve a distonia crural segmentar e pelo
menos outra parte do corpo.'?

A presente diretriz tem por objetivo fornecer recomendagdes para
o tratamento das distonias.

1. QUALA EFICACIA DOS RELAXANTES MUSCULARES (BENZODIAZEPINICOS,
BACLOFENO, TIZANIDINA, CLONIDINA, ANTICOLINERGICOS) NAS
DISTONIAS?

Em estudo realizado em 11 pacientes com diagndstico clinico e
eletroneuromiografico de torcicolo espasmadico, foi comparado o re-
sultado do tratamento com doses de até 12 mg/dia de Tizanidina com
placebo, por 6 semanas com cada droga e intervalo de 1 semana entre
cada periodo, observando-se ndo haver, em nenhum paciente, melho-
ra clinica significativa® (B).

Em estudo realizado com 19 pacientes com diagndstico de disci-
nesia tardia por uso cronico de neurolépticos, foi comparado o efeito
do clonazepan em doses entre 2 e 4 mg/dia com placebo, por um pe-
riodo de 12 semanas. Observou-se diminuigdo de 35% nas escalas de
discinesia, sendo o beneficio mais evidente nos pacientes em que os
sintomas distonicos predominavam* (B).

Em estudo realizado com 11 pacientes com diagndstico de sin-
drome de Meige (blefaroespasmo/distonia oromandibular), o uso
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de medicagdes via endovenosa mostrou melhora significativa dos
indices de blefaroespasmo em resposta ao biperideno e ao clonaze-
pan injetaveis. A avaliagdo de cada paciente ndo auxiliou na previsdo
do potencial terapéutico dessas drogas para tratamento por via oral
subsequente® (A).

Em estudo realizado com 64 pacientes com diagnéstico de distonia
cervical idiopatica, foi comparada a efetividade do tratamento com to-
xina botulinica e com trihexyphenidyl. Os pacientes foram divididos em
2 grupos de 32 individuos, cada grupo recebendo inje¢des de toxina
botulinica associadas a comprimidos de placebo ou inje¢es de solu-
¢do salina associadas a comprimidos de trihexyphenidyl. As avaliacGes
clinicas apds 12 semanas mostraram melhora significativa em favor
da toxina botulinica e efeitos adversos significativamente menos
frequentes com essa terapéutica® (B).

RecoMenDACAO

O arsenal terapéutico para tratamento de pacientes distonicos foi,
durante anos, restrito a um numero reduzido de medicagGes por via
oral, cuja eficacia é muito varidvel de paciente para paciente, além de
terem grande limitagdo em seu uso devido a alta frequéncia de efeitos
colaterais intolerdveis. Os estudos existentes sobre esse tema sdo pou-
cos, e geralmente antigos (D). Atualmente, o tratamento de escolha
para distonias focais é a toxina botulinica’ (A). Porém, em pacientes
com distonias generalizadas, em que ndo é possivel utilizar a toxina
em todos os musculos envolvidos, o uso associado de algumas drogas,
notadamente o clonazepan, é recomendado, com monitorizagdo cui-
dadosa das doses entre 2 a 4 mg/dia e efeitos colaterais, pode promo-
ver diminuigdo de 35% nas escalas de discinesia® (A). Ha necessidade
de estudos mais amplos para melhor indicagdo dessa terapéutica (D).

2. QUALA EFICACIA DO TRATAMENTO LOCAL COM APLICAGAO DE TOXINA
BOTULINICA NAS DISTONIAS CERVICAS?

Foram observados resultados positivos quanto ao uso de toxina
A (XEOMIN) na distonia cervical em estudo com 233 sujeitos, sendo
78 com aplicagdo de toxina botulinica 120U, 81 com aplicagdo de to-
xina botulinica 240U e 74 com tratamento placebo. Os sujeitos foram
avaliados a partir de baseline e com follow-up de 4 semanas, 8 se-
manas e visita final, através da avaliagdo TWSTRS. Apds uma semana
da aplicagdo, sujeitos foram contatados para investigar mudangas no
quadro ou eventos adversos. Como desfecho primario foi analisada
a diferenga dos resultados, comparando avaliagdo inicial e follow-up
(4 semanas). Quanto aos desfechos secundarios foi considerada a dife-
renca dos resultados, comparando follow-up de 4 e 8 semanas. A visita
final mostrou que ambas doses de toxina A foram mais eficazes que
o tratamento placebo, sendo p < 0,001 para os 3 subitens da escala
TWSTRS (gravidade, incapacidade e dor), nos 3 momentos (follow-up
4 semanas, 8 semanas e visita final). Ndo houve diferenca significativa
dos resultados comparando as doses aplicadas (120U e 240U). Quanto
aos efeitos adversos, como dor cervical, disfagia, fraqueza muscular,
foram, em sua maioria, leves ou moderados, ndo apresentando um
resultado significativo para a pesquisa® (A).

Foram observados resultados positivos quanto ao uso de toxina
botilinica A (AbobotulinumtoxinA DYSPORT) na distonia cervical em
estudo com 116 sujeitos, sendo 55 com aplicagdo de toxina botuli-
nica (com 4 ciclos de tratamento) e 61 com tratamento placebo. Os
sujeitos foram avaliados a partir de baseline e com follow-up de 4 se-
manas, 8 semanas e 12 semanas, através da avaliagdo TWSTRS, VAS,
SF36, Questiondrio de Qualidade de Vida e Avaliagdo dos Sujeitos.
Com o desfecho mostrou-se que o tratamento com Toxina Botulinica

A foi mais eficaz que o tratamento placebo, sendo p < 0,001 no pri-
meiro follow-up de 4 semanas utilizando a escala TWSTRS, e p = 0,019
no follow-up de 12 semanas. Quanto aos efeitos adversos, como dor
cervical, disfagia, fraqueza muscular, foram em sua maioria, leves
ou moderados, ndo apresentando um resultado significativo para a
pesquisa® (A).

Foram observados resultados positivos quanto ao uso de toxina botu-
linica (RimabotulinumtoxinB MIOBLOC) para melhora da dor na distonia
cervical em trés estudos, o primeiro (AN072-301) com 109 sujeitos res-
ponsivos ao tratamento com BoNT-A, sendo 36 com aplicagdo de BONT-B
5000U, 37 com aplicagdo de BoNT-B 10000U e 36 com tratamento pla-
cebo; o segundo (AN072-302) com 77 sujeitos resistentes ao tratamen-
to com BoNT-A, sendo 39 com aplicagdo de BoNT-B 10000U e 38 com
tratamento placebo; o terceiro (AN072-402) com 111 sujeitos, sendo 56
com aplicagdo de BoNT-B 10000U e 55 com aplicagdo de BoNT-A 150U.
Os sujeitos foram avaliados a partir de baseline e com follow-up através
da avaliagdo TWSTRS. Com os desfechos, mostrou-se que o tratamento
com RimabotulinumtoxinB foi mais eficaz que o tratamento placebo ou o
tratamento com BoNT-A para melhora da dor, sendo p < 0,001%° (A).

Foram observados resultados positivos quanto ao uso de Botox
(BoNT-A) ou Myobloc/Neurobloc (BoNT-B) na distonia cervical em
estudo com 111 sujeitos, sendo 55 com aplicagdo de BoNT-A (150U)
e 56 com aplicagdo de BoNT-B (10000U). Os sujeitos foram avaliados
em uma triagem e em follow-up de 4 semanas e 8 semanas, através
da avaliagdo TWSTRS e VAS. Com o desfecho, mostrou-se que o tra-
tamento com BoNT-A é tdo eficaz quanto com BoNT-B, ndo havendo
diferenga entre os resultados de ambos, quanto a duragdo dos efeitos
das aplicagdes, quanto a melhora da dor e quanto aos efeitos adversos,
porém, comparando resultados das avaliagGes realizadas na triagem e
apos aplicagdes, ambos os grupos tiveram um resultado significativo,
sendo p < 0,001 no follow-up de 4 semanas e 8 semanas* (A).

Foram observados resultados positivos quanto ao uso de BoNT-A,
associada a terapia de reabilitagdo especifica na distonia cervical em
estudo com 40 sujeitos, sendo 20 com aplicagdo de toxina botulinica
100-200U (grupo BTX-0) e 20 com aplicagdo de toxina botulinica 100-
200U associada terapia de reabilitagdo especifica (alongamentos, mas-
sagens, biofeedback) de 2 semanas, com sessdes diarias de 60-90 mi-
nutos (grupo BTX-PT). Os sujeitos foram avaliados a partir de baseline
e com follow-up através das avaliagdes TWSTRS, Tsui scale, ADL e Total
Pain Score. Apds aplicacdo, sujeitos foram contatados para investigar
mudangas no quadro ou eventos adversos. Como desfecho mostrou-
se que ambos os tratamentos foram eficazes, porém o grupo BTX-PT
apresentou maior eficacia quanto a duragdo dos efeitos das aplicagdes,
quanto a melhora da dor e quanto ao desempenho nas atividades de
vida didria (p < 0,001)* (A).

ReEcOMENDACAO

A Toxina botulinica (tipo A ou tipo B) é recomendada como trata-
mento de escolha para a distonia cervical, com maior eficicia quando
associada a terapia de reabilitagdo fisica (com fisioterapia, terapia ocu-
pacional, fonoaudiologia etc.), resultando em melhora da incapacidade
e da dor. A selegdo de musculos e a variagdo da dosagem (100U a 1000U)
para a aplicagdo pode gerar diferengas nos resultados®*? (A).

3. A INTERVENGAO FONOAUDIOLOGICA MINIMIZA O EFEITO COLATERAL
DA DISFAGIA, APOS APLICAGAO DE TOXINA BOTULINICA NOS
PACIENTES COM DISTONIA CERVICAL?

A distonia é uma sindrome caracterizada por contragdo muscular
sustentada causando torgdo, movimentos repetitivos ou posturas
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anormais que podem afetar a maioria dos musculos voluntarios. A
apresentagdo mais comum ¢é a distonia cervical que afeta a mus-
culatura do pescogo de forma localizada ou associada a outras
partes do corpo. O uso da toxina botulinica tipo A tem mostrado
resultados positivos evidenciados pelos estudos, os quais citam, na
sua maioria, a Disfagia como principal efeito colateral apés aplicagdo
da mesma®*? (A),** (B).

REcOMENDAGCAO

Na pratica clinica observa-se que ha, em alguns, casos, o efeito
colateral da Disfagia apds a aplicagdo de toxina botulinica nos pa-
cientes com distonia cervical®*? (A),* (B), que apesar de transitoria
traz sérios desconfortos para os individuos e a intervengdo fonoau-
dioldgica tem apresentado bons resultados quanto a minimizagdo da
mesma. Entretanto, ndo foram encontradas evidéncias da atuagdo
fonoaudioldgica junto a clinica de bloqueio neuroquimico nestes
pacientes, sendo necessarios estudos nesta linha de intervengdo
terapéutica (D).

4. QUAL A EFICACIA DO TRATAMENTO LOCAL COM APLICAGAO DE TO-

XINA BOTULINICA NAS DISTONIAS FOCAIS (CAIBRA DO ESCRIVAO)?

Foram observados resultados positivos quanto ao uso de toxina
botulinica na distonia focal, cdibra do escrivdo em 40 pacientes (20
com tratamento de aplicagdo de toxina botulinica e 20 com trata-
mento placebo) avaliados a partir de baseline e com follow-up de
01 ano. Como desfecho primario a opinido do paciente foi levada
em consideragdo e um total de 14 pacientes de um grupo de 20 que
receberam injegGes de toxina (com dose média de 178 unidades em
duas sessdes) optaram por manter o tratamento dados os resultados
alcangados. Quanto aos desfechos secundarios foram consideradas
avaliagdes clinicas que apontaram resultados de melhoria com os
escores de acompanhamento de classificagdo como variaveis depen-
dentes e ajuste para as co-variaveis de base, incluindo as disposi¢cdes
dos valores basais das escalas de avaliagdo que mostraram efeitos
do tratamento em melhora da dor (durante atividade de caligrafia)
pela escala visual analdgica (VAS p = 0,02), melhora pela escala de
classificagdo de caimbras (WCRS p = 0,01) e na velocidade de escrita
(p = 0,04). Na escala de gravidade dos sintomas (SSS) os escores
do follow-up foram ajustados no limite da significancia (p = 0,06),
enquanto que nenhum efeito terapéutico benéfico significativo foi
observado em relagdo a escala de status funcional (FSS p = 0,14).
Efeitos colaterais como fraqueza da mdo foram relatados, em sua
maioria leves e transitéria, e dor no local da injegdo’ (A).

RECOMENDAGCAO

Considerando os efeitos de melhora da dor durante escrita, e de
gravidade das caimbras (entre 60-90%), observados quando da apli-
cagdo de toxina botulinica tipo A (BoNT-A) (com dose média de 178
unidades em duas sessées), esta é recomendada como tratamento
de escolha para a maioria dos tipos de distonia focal (caimbra do
escrivdo)’ (A) quando disponivel (D).

5. QUAL A EFICACIA DO USO DE EXERCICIOS TERAPEUTICOS
(ESTIMULAGAO  SENSORIAL/PROPRIOCEPTIVA/FORTALECIMENTO
MUSCULAR) NO PACIENTE COM DISTONIA?

A distonia é um disttrbio do movimento caracterizado por sus-
tentadas contragdes musculares causadas pela torgdo e repetitivos
movimentos ou posturas anormais. Embora ela se manifeste como
um disturbio motor, observagdes clinicas sugerem o envolvimento de
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sistemas sensoriais nasdistonias. A distonia é comumente associada
com sintomas sensoriais (dor, tensdo, sensa¢do de queimagdo), que
pode preceder o inicio das contragdes musculares. A entrada tatil ou
proprioceptiva a uma area especifica pode melhorar a distonia: este
fendmeno, chamado “sensorytrick”, esta presente em até 64% dos
pacientes com distonia cervical e tem sido descrita em outras disto-
nias focais como blefaroespasmo, distonia oro-mandibular e cdimbra
do escrivdo. Embora a sensagdo bdsica seja geralmente normal em
pacientes com distonias, uma avaliagdo minuciosa pode demonstrar
anormalidades em fungbes especificas como discriminagdo espa-
cial, grafestesia e estereognosia. Tem sido sugerido que a entrada
excessiva estimulos sensoriais anormais, devido a falta de uma boa
integragdo espacial e temporal poderia desempenhar um prejuizo
na geragdo de saida do movimento, causando assim o movimento
anormal caracteristico das distonias. O tratamento com BoNT-A,
apesar de apresentar melhora clinica, ndo produziu mudangas nos
aspectos somatosensoriais® (B).

Apesar das evidéncias existentes sobre as alteragbes motoras e
sensoriais causadas pelos diferentes tipos de distonias, ndo foram
encontrados estudos que utilizam estimulagdo sensorial e fortaleci-
mento de musculaturas como forma de tratamento nas distonias (D).
Também ndo foram encontradas melhoras nos aspectos sensoriais
com bloqueio neuroquimico por aplicagdo de toxina botulinica,
apesar da melhora clinica® (B).

Em treino com tarefas especificas para distonia focal do musico, o
uso extensivo dos musculos envolvidos parece resultar em ganho de
controle motor e redugdo dos sintomas da distonia pela organizagao
cortical que pode ser modificada através da repeticdo dessas
tarefas?® (B).

ReEcOMENDACAO

O treino com tarefas especificas e repetitivas na Distonia do
Musico pode promover ganho de controle motor e redugdo de
sintomas® (B). Entretanto, faz-se necessdria uma investigagdo cli-
nica maior, bem como um estudo estruturado sobre os possiveis
beneficios de praticas clinicas como fortalecimento muscular e a
estimulagdo sensorial/proprioceptiva das regides envolvidas pelas
distonias para comprovacgdo da eficacia do uso destes recursos em
pacientes com distonias (D).

6. O USO DE BIOFEEDBACK ELETROMIOGRAFICO NO PACIENTE COM
DISTONIA TEM EFICACIA?

Biofeedback aplicado em 15 pacientes com diagnéstico de Tor-
cicolo incluindo 3 sessGes de avaliagdo, 15 sessdes de tratamento,
6 sessdes domiciliares com supervisdo e mais 6 sessdes domicilia-
res sem supervisdo e seguimento de 3 meses apds o término do
tratamento, mostrou maior eficacia na redu¢do da atividade mus-
cular e relaxamento na musculatura do pescogo, do que somente
treinamento de relaxamento e de Retificagdo Postural Global*® (B).

Biofeedback auditivo aplicado por 7 horas de treinamento em 7
pacientes com diagndstico de distonia focal de Caimbra do Escritor
mostrou melhora no desempenho e redugdo significativa da pressdo
na preensdo da escrita e da dor'’ (B).

ReEcOMENDACAO

O uso de Biofeedback apresenta-se como recurso terapéutico
com resultados na reducdo de atividade muscular relatos de 20-
30% de melhora), de relaxamento e de retificagdo postural quando
aplicado durante 15 sessGes com supervisdo mais 06 sessdes sem
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supervisdo® (B). E também pode ser utilizado como recurso na
reducdo da dor em pacientes com caimbra do escrivdo, bem como
na melhora do desempenho durante a escrita, com redugdo na
pressdo de 48.7N para 8.9NY (B).

7. QUAL A EFICACIA DO USO DE ESTIMULAGAO MAGNETICA TRANS-
CRANIANA NO PACIENTE COM DISTONIA?

A distonia é uma patologia do sistema nervoso central, cuja
principal caracteristica € a movimentagdo involuntdria (espasmos),
os quais dificultam os movimentos e podem levar a alteragdes fun-
cionais e estruturais musculares de parte ou totalidade do corpo.
Estudos mostram que o cértex motor de pacientes com quadro
distonico apresenta uma hiperexcitabilidade cortical. Portanto, um
tratamento que pudesse diminuir a excitabilidade cortical na area
motora poderia ter um efeito positivo no quadro clinico desses
pacientes, tal como a estimulagdo magnética transcraniana (EMT).

A EMT é uma técnica ndo-invasiva, baseada no principio da indu-
¢do eletromagnética, isto é, a mudanga constante de orientagdo de
uma corrente elétrica, alternada e extremamente potente, que passa
por uma bobina, é capaz de gerar um campo magnético. Este campo
atravessa estruturas 6sseas e tecidos moles e induz uma corrente elé-
trica de agdo focal dentro do cortex cerebral. Ha dois tipos de EMT: a
de pulso Unico e a repetitiva (EMTr) (repetitive transcranial magnetic
stimulation - RTMS). A EMT de pulso Unico, na qual uma corrente Unica
é levada ao cortex, e a EMTr, na qual os pulsos sdo aplicados com uma
frequéncia constante que pode variar entre 0,1 Hz e 60 Hz, sendo que,
quanto maior a frequéncia e intensidade de estimulagdo, maior serd a
interferéncia na fungdo cortical durante o periodo de estimulagio®® (B).

A EMTr aplicada sobre o cortex motor produz uma resposta mus-
cular no membro contralateral. As séries de EMTr podem induzir
uma modulagdo na excitabilidade cortical, que pode variar entre a
inibigdo e facilitagdo da atividade cerebral, dependendo da frequén-
cia e dos pardmetros de EMTr utilizados.**?! Baixas frequéncias de
EMTr (como 1 Hz ou menos) aplicadas ao cortex motor, por exemplo,
causam uma supressdo da excitabilidade cortical motora.?? Uma esti-
mulagdo de 20 Hz (alta frequéncia), por outro lado, pode levar a um
aumento temporario na excitabilidade cortical*®? (B).

O blefaroespasmo é uma forma comum de distonia focal e é ca-
racterizado pela oclusdo involuntaria e excessiva das palpebras. Tra-
dicionalmente, a distonia é uma patologia causada pelos ganglios da
base. No entanto, estudos recentes sugerem que o blefaroespasmo
é decorrente de alteragdes patoldgicas localizadas no cortex cingular
anterior (CCA). A EMTr aplicada sobre o CCA para o tratamento do
blefaroespasmo com bobina convencional e H, 0,2 Hz, 180 estimu-
los, 15 minutos por sessdo, com um estimulador de saida equivalen-
te a 100% de limiar motor é eficaz quando comparada a placebo com
bobina convencional na melhora dos aspectos clinicos: piscada de
olhos, numero de piscadas sustentadas, tempo de oclusdo palpebral
(p = 0,023) tanto imediatamente apds a intervengdo quanto apds 1
hora (T2 e T3: p = 0,250), indicando que os efeitos da estimulagdo
permanecem até 1 hora apds a intervengdo. Quando comparadas
a estimulagdo placebo, as estimulagdes convencional e H sdo mais
eficazes (p = 0,008, p = 0,024, respectivamente), porém ndo ha dife-
renca significativa entre as mesmas (p > 0,05)* (A).

A EMTr também é eficaz na melhora dos sintomas relatados
pelos pacientes (p = 0,002), tanto imediatamente apds a interven-
¢do quanto apds 1 hora (T2 e T3: p = 0,659). Comparando a esti-
mulagdo placebo com as estimulagdes convencional e H, também
ha evidéncia de melhora dos sintomas relatados pelos pacientes
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(p =0,007 e p = 0,001, respectivamente). Ndo ha diferenca entre as
estimulagdes convencional e H* (A). Com relagdo a recuperagdo do
reflexo de piscada, a EMTr é eficaz quando comparada ao placebo,
porém ndo ha evidéncias de manuten¢do dos efeitos apds 1 hora
da intervengdo (T2 e T3: p = 0,001). As estimulagdes convencional
e H sdo mais eficazes do que a estimulagdo placebo (p = 0,005 e
p = 0,007, respectivamente), porém ndo ha diferenca entre as duas
intervengdes? (A).

Ndo ha eventos adversos significativos decorrentes do uso dos
trés tipos de estimulagdo no tratamento do blefaroespasmo?* (A).
O limiar motor para a estimulagdo H é significativamente mais baixo
quando comparado as estimulagdes placebo e convencional? (A).

A distonia focal da mdo é uma patologia caracterizada pela con-
tragdo e co-contragdo involuntdria dos musculos da mdo que cau-
sa diminui¢do do controle motor fino e postura anormal da mdo. A
caimbra do escrivdo e distonia do musico sdo dois tipos prevalentes
de distonia focal da mdo que envolve movimentos estereotipados
e repetitivos. Estudos mostram que a distonia focal da mao é de-
corrente da falta de inibigdo sindptica do sistema nervoso central, a
qual leva a uma desorganizagdo cortical evidenciada pela represen-
tagdo anormal da mdo no cértex motor primdrio, bem como a uma
integracdo sensorial comprometida® (A).

O tratamento da distonia focal da mdo com EMTr (1 Hz) por cinco
dias consecutivos, sendo 900 estimulos monofasicos (90% de limiar
motor) aplicados no cértex pré-motor por sessdo, bobina de 70 mm
(figure-of-eight), melhora o periodo de siléncio cortical, ou seja, me-
Ilhora a inibigdo cortical de pacientes com quadro de distonia focal
da mdo quando comparado a estimulagdo placebo (p = 0,002), com
manutencdo dos ganhos até 10 dias apds o tratamento?® (A).

No tratamento de 5 dias consecutivos com estimulos bifasicos (1
Hz, 90% de limiar motor) onde sdo oferecidos 9000 estimulos, sen-
do 1800 estimulos por sessdo de 30 minutos, bobina figure-of-eight
posicionada no cértex somatosensorial primario contralateral a mao
comprometida, hd evidéncia de melhora subjetiva e objetiva da escri-
ta, principalmente apds o término imediato da intervengdo (p < 0,01)
com duragdo de até 3 semanas. Resultados de ressonancia magnética
funcional também demonstram maior ativagdo das areas em varias re-
gides de ambos hemisférios, ou seja, ha aumento do sinal BOLD (bloo-
doxygenation-leveldependent) bilateralementeno cortex parietal
posterior, bem como na drea motor suplementar (p < 0,001)* (B).

No protocolo de cinco dias consecutivos de EMTr também me-
lhora a velocidade da escrita quando comparada a estimulagdo pla-
cebo (p = 0,05) até 10 dias apds a intervencdo (p = 0,007)% (A).

Ndo ha evidéncias de melhora na pressdo e fluéncia de escrita.
Ndo ha evidéncias de melhora dos sintomas relatadas pelos
pacientes com distonia focal da mdo. Bem como ndo ha evidéncias
de efeitos adversos? (A).

RECOMENDAGCAO

A EMTr de baixa frequéncia (menor ou igual a 1 Hz) é eficaz no
tratamento das distonias focais, tais como blefaroespasmo e distonia
focal da mdo. Ha evidéncias de melhora da inibigdo cortical na disto-
nia focal da mao, bem como melhora da velocidade de escrita®® (A).
Por outro lado, ha maior evidéncia de melhora dos aspectos clinicos
relacionados ao blefaroespasmo, tais como melhora das piscadas de
olho, numero de piscadas sustentadas, tempo de oclusdo palpebral
e, também, melhora dos sintomas relatados pelos pacientes® (A). E
Ndo ha evidéncias de efeitos adversos decorrentes do uso da EMTr
no tratamento das distonias focais®® (A).
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O protocolo de 5 dias consecutivos de estimulagdo (1 Hz, 90%
de limiar motor) monofasica ou bifasica fornece evidéncias de que
ha ganhos relacionados a melhora subjetiva e objetiva da escrita por
até 10 dias apds a intervengdo® (A),?® (B). Ha evidéncias de que a
EMTr no cortex somatosensorial primario pode promover melhora
dos sintomas da distonia focal da m&o paralelamente ao aumento da
atividade cortical em ambos os hemisférios? (B).

Por fim, ha escassez de estudos controlados que melhor avaliem
a eficacia da EMTr no tratamento das distonias focais, sobremaneira
com relagdo aos efeitos a longo prazo desta intervengdo. Sugere-se,
deste modo, a produgdo de novos estudos sobre a aplicagdo da EMTr
no tratamento das distonias focais (D).

8. RECURSOS DE TECNOLOGIA ASSISTIVA FACILITAM O DESEMPENHO
DO PACIENTE COM DISTONIA NAS ATIVIDADES DE VIDA DIARIA?

O uso de recursos de tecnologia assistiva, equipamentos adap-
tativos podem auxiliar pacientes com distonias quanto ao desem-
penho em suas atividades basicas e instrumentais de vida diaria,
atividades de trabalho e de lazer permitindo ao paciente alcangar
o maximo de independéncia funcional possivel. Pois, a tecnologia
é considerada assistiva quando pode auxiliar no desempenho fun-
cional de atividades e reduzir incapacidades para a realizagdo de
atividades da vida didria nas diferentes esferas do cotidiano através
da ampliagdo de sua comunicagdo, mobilidade, controle de seu
ambiente, e habilidades de seu aprendizado e trabalho?”?® (D).

RecoMENDACAO

Na pratica clinica tem sido possivel alcangar resultados positivos
quanto ao uso de recursos de tecnologia assistiva, drteses e adapta-
¢Oes, inclusive de baixo custo, para o ganho de independéncia fun-
cional de pacientes com distonias, tanto focais como generalizadas.
Entretanto, ndo foram encontradas evidéncias que reforcem tal es-
tratégia na pratica da reabilitagdo de pessoas com distonia sendo
necessarios estudos nessa linha de intervengdo terapéutica (D).

9. O TREINO FUNCIONAL NAS ATIVIDADES DE VIDA DIARIA FAVORECE
O DESEMPENHO OCUPACIONAL DO PACIENTE COM DISTONIA?

As atividades da vida diaria (AVD) sdo componente impor-
tante do papel da manutengdo pessoal. O termo atividades ba-
sicas de vida diaria (ABVD) corresponde aos cuidados pessoais,
relacionadas com o cuidado do individuo para consigo, e com-
preende atividades tais como higiene pessoal e autocuidado,
banho, alimentagdo e comer, vestuario, mobilidade funcional
(mudangas de posigdo, transferéncias e deambulagdo), controle
de esfincteres, uso de vaso sanitario, cuidado com equipamen-
tos pessoais, atividade sexual, dormir e descansar.?®3° Na reabi-
litagdo o progresso no desempenho de tais atividades pode ser
mensurado por avaliagdes funcionais e instrumentos de dife-
rentes dimens&es.>3? As atividades instrumentais de vida diéria
também compdem um fator importante na manutengdo pessoal
e na restauracdo da independéncia. Sdo atividades relacionadas
as habilidades para solucionar problemas e habilidades sociais e
de interagdo com ambiente como cuidado com o outro, cuidado
de animais de estimagdo e doméstico, criar e cuidar de filhos,
uso de equipamentos para comunicagdo, preparagao de refeigdo
e limpeza, administra¢do da casa, administragdo da saude (cuida-
do e manutencdo), utilizagdo de ferramentas de controle de am-
biente, capacidade de realizar compras, administragdo financeira,
mobilidade na comunidade?*-? (D).
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O treino dessas atividades e das tarefas que o paciente espera
realizar de forma independente o tanto quanto possivel, bem como
as técnicas e equipamentos necessarios para sua execugdo, visam
providenciar um repertério de habilidades basicas para lidar com seu
cotidiano no processo de reabilitagdo. Assim, o treino funcional com
pacientes que tenham distonias pode favorecer seu desempenho
ocupacional considerando o seu contexto social, valores pessoais e
histérico de vida, considerando-se os diferentes papéis ocupacionais
e sociais que possa desempenhar 2°32 (D).

ReEcOMENDACAO

A prética clinica tem demonstrado que orientagdes voltadas para
o treino funcional das atividades basicas e instrumentais de vida dia-
ria com pacientes que tenham distonias pode favorecer seu desem-
penho ocupacional (com redugdo do gasto energético desprendido
em tais atividades, por exemplo) considerando o seu contexto social,
valores pessoais e histdrico de vida, bem como considerando os di-
ferentes papéis ocupacionais e sociais que possa desempenhar. 232
Também é possivel observar que tal treino funcional associado ao uso
de recursos de tecnologia assistiva tem favorecido tal intervengdo no
processo de reabilitagdo. Contudo, ndo foram encontradas evidén-
cias que reforcem tal estratégia na pratica da reabilitagdo de pessoas
com distonia sendo necessarios estudos nessa linha de intervengao
terapéutica (D). Observa-se que a aplicagdo de toxina botulinica
pode auxiliar quanto ao desempenho nas atividades de vida diaria,
pela diminui¢do da dor durante as tarefas*? (A).

10. AESTIMULAGAO CEREBRAL PROFUNDA (“DEEP BRAIN STIMULATION” -
DBS) E UMA ALTERNATIVA EFETIVA NO TRATAMENTO DAS DISTONIAS?

A estimulagdo cerebral profunda (DBS) passou a ser uma al-
ternativa terapéutica para os disturbios de movimentos refratarios
a tratamento medicamentoso a partir dos anos 80, e desde entdo
o numero de patologias em que essa tecnologia tem sido aplica-
da com sucesso vem se expandindo. Os locais do SNC para a DBS
variam conforme a condi¢do; a estimulagdo da “pars interna” do
globo palido e do nucleo subtalamico foi, em abril de 2003, aprova-
da pelo FDA para tratamento de distonias primarias, crénicas, ndo
responsivas a terapéutica medicamentosa. A vantagem da DBS em
relagdo a cirurgia ablativa é a possibilidade de ajustes e o fato de
ser reversivel. Sendo assim, na ultima década este se tornou o tra-
tamento cirdrgico de escolha para os distirbios dos movimentos.
Sdo critérios para eleigdo do paciente distonico ao tratamento atra-
vés de DBS: sintomas que causem incapacidade significativa apesar
do uso de medicamentos sistémicos nas doses maximas toleradas;
boas condigGes clinicas; auséncia de lesGes encefalicas estruturais,
demeéncia ou distUrbios psiquiatricos graves; ausénciade contratu-
ras fixas; idade minima de 7 anos. A aprovagdo do FDA contempla
a distonia primaria generalizada, a segmentar, a hemidistonia e a
distonia cervical, porém também apresentam melhora pacientes
com diagndstico de Sindrome de Meige e distonia tardia®® (A).

O alvo preferencial para a DBS no paciente distonico é a por-
¢do posteroventral lateral do globo palido, pois, apesar de ndo ser
completamente clara, a fisiopatologia da distonia esta relacionada
a atividade anormal do globo palido interno. O resultado obtido
é a melhora lenta e progressiva, por dias a meses, especialmente
quando posturas anormais tonicas fixas estdo presentes. Como os
resultados terapéuticos podem permanecer por mais de 10 horas
apos a cessagdo do estimulo, especula-se que seu efeito ndo € intei-
ramente devido a a¢do direta da estimulagdo sobre o tecido nervo-
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so, mas pelo menos em parte devido a transformagdes estruturais
e/ou funcionais dos circuitos corticais e subcorticais, causadas pela
estimulagdo® (A).

RevisGes sistematicas mostram que a DBS é pelo menos parcial-
mente efetiva para o tratamento de: distonia segmentar primaria, dis-
tonia generalizada primadria, distonia cervical, blefaroespasmo, sindro-
me de Meige, distonia tardia, algumas formas de distonia secundaria,
distonia DYT1 positiva e DYT 1 negativa, e distonia pos traumatica. Ndo
ha efetividade na distonia por lesdo perinatal e por encefalite. Dife-
rente do que acontece na DBS para a doenga de Parkinson, a DBS para
distonia ndo esta associada a deterioragdo cognitiva, observando-se
mesmo alguma melhora na fungdo executiva, o que pode estar rela-
cionado tanto a diminuigdo da dose dos medicamentos usados como
a idade média menor desses pacientes®® (A).

Em revisdo de artigos sobre DBS, na maioria dos estudos as
escalas mais utilizadas foram Burkee Fahne Marsden Dystonia Ra-
ting Scale e Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale. A
busca resultou em 157 estudos que relatavam resultados com DBS,
num total de 466 pacientes com diferentes formas de distonias. Um
Unico estudo duplo cego de DBS para distonia primaria generalizada
apresentou redugdo média de 41,9% na severidade da distonia. Em
contrapartida, pacientes com distonia pds-traumatica ou paralisia
cerebral disténica parecem responder menos a DBS, com algumas
raras excegoes, e a resposta parece ndo estar relacionada a idade,
duragdo dos sintomas ou gravidade inicial.

Quanto a avaliagdo da qualidade de vida apds intervengdo, os
estudos utilizaram escalas objetivas, mas que ndo necessariamen-
te refletiam a avaliagdo subjetiva do paciente. Entre 22 pacientes
com distonia primaria generalizada, houve melhorias significativas
na fungdo geral de saude, fisica e dor no corpo identificados na es-
cala FS-36 (SF 36). Em estudo duplo-cego de DBS para 40 pacientes
com distonia segmentar ou distonia generalizada, houve uma me-
Ihoria significativa na o SF-36 fisico composto de 3 meses de acom-
panhamento. J& com relagdo aos efeitos adversos da DBS, muitos
estudos ndo relatam de forma detalhada, dificultando tentativas
de quantificar tais efeitos. Existem relatos de migracdo de chumbo,
disartria e hemorragias ocasionais.

Os resultados encontrados mais expressivos e consistentes sdo
com relagdo aos casos de distonia generalizada. E, embora quatro es-
tudos apresentem resultados de até 10 anos p6s-DBS evidenciando
beneficios a longo prazo, ainda faltam dados relacionados ao acom-
panhamento a longo prazo com os pacientes submetidos a DBS. Ape-
nas 02 estudos tiveram avaliagGes cegadas, na maioria dos estudos
as avaliagOes foram abertas, o que pode sugerir um viés do observa-
dor nos resultados. Destarte, o DBS tem apresentado beneficios para
a maioria das distonias em pacientes relatados na literatura, mesmo
que o indice de melhora ainda seja muito variavel** (B).

RECOMENDAGCAO

Verificam-se resultados com beneficios, mesmo que varidveis
(redugdo média de 41,9% na severidade da distonia generalizada),
para as pessoas com distonias quando submetidas a estimulagdo
cerebral profunda®3* (B). Talvez tal intervencgdo terapéutica seja
uma possibilidade de alternativa na pratica clinica no que concerne
ao processo de reabilitagdo dessas pessoas que ndo respondem a
outras terapéuticas disponiveis atualmente. Entretanto, ha contro-
vérsias nos resultados encontrados, principalmente com relagdo aos
ganhos a longo prazo, e necessidade de adequagdo de tal tratamento
de acordo com a realidade brasileira (D).
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11. A ABORDAGEM PSICOLOGICA MELHORA O DESEMPENHO DO
PACIENTE COM DISTONIA NAS ATIVIDADES DE VIDA DIARIA?

Sabe-se que a ativagdo involuntaria piora de acordo com o
estado emocional dos pacientes. Dessa forma, supde-se que quanto
maior o equilibrio emocional desses pacientes, menor a ativagdo dis-
tonica e, consequentemente, melhor o desempenho funcional. Na
pratica clinica a abordagem de aspectos psicoldgicos na reabilitagdo
mostra-se fundamental na melhora do desempenho do paciente
com distonia (D).
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