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Resumo

A coreia de Sydenham é a causa mais comum de coreia na
infancia. A principal etiologia é pds-infegdo estreptococica
mas, sendo um fenédmeno imunomediado, devem ser exclui-
dos outros diagnésticos. E uma das manifestacdes de fe-
bre reuméatica, sendo obrigatéria a investigacao e profilaxia
dessa patologia. Os autores apresentam um caso clinico de
um jovem do sexo masculino, de 15 anos, com quadro de
coreia, caraterizado por movimentos estereotipados com
contragdo da musculatura do torso e membros superiores,
apos infecédo faringea estreptocécica semanas antes (confir-
mada pela elevagédo do titulo de anti-estreptolisina). Da res-
tante investigacao etiolégica, ndo se registaram alteracées
analiticas, neuroimagioldgicas ou electroencefalograficas
de relevo. Ecocardiograma transtoracico normal. Iniciou an-
tibioterapia em internamento dirigida a infecao estreptocéci-
ca e posteriormente, em ambulatério, profilaxia secundaria
mensal da febre reumatica. Faz-se uma revisdo tedrica so-
bre esta coreia de Sydenham, atualmente muito pouco co-
mum em paises desenvolvidos dada a disponibilidade da
antibioterapia.
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Introducao

Define-se coreia como uma doenga do movimento carac-
terizada por breves contragbes musculares, irregulares e
involuntarias.' Divide-se em primaria (hereditaria) ou secun-
daria (adquirida), estando esta Ultima associada a farmacos,
alteracGes metabdlicas ou a fendmenos de autoimunidade.
A forma mais comum de coreia adquirida aguda é a coreia
de Sydenham (CS), descrita pela primeira vez em 1686 por
Thomas Sydenham. E mais frequente em criancas entre os
5 e os 15 anos, embora ja tenha sido descrita em adultos,
e 0 sexo feminino é duas vezes mais afetado que o sexo
masculino.? Trata-se de uma doenga neuropsiquiatrica,
imunomediada por auto-anticorpos dirigidos a neurdnios
em varias regides do encéfalo, nomeadamente ganglios da
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Abstract

Sydenham’s chorea is the most common cause of chorea
in childhood. The primary etiology is streptococcal post in-
fection. However, being an immune-mediated phenomenon,
other diagnoses should be excluded. As it is one of the ma-
nifestations of rheumatic fever it is important to diagnose it
in order to start the treatment and prophylaxis of this disea-
se. The authors present a case of a 15-year-old male who
showed repetitive and stereotyped clonic motor tics after a
few weeks of streptococcal pharyngeal infection (with eleva-
tion of anti-streptolysin O titer). From etiological investigation,
no relevant analytical, neuroimaging or electroencephalo-
graphic alterations were registered. Transthoracic echocar-
diography was normal. He began an antibiotic therapy in ad-
mission to treat streptococcal infection and subsequently a
monthly ambulatory and secondary prophylaxis of rheumatic
fever. A theoretical review of this Sydenham’s chorea was
made, which is currently uncommon in developed countries,
given the low rate of streptococcal infections due to availabi-
lity of antibiotic therapy.

Keywords: Chorea/diagnosis; Rheumatic Fever; Streptococ-
cal Infections

base (nucleo caudado) e cértex frontal, que s&o estruturas
envolvidas no controlo neuronal do movimento, resultando
em disfungdo dopaminérgica.® O seu desenvolvimento esta
associado a infegdo por estreptococos do grupo A, cuja es-
trutura e epitopos da proteina M sao os responsaveis pelo
mimetismo molecular e pelas reagdes imunes cruzadas.*
Constitui um dos critérios major para o diagndéstico de febre
reumatica (FR) e pode manifestar-se isoladamente ou con-
comitantemente com outros critérios.

Tem havido um declinio da incidéncia de FR e suas ma-
nifestagdes nos paises desenvolvidos, atribuivel a melhoria
das condigdes socioecondmicas e ao facil acesso a cuida-
dos médicos, nomeadamente a administracdo de antibiote-
rapia dirigida ao estreptococos do grupo A.%

Caso clinico
Doente do sexo masculino, 15 anos, sem antecedentes pes-
soais de relevo ou medicagcdo em ambulatério. Recorreu, em
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junho de 2014, ao Servico de Urgéncia (SU) da Unidade Hos-
pitalar de Portim&o, por quadro de movimentos do hemicorpo
superior. Estes movimentos eram exacerbados por situacdes
de stress, ndo estavam presentes durante o sono e a sua
frequéncia aumentou progressivamente, atingindo o seu pico
na semana da ida ao SU. Negava alteragdes do comporta-
mento ou labilidade emocional. Refere ter sido diagnostica-
do, em marco de 2014, com uma infecdo das vias aéreas
superiores, para a qual tera realizado antibioterapia (que
ndo sabe especificar). A entrada, apresentava-se com mo-
vimentos estereotipados, frequentes, de contragdo da mus-
culatura do torso e membros superiores, exacerbados pelo
ortostatismo e com a ansiedade; sem outras alteracdes de
relevo, nomeadamente no exame neuroldgico. Realizou, ain-
da no SU, tomografia computorizada (TC) cranio-encefalica,
que ndo revelou lesBes intracranianas, expansivas ou vas-
culares recentes. Analiticamente, destacava-se rabdomidli-
se, traduzida por um valor de creatina cinase (CK) de 798
U/L, concordante com as contragBes musculares repetitivas,
com restantes valores dentro dos intervalos de normalidade.
Ficou internado para estudo diagnéstico e vigilancia, ao cui-
dado da Medicina Interna, com o diagnéstico de coreia de
etiologia a esclarecer.

Da investigac&o etioldgica em internamento, de realcar
anti-estreptolisina (TASO) 568 IU/mL (valores de referéncia
0 - 200 IU/mL). Restante estudo analitico dentro dos valores
normais (RPR, serologias para virus da hepatite B e C, virus
da imunodeficiéncia humana, Ebstein-Barr e citomegalovi-
rus, funcao tiroideia, acido félico, vitamina B12, perfil férrico).
Os anticorpos ANA, anti-dsDNA, ANCA MPO e ANCA PR3, e
fator reumatoide foram negativos.

Assumiu-se como principal hipdtese diagndstica coreia de
Sydenham pés-infeccéo estreptocdcica. N&o se objetivaram,
no exame fisico, outros critérios major de febre reumatica
(poliartrite migratéria, nddulos subcutaneos ou eritema mar-
ginatum), tendo sido requisitado um ecocardiograma transto-
racico, que excluiu cardite. Como terapéutica, realizou amo-
xicilina (500 mg 8/8h durante 11 dias) apds a qual iniciou
tomas mensais de benzilpenicilina 1,2 M.U. Apds discussdo
com Neurologia, ndo se iniciou terapéutica para controlo dos
movimentos involuntarios. Ao longo do internamento, assis-
tiu-se a uma diminuigdo da intensidade e da periodicidade
dos movimentos voluntérios, bem como normaliza¢éo do va-
lor de CK, tendo tido alta ao 12° dia, referenciado a consulta
de Medicina. Em ambulatério, complementou o0 estudo com
electroencefalograma e ressonancia magnética encefalica,
ambos sem alteragdes relevantes.

Discussao

A CS é uma doenca benigna e autolimitada. O espectro de
duracé&o é vasto e pode ir de 6 meses até 2 anos, embora,
em casos mais raros, possa evoluir para uma doeng¢a do mo-
vimento cronica. Este caso é concordante com a sintomatolo-
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gia e cronologia mais frequentemente descritas na literatura
- movimentos hipercinéticos da face e dos membros supe-
riores, involuntarios e generalizados, agravados pelo stress
€ gue surgem semanas a meses apos infecdo orofaringea
estreptocoécica. Muitas vezes acompanha-se ou € antecedi-
da por manifestacdes psiquiatricas, como ansiedade, altera-
¢Oes da personalidade, labilidade emocional, comportamen-
tos obsessivo-compulsivos e défice de atencdo.®

O diagndstico é clinico e de exclusdo, sem alteracGes
laboratoriais especificas serolégicas ou do liquor. O TASO
comeca a elevar-se aproximadamente uma semana apos a
infecdo e atinge o seu pico entre as 3 e 6 semanas. E util,
mas se for negativo ndo exclui a patologia, uma vez que a
coreia se pode manifestar mais tardiamente quando j& houve
um declinio de anticorpos em circulacdo. Nestes casos par-
ticulares, o titulo de anti-DNAse B podera ser mais sensivel,
dado que se mantém elevado durante mais tempo.”

Embora esteja descrito um hipersinal da substancia bran-
ca em varias localizagdes, na ressonancia magnética ence-
falica, ndo existem alteragdes especificas e a imagiologia é
relevante fundamentalmente para exclusdo de outras causas
de coreia.? Pela infrequéncia com que séo feitos estes diag-
nésticos em Portugal, foi imperativo excluir outras causas de
coreia adquirida, nomeadamente, encefalite, lesdo vascular
ou neoplasica do sistema nervoso central, IUpus eritematoso
sistémico, hipertiroidismo e outras alteracdes metabdlicas, e
desequilibrios idnicos.

A terapéutica imediata é dirigida a infec&o estreptocécica
(profilaxia primaria da FR) e a coreia (terapéutica sintomati-
ca). Um primeiro ciclo completo de antibioterapia deve ser
administrado para erradicar a presenca residual do agente.
O crescente entendimento da fisiopatologia da CS tem per-
mitido o uso de agentes antagonistas dos recetores da do-
pamina, como o haloperidol e a risperidona, e agentes com
acdo gabaminérgica, como as benzodiazepinas e o valproa-
to de sédio.® Neste caso, pela boa evolugdo dos movimentos
involuntarios em internamento, optou-se por realizar apenas
terapéutica dirigida a infecao.

O diagnéstico de FR é feito na presenca de dois critérios
major ou um critério major e dois minor.® Contudo, em alguns
casos, a CS pode ser a Unica manifestagdo de FR, pelo que
€ obrigatdria a exclusdo de doencga cardiaca, bem como o
inicio de profilaxia para a mesma.'® A penicilina € o agente de
escolha para a profilaxia secundaria, podendo utilizar-se um
macroélido como alternativa em doente com alergia a beta-
-lactamicos. A prevencédo de episoédios recorrentes de farin-
gite por estreptococos do grupo A é o método mais eficaz de
prevenir o desenvolvimento de doenca cardiaca reumatica,
realgcando-se que essa infecdo ndo precisa ser sintomatica
para desencadear doenca cardiaca. A profilaxia secundaria
€ recomendada em doentes com histéria documentada de
FR, incluindo casos em que esta se manifeste apenas por
CS. Para dos doentes sem cardite, a profilaxia secundéria,



realizada com injecdes mensais de 1200000 U de penicilina
G benzatinica, deve ter a duracdo de 5 anos apds o evento
agudo ou até aos 21 anos (a opc&o que durar mais tempo).™

Este caso clinico realga a importancia de ter presente que
a FR, apesar de rara atualmente, pode manifestar-se apenas
por alteragdes neuroldgicas, sendo imperativo excluir e pre-
venir doenca cardiaca futura. l
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