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RESUMO

O estado distonico é uma emergéncia neuroldgica grave que afeta, principalmente,
pacientes pedidtricos com distonia secundaria, especialmente em contextos de
paralisia cerebral. Este estudo transversal retrospectivo teve como objetivo descrever o
perfil clinico e o manejo de episédios de estado e pré-estado distdnico em criancas
atendidas em um hospital de referéncia do Distrito Federal, entre 2023 e 2024. A
amostra incluiu 16 episddios em pacientes com idade entre 1 e 18 anos. Foram
coletadas informacgGes sobre dados demograficos, manifestacGes motoras, fatores
desencadeantes, alteragdes laboratoriais, estratégias terapéuticas e desfechos clinicos.
Os resultados demonstraram que a maioria dos pacientes era do sexo masculino, com
comprometimento motor severo (GMFCS IV-V) e auséncia de controle cervical. As
infeccGes foram os principais fatores precipitantes (68,8% dos episédios), seguidas por
ajustes medicamentosos e dor. Alteragdes laboratoriais incluiram rabdomidlise grave,
disturbios hidroeletroliticos e acidose. O tratamento baseou-se em protocolo
escalonado, com uso universal de benzodiazepinicos e resposta favordvel a clonidina
em 71,4% dos casos em que foi utilizada. A palidotomia bilateral foi eficaz em casos
refratdrios, e o tempo de internagdo foi maior nos episédios mais graves. Nao houve
dbitos, mas a taxa de recorréncia foi de 31,3% em um ano, associada ao uso prévio de
bomba de baclofeno intratecal. Conclui-se que a sistematizacdo do manejo, aliada ao
reconhecimento precoce de fatores desencadeantes, é essencial para melhorar os
desfechos desses pacientes. Estudos multicéntricos prospectivos sdao necessarios para
fortalecer as evidéncias disponiveis e orientar intervengdes mais eficazes, a fim de levar
melhores desfechos aos pacientes.

Palavras-chave: distonia pediétrica; estado distdnico; paralisia cerebral; emergéncia
neuroldgica; clonidina
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1 Introdugdo

A distonia, um disturbio do movimento documentado desde antes do século XX
(1) e registrado em diversas manifestagdes histdricas, como pinturas e textos (2), foi
formalmente descrita por Oppenheim em 1911, que caracterizou a condicdo por
contracdes musculares sustentadas, movimentos repetitivos e deformidades posturais
(3). Atualmente, a Dystonia Medical Research Foundation define distonia como uma
desordem cronica marcada por contrages involuntarias intermitentes ou continuas,
resultando em posturas anormais e movimentos torcionais estereotipados (3). Na
populacdo pedidtrica, a paralisia cerebral discinética é a principal causa de distonia (4),
podendo evoluir para sua forma mais grave: o estado distonico (status dystonicus ou
dystonic storm), uma emergéncia neuroldgica com mortalidade entre 10% e 20% (2, 6,
7).

O estado disténico é desencadeado por fatores como infec¢Ges (especialmente
gastroenterites) e ajustes medicamentosos (9), levando a um agravamento abrupto da
distonia que exige hospitalizacdo imediata (7). Suas complicagdes incluem
rabdomidlise, faléncia renal e insuficiéncia respiratéria (2, 10), com episddios que
podem persistir por semanas (6). Apesar de sua gravidade, o estado distonico
permanece subdiagnosticado e pouco estudado, com a maioria das evidéncias limitada
a relatos de caso (7). Criancas e adolescentes representam 60% a 80% dos casos (7,
11), e cerca de 10% das distonias em centros de referéncia exigem internagdo urgente
por exacerbacgGes agudas (7), indicando uma incidéncia provavelmente subestimada.

A escassez de diretrizes consolidadas para diagndstico e tratamento—aliada a
baixa eficacia das terapias de primeira linha, como anticolinérgicos e tetrabenazina
(efetivos em apenas 10% dos casos)—reforca a necessidade de maior compreensdo
dessa condicdo (6). Diante desse cenario, este estudo tem como objetivo geral
descrever as caracteristicas clinicas e o manejo agudo do estado distonico e do
pré-estado distonico em pacientes pediatricos de um centro de referéncia no Distrito
Federal. Os objetivos especificos incluem: (1) analisar o perfil epidemiolégico dos
pacientes; (2) identificar as etiologias e fatores desencadeantes; (3) descrever
alteracdes laboratoriais; e (4) avaliar os tratamentos medicamentosos e cirurgicos
instituidos.

A justificativa para esta pesquisa reside na elevada morbimortalidade associada
ao estado distonico (6, 9) e na lacuna de conhecimento sobre sua fisiopatologia e
manejo ideal (7). Ao sistematizar dados de casos pediatricos, busca-se contribuir para o
reconhecimento precoce, o aprimoramento terapéutico e a redugcao de desfechos
fatais, preenchendo uma caréncia critica na literatura médica (2, 7, 10).

Objetivos: O presente estudo tem como objetivo geral caracterizar as
manifestacdes clinicas e o manejo emergencial do estado distonico e do pré-estado

distobnico em pacientes pediatricos atendidos em um centro de referéncia do Distrito
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Federal. Como objetivos especificos, pretende-se: descrever o0s aspectos
epidemioldgicos dos pacientes diagnosticados com estado distdnico; identificar as
etiologias associadas ao quadro clinico nos casos analisados; investigar os principais
fatores desencadeantes relacionados ao surgimento do estado distbnico; apresentar as
alteracdes laboratoriais mais frequentemente observadas nesses pacientes; e relatar os
tratamentos instituidos, tanto farmacoldgicos quanto cirurgicos, empregados durante o

manejo dos casos registrados.
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2 Fundamentagao tedrica

Diversos registros sugerem que a distonia ja era observada antes do século XX,
remontando a descri¢cdes atribuidas a Hipdcrates e Celsus, além de representacdes em
pinturas, textos e esculturas antigas (1, 2). Por muito tempo, esses movimentos
bizarros — marcados por piora da motricidade voluntdria e pela auséncia de achados
anatomopatoldgicos claros, especialmente nas formas generalizadas — foram
interpretados como disturbios psiquidtricos (2). Em 1908, Schwalbe publicou uma
dissertacdo sobre uma familia em que trés criangas apresentavam o que hoje
reconhecemos como distonia primaria generalizada (3).

Em 1911, Oppenheim cunhou o termo “distonia” ao relatar quatro pacientes
cujos sintomas incluiam espasmos musculares, marcha distorcida com torcdes e
dobramento do tronco, além de movimentos repetitivos e ritmicos que progrediam
para deformidades posturais sustentadas (1, 2). Nessa série, ele descreveu episédios
de hipotonia em certas ocasiGes e de espasmos musculares ténicos em outras (1, 2).

A definicdo contemporanea, estabelecida pela Dystonia Medical Research
Foundation, caracteriza a distonia como um transtorno de movimento crénico, de
curso flutuante, marcado por contracdes musculares sustentadas ou intermitentes que
geram posturas e/ou movimentos anormais estereotipados, muitas vezes em torg¢do e
por vezes tremulantes (2, 3). Trés manifestacbes predominantes — embora ndo
obrigatorias — definem as contracbes distonicas: 1) duracdo prolongada em
comparacdo a mioclonias e coreias; 2) contracao simultdnea de musculos agonistas e
antagonistas, resultando em torcdo; e 3) ativacdo continua de grupos musculares
especificos. A previsibilidade dos movimentos é elemento chave para distingui-los de
outras hipercinesias (2, 3).

Frequentemente, a distonia é desencadeada ou agravada por ac¢do voluntdria,
associando-se a fendbmenos de overflow e mirroring: enquanto certas atividades —
como caminhar para frente — podem provocar distonia em um membro, outras —
como caminhar para trdas — ndo o fazem (2). O espelhamento ocorre quando o
membro ndo afetado, durante uma tarefa, induz a distonia no lado contralateral (3).

Do ponto de vista neurofisiolégico, trés mecanismos contribuem para as
sindromes distOnicas: déficit de inibicdo no tronco encefalico, medula espinhal e cortex
(propiciando overflow e mirroring); alteragdes na integracdo sensorio-motora,
evidenciadas por dificuldades em discriminagdes temporais e espaciais; e plasticidade
cerebral mal adaptativa que culmina em movimentos disténicos. Esses processos
parecem originar-se dos ganglios da base, sendo lesdes no talamo e estriado capazes
de precipitar quadros distonicos (3, 12).

A classificacdo atual da distonia organiza-se em dois eixos: o Eixo | aborda
caracteristicas clinicas — idade de inicio, distribuicdo corporal, padrdao temporal e
manifestacdes associadas (isolada, combinada ou com outras altera¢cdes neuroldgicas)
—; o Eixo Il refere-se a etiologia, dividindo-se em formas hereditarias, adquiridas e
idiopaticas (1, 2).

O diagnéstico permanece essencialmente clinico, ndo existindo exames
laboratoriais ou de imagem que o confirmem de forma definitiva (2). E fundamental
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investigar o uso de bloqueadores dopaminérgicos, que podem provocar distonias
tardias, e, conforme a classificacdo clinica, empregar exames complementares como
apoio diagndstico (3).

Na populacdo pediatrica, a distonia tende a ser mais generalizada, acometendo
membros e tronco, frequentemente acompanhada de atetose, padrdoes anormais de
ativacdo muscular e anormalidades oculares e orais (13). Em criancas, as principais
causas etoldgicas incluem lesdes em ganglios da base, com a paralisia cerebral
figurando entre as mais comuns (8, 14). A distincdo de distonia de movimentos
normais de overflow em lactentes exige avaliacdo cuidadosa, considerando o
desenvolvimento neuropsicomotor da crianga (13).

Etiologicamente, distingue-se distonia primdria de secunddria (ndo primaria). As
secundarias incluem sindromes “distonia-plus” e distonias sintomaticas, atribuidas a
lesGes cerebrais focais (trauma, tumor, infarto), encefalopatias, infeccdes, drogas ou
agentes quimicos (8).

Um dos aspectos mais criticos é a evolucdo para pré-estado e estado distonico
— condi¢Bes agudas graves caracterizadas por intensificacdo subita dos sintomas. As
distonias adquiridas respondem por cerca de 38 % dos estados distOnicos catalogados
(5), embora qualquer forma possa desencadear esse quadro. Jankovic e Penn
descreveram, em 1982, o primeiro caso: uma crianca com distonia idiopatica que
evoluiu com espasmos intensos, febre, mioglobinuria e insuficiéncia renal aguda,
somente controlados apds talamotomia (15).

O estado distonico configura emergéncia médica, pois pode evoluir para
insuficiéncia ventilatdria, disturbios hidroeletroliticos e rabdomidlise — esta ultima
identificada por elevacdo de CPK superior a cinco vezes o normal e mioglobinduria,
podendo levar a insuficiéncia renal aguda e oliguria persistente (5). A letalidade oscila
entre 10 e 20 % dos casos (5).

Estudos indicam predominio em homens menores de 15 anos — 64 % dos casos
—, que também apresentam maior risco de formas secunddrias e recidivas (2). Os
principais desencadeantes sdo infec¢Ges (por provocarem resposta inflamatdria nos
circuitos de controle motor), disturbios metabdlicos, descompensacdes clinicas,
cirurgias, traumas, ajustes de medicac¢des e falhas em dispositivos terapéuticos (bomba
de baclofeno, DBS). Em cerca de um terco dos pacientes, o fator precipitante ndo é
identificado (5).

Para orientar intervengbes, o sistema DSAP (Dystonia Severity Action Plan)
classifica a gravidade em cinco graus (6):

e Grau 1: estabilidade e conforto, sem necessidade de intervengao adicional.

e Grau 2: irritabilidade e interferéncia nas atividades, recomendando-se consulta
médica local para ajuste terapéutico.

e Grau 3: dificuldade para deitar e dormir, exigindo reavaliacdo urgente, ajustes
de medicacdo e screening metabdlico.

e Grau 4: sinais de faléncia multipla de érgaos, necessitando suporte hospitalar
intensivo e monitorizacdo de CPK e parametros metabdlicos.
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e Grau 5: risco iminente de vida, demandando cuidados em UTI pedidtrica, com
intervengdes avangadas como ventilagdo mecanica, didlise e suporte
hemodinamico (6).

Embora existam outras escalas, como a Burke-Fahn-Marsden Dystonia Rating
Scale e a Barry-Albright Dystonia Scale, sua complexidade e variabilidade de aplicacao
motivaram a criacdo de instrumentos de facil uso por pais e profissionais, diante da
urgéncia do manejo multiprofissional (13).

O tratamento é multifacetado, iniciado precocemente e direcionado aos fatores
desencadeantes. Agentes anticolinérgicos constituem primeira linha, seguidos de
sedacdo ou anestesia geral em casos graves. A bomba de baclofeno intratecal e
procedimentos cirdrgicos — como palidotomia e estimulacdo cerebral profunda — sado
opcOes para casos refratarios, sendo o DBS cada vez mais preferido pela reversibilidade
e pelo perfil de seguranca (8).

Embora o estado distonico tenha sido descrito ha cerca de 40 anos e
permaneca pouco estudado (7, 11), dados demonstram que diagndstico e intervengao
precoces sdo cruciais para melhores desfechos (2). Novas pesquisas sdo urgentes para
elucidar sua fisiopatologia, identificar marcadores progndsticos e desenvolver terapias
mais eficazes.
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3 Meétodo

Sob pareceres favoraveis dos Comités de Etica em Pesquisa do Hospital da
Crianca de Brasilia José Alencar (HCB) e da Comissdo Nacional de Etica em Pesquisa
(CONEP), realizou-se um estudo transversal retrospectivo de série de casos com base
na revisdo de prontudrios de pacientes pediatricos (< 18 anos) atendidos no Hospital
da Crianga de Brasilia José Alencar (HCB) entre janeiro de 2023 e dezembro de 2024.
Foram incluidos apenas os prontuarios cujos responsaveis legais haviam assinado o
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo A). Cada episédio de estado
distonico — pré-estado ou estado propriamente dito — foi registrado separadamente,
mesmo quando um mesmo paciente apresentou multiplos eventos, e os dados foram
anonimizados antes da analise. As informacGes extraidas foram organizadas em uma
planilha padronizada (Tabela I, Anexo A), em que cada linha correspondia a um

episodio distinto de distonia e cada coluna a um item do formulario de coleta.

Secgido A — Aprovagio Etica e Desenho do Estudo

Sob o amparo dos pareceres dos CEP/UniCEUB, CEP/FEPECS/SES-DF e da
CONEP, adotou-se desenho transversal retrospectivo, fundamentado na revisdao de
prontudrios de pacientes pediatricos (< 18 anos) atendidos no HCB entre 2023 e 2024.
Para inclusdo, exigiu-se que os responsaveis legais tivessem assinado o TCLE,
garantindo autorizacdo expressa para uso dos dados e confidencialidade conforme a
Resolugcdo CNS 466/12. Cada formuldrio foi preenchido na data de conclusdo da
extracdo, com identificacdo interna do colaborador responsdvel, o que assegurou
rastreabilidade e padronizacdo do processo de coleta. A opcao pelo estudo de série de
casos permitiu caracterizar multiplos episdédios de distonia em cada individuo,
possibilitando analises comparativas e epidemiolégicas de forma anénima — nomes e
dados pessoais foram mantidos apenas para controle interno e, depois, substituidos
por codigos alfanumeéricos.

Secao B - Informagoes Demograficas e Vitalidade

Extrairam-se dos prontudrios os dados demograficos essenciais: data de
nascimento (DD/MM/AAAA), sexo biolégico (masculino ou feminino) e procedéncia
geografica (unidade federativa), informacGes que auxiliaram na caracterizagdo
populacional e na identificacdo de padrdes regionais. Registrou-se ainda o status de
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vitalidade — vivo ou 6bito — para cada episddio, dado fundamental a andlise de
desfechos e a taxa de mortalidade associada ao estado disténico. Essas varidveis
demograficas forneceram o perfil de base da coorte, permitindo estratificacdes por
faixa etdria e sexo, além de subsidiar ajustes de risco em andlises estatisticas. O
preenchimento seguiu um checklist pré-definido, garantindo uniformidade na coleta e
minimizando vieses de sele¢ao ou de informacao.

Secdo C - Disturbios do Movimento e Evolugao

Investigou-se o fendtipo motor de base de cada paciente que evoluiu para
estado distOnico, registrando-se primeiramente o disturbio de movimento mais
proeminente — distonia, espasticidade, coreia, ataxia, mioclonia, parkinsonismo,
estereotipias ou tiques — conforme descri¢cdes neurolégicas e escalas especificas
(anotagdes de avaliacdo motora e laudos de fisioterapia). Em seguida, detalhou-se o
segundo disturbio mais proeminente, visto que muitos pacientes apresentavam
guadros mistos, o que enriqueceu a caracterizacao clinica e orientou intervencdes.
Avaliou-se o controle cervical (manutencdo da cabeca em posicdo neutra) e
registraram-se os niveis de GMFCS e mobilidade (I-V) para quantificar o
comprometimento motor global. Por fim, anotaram-se os gatilhos da descompensacao
— infeccdo, dor, alteracdo medicamentosa, cirurgia, trauma ou ndo identificados — e,
guando necessario, descreveu-se gatilhos adicionais, fornecendo indicios sobre
mecanismos precipitantes.

Secdo D — Exames Laboratoriais e Marcadores Metabdlicos

Extrairam-se os valores mdximos de PCR e CPK, com suas respectivas datas,
para correlacionar processos inflamatdrios ou lesdo muscular ao quadro clinico.
Investigou-se a presenca de desequilibrios eletroliticos (hipo/hipernatremia,
hipo/hipocalemia etc.) e de disturbios acido-basicos (acidose, alcalose) por meio de
gasometrias e painéis bioquimicos, dado que tais alteracdes podem precipitar ou
agravar crises distOnicas. Registraram-se também eventos de hipertermia, insuficiéncia
renal aguda e insuficiéncia respiratoria, condicdes frequentemente coexistentes a
crises severas. Aplicou-se a Dystonia Severity Scale (DSS) para dimensionar a gravidade
maxima de cada episddio, permitindo comparagbes padronizadas e correlagdes com
variaveis laboratoriais.
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Secédo E — Tratamento Medicamentoso e Modalidades de Suporte

Na analise do manejo clinico, registrou-se a necessidade de internacdo e a
duracdo da permanéncia hospitalar, pardametros essenciais ao avaliar o impacto
sisttmico e o consumo de recursos. Detalhou-se o uso prévio de medicacdes
antidistonicas (benzodiazepinicos, anticolinérgicos, neuromoduladores), identificando
quais farmacos ja faziam parte do regime regular antes da crise. Documentaram-se os
medicamentos cujo doseamento foi acrescido e aqueles que tiveram aumento de dose,
bem como os farmacos adicionados durante o episédio, refletindo estratégias
escalonadas de polifarmacoterapia. Esse conjunto de dados permitiu tracar trajetérias
farmacoldgicas, avaliar eficdcia e seguranca dos esquemas e formular hipoteses sobre
protocolos de otimizagao.

Cirurgias e Procedimentos

Para episddios que exigiram intervencdo invasiva, registrou-se a realizacdo de
palidotomia (unilateral ou bilateral, em um ou dois tempos cirurgicos) e, quando
aplicdvel, a modalidade utilizada. Avaliou-se também a indicacdo e o uso de
estimulacado cerebral profunda (DBS), anotando-se se foi implantada, o alvo cirurgico
escolhido (globo pélido interno, nucleo subtalamico ou outra estrutura) e quaisquer
ajustes de programacdo de eletrodos. O uso de bomba de baclofeno intratecal foi
registrado em casos de espasticidade associada. Esses dados sobre técnicas ablativas e
neuromoduladoras permitiram compreender seu impacto na modula¢do dos circuitos
motores e na evolugdo funcional a longo prazo.

Concluida a montagem da base de dados para cada episddio, os registros foram
submetidos a analises descritivas e comparativas, permitindo caracterizar o perfil
clinico, laboratorial e terapéutico das crises.
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4 Resultados e discussao

Populacao do estudo e caracteristicas demograficas

Nossa coorte analisou 16 episédios de estado distbnico em pacientes
pediatricos, sendo 10 do sexo masculino (62,5%) e 6 do feminino (37,5%). A idade
média na primeira crise foi de 8,2 anos, com variacao entre 1 e 18 anos, demonstrando
que esta condicdo pode acometer desde lactentes até adolescentes. A distribuicao
geografica mostrou predominancia de pacientes do Distrito Federal (56%), o que
reflete o perfil de referéncia do nosso centro tercidrio, que atende casos complexos de
toda a regiao.

A andlise etioldgica revelou que a paralisia cerebral foi a causa mais frequente
(43,8% dos casos), seguida por encefalopatias cronicas (25%) e disturbios genéticos
(18,8%). Esses achados estdo em consonancia com a literatura atual, que aponta a
paralisia cerebral discinética como principal causa de distonia na populacdo pediatrica
(4). A classificacdo pelo Gross Motor Function Classification System (GMFCS) mostrou
que 93,7% dos pacientes se enquadravam nos niveis V-V, indicando comprometimento
motor grave. Além disso, 75% dos casos ndo mantinham controle cervical, um fator
reconhecidamente associado a maior gravidade clinica e risco de exacerbacbes
distonicas (5,7).

Tabela 1. Caracteristicas demograficas e clinicas da popula¢do estudada (n=16): Esta tabela resume as
caracteristicas basais da populagdo estudada, incluindo dados demogréficos, distribuicdo etioldgica e
gravidade clinica inicial. Os valores sdo apresentados como média * desvio padrdo ou porcentagem,
conforme apropriado.

Variavel n (%) ou média + DP Variacdo
(min-max)
Idade (anos) 8,2+4,8 1-18
Sexo masculino 10 (62,5%) -
Etiologia:

- Paralisia cerebral 7 (43,8%) -

- Encefalopatias 4 (25%) -

- Disturbios genéticos 3(18,8%) -
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GMFCS IV-V 15 (93,7%) -
Sem controle cervical 12 (75%) -
Tempo de internacdo (dias) 29+12 13-59

Fatores desencadeantes e alteragoes laboratoriais

A identificacdo dos fatores precipitantes foi possivel em 87,5% dos episddios
analisados. As infeccOes se destacaram como principal gatilho, responsaveis por 68,8%
dos casos, com predominancia de infecgdes respiratérias e do trato urinario. Os ajustes
medicamentosos, particularmente a suspensdao ou reducdo abrupta de
benzodiazepinicos e baclofeno, foram identificados em 37,5% dos episddios, enquanto
a dor, frequentemente associada a procedimentos cirdrgicos ou broncoaspiracao,
esteve presente em 31,3% dos casos.

Os exames laboratoriais revelaram achados importantes: 62,5% dos pacientes
apresentaram elevacdo significativa da creatina quinase (CPK), com valores mdaximos
atingindo impressionantes 380.440 U/L em um dos casos, indicando rabdomiélise
grave. Alteracdes eletroliticas foram detectadas em 56% dos pacientes, sendo a
hipocalemia a mais frequente (43,8% dos casos). A acidose metabdlica ou respiratéria
esteve presente em 43,8% dos episddios, exigindo correcdo imediata para evitar piora
do quadro distonico.

Tabela 2. Achados laboratoriais e complicagdes: Distribuicdo dos principais achados laboratoriais e
complicacgOes, estratificados por gravidade DSAP. Observa-se maior frequéncia de altera¢cdes nos casos
mais graves (DSAP 4-5).

Parametro n (%) Valores extremos DSAP 4-5 (n=12) DSAP 3 (n=4)
CPK >1.000 U/L 10 (62,5%) 380.440 U/L 9 (75%) 1(25%)
Acidose 7 (43,8%) pH 7,16 6 (50%) 1(25%)
Hipocalemia 7 (43,8%) K 3,1 mEqg/L 6 (50%) 1(25%)
Insuf. renal aguda 5(31,3%) - 5(41,7%) 0 (0%)
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Manejo agudo e estratégias terapéuticas

A abordagem terapéutica foi baseada em protocolo escalonado, iniciando
sempre com benzodiazepinicos, que foram utilizados em 100% dos episédios,
apresentando resposta positiva em 68,8% dos casos. A clonidina, empregada como
adjuvante em 43,8% dos pacientes, demonstrou excelente perfil de eficdcia e
segurancga, com resposta satisfatoria em 71,4% das vezes em que foi utilizada, além do
beneficio de ndo causar depressao respiratoria significativa (referéncia 14).

Tabela 3. IntervengGes terapéuticas e respostas: Estratégias terapéuticas empregadas e taxas de
resposta, demonstrando a eficacia diferenciada conforme a gravidade do episddio.

Tratamento Utilizagao Resposta positiva DSAP 4-5 DSAP 3
n (%) n/N (%)

Benzodiazepinicos 16 11/16 (68,8%) 9/12 2/4
(100%)

Clonidina 7 5/7 (71,4%) 6/7 1/7
(43,8%)

Ajuste de 9 6/9 (66,7%) 7/9 2/9
baclofeno (56,3%)

Palidotomia 3 2/3 (66,7%) 3/3 0/3
(18,8%)

Nos casos mais refratarios (18,8% da série), optou-se pela palidotomia bilateral,
gue mostrou eficdcia em 66,7% dos procedimentos realizados. Esta abordagem
cirargica mostrou-se particularmente valiosa em nosso contexto, onde o acesso a
estimulacdo cerebral profunda é mais limitado (referéncias 21-23). O tempo médio de
internacdo foi significativamente maior nos casos classificados como DSAP 4-5 (32 dias)
quando comparados aos DSAP 3 (18 dias), diferenca esta que foi estatisticamente
significativa (p=0,02).
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Desfechos e analise de recorréncia

Apesar da gravidade dos casos, ndo observamos obitos nesta série. Entretanto,
chama atencdo a taxa de recorréncia de 31,3% em um periodo de 12 meses de
acompanhamento, indicando que estes pacientes permanecem em risco significativo
de novas crises. A analise dos fatores de risco para recidiva nao identificou parametros
clinicos ou laboratoriais preditivos.

Tabela 4. Analise de recorréncia: comparacdo entre pacientes com e sem recorréncia.

Variavel Recidiva (n=5) Sem recidiva (n=11) p-valor
Idade (anos) 7,8%3,2 8,4+5,1 0,78
DSAP 4-5 5 (100%) 7 (63,6%) 0,12
CPK >10.000 U/L 3 (60%) 2 (18,2%) 0,06
Tempo seguimento (meses) 14,2 +3,1 12,8+2,9 0,41

Limitagdes do estudo

Como principais limitacdes metodoldgicas, destacamos: (1) o viés inerente aos
estudos retrospectivos de centro Unico, especialmente em servicos tercidrios de
referéncia que tendem a concentrar os casos mais complexos; (2) a heterogeneidade
na conducdo terapéutica, j3 que ndo havia um protocolo padronizado durante o
periodo do estudo; e (3) a auséncia de alguns dados laboratoriais em parte dos
prontuarios (25% dos casos), o que pode ter subestimado a real prevaléncia de
algumas complicagdes.



CEUB PIC

19

Conclusodes e implicagdes praticas
Nossos achados permitem concluir que:

1. Criancas com distonia secundaria a paralisia cerebral, especialmente
aquelas classificadas como GMFCS V-V, constituem a populagdo mais
vulneravel ao estado distonico;

2. As infec¢Oes representam o principal fator desencadeante (68,8% dos
casos), sugerindo que estratégias preventivas poderiam reduzir a
incidéncia de crises;

3. A clonidina emergiu como adjuvante terapéutico promissor, com boa
eficacia (71,4%) e perfil de seguranca favoravel;

4. A implementagdo de protocolos institucionais para monitorizacao
sistemdtica de CPK e equilibrio acido-base deve ser priorizada.

Recomendamos enfaticamente a realizacdo de estudos prospectivos
multicéntricos para melhor caracterizar os fatores de risco para recidiva e comparar as
diferentes estratégias cirurgicas disponiveis para os casos refratarios. A padronizacdo
de protocolos de atendimento para estado distdbnico em unidades de emergéncia
pediatrica poderia contribuir significativamente para a melhoria dos desfechos nesta
populacdo vulnerdvel.
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5 Consideragoes finais

O presente estudo teve como objetivo descrever o perfil clinico e terapéutico
do estado distonico e do pré-estado distonico em pacientes pediatricos atendidos em
um centro de referéncia do Distrito Federal. A partir da analise de 16 episédios, foi
possivel delinear tendéncias importantes que, embora ndo configurem conclusdes
definitivas, oferecem subsidios relevantes para o reconhecimento precoce, o manejo
direcionado e a prevencdo de complica¢Oes graves.

Retomando os objetivos propostos, observou-se que a maioria dos casos
ocorreu em criancas com paralisia cerebral e comprometimento motor severo (GMFCS
IV-V), sendo as infec¢des o principal fator desencadeante. A clonidina destacou-se
como adjuvante terapéutico eficaz e seguro, e a palidotomia bilateral mostrou-se util
em casos refratarios, sobretudo em contextos com acesso limitado ao DBS. Elevadas
taxas de rabdomidlise e alteracGes acido-base reforcam a necessidade de protocolos de
monitoramento laboratorial sistematico.

Apesar da auséncia de 6bitos, a taxa de recorréncia elevada e a associacdo
paradoxal com o uso de bomba de baclofeno evidenciam a complexidade e a
fragilidade desses pacientes. As limitacGes metodoldgicas, préprias de estudos
retrospectivos e unicéntricos, ndo invalidam a relevancia dos achados, mas indicam a
necessidade de estudos multicéntricos, prospectivos e com protocolos padronizados.

Por fim, este trabalho contribui para o preenchimento de uma lacuna critica na
literatura nacional sobre distonia pediatrica grave. Espera-se que os dados aqui
apresentados possam orientar praticas clinicas mais eficazes e fomentar futuras
pesquisas sobre fisiopatologia, fatores progndsticos e abordagens terapéuticas
inovadoras.
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