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Minha histéria como
pianista distonico

> G&W@

As distonias sdo doencas que se
manifestam por meio de movimentos
involuntarios, que podem assumir
forma repetitiva ou continua, dolorosa,
sendo sua principal caracteristica a
incapacidade da pessoa de reproduzi-
los voluntariamente, assim como de
inibi-los.

Embora seja reconhecida como um
disturbio do movimento, a distonia esta
longe de ser apenas um problema
motor. Por décadas, essa condi¢do foi

considerada psicolégica, sem base
organica, ligada a ansiedade, por
exemplo.

E mais do que um desafio fisico — é
uma jornada de superacao, reinvencao
e esperanca. Para quem vive com essa

condi¢do, cada dia é um convite a
coragem de enfrentar
limitagcdes, de buscar novas formas de
expressdo e de ndo desistir dos
proprios sonhos.

coragem: a

Sou portador da distonia focal do
musico e ter que abandonar o sonho de
fazer musica é a perspectiva mais
aterrorizante que um musico pode
enfrentar. E a mais tragica.

Quase aconteceu comigo varias vezes
ao longo dos meus 70 anos de carreira.

Passei por inumeras cirurgias, dezenas
de tratamentos, diagndsticos
contraditérios e duas lesbes que
mudaram minha vida. Mas nenhum dos
obstaculos que cruzaram o0 meu
caminho conseguiu me fazer desistir
desse sonho vital.

Durante anos, ninguém sabia explicar o
que estava acontecendo. Quando os
sintomas comecaram, alguns médicos
sugeriram até que talvez eu ndo me

sentisse  confortavel tocando em
publico — que fosse um problema
psicoldgico. 0] problema era

dolorosamente fisico.

A dor nas mados as vezes se tornava
quase insuportavel. Mas a
determinacdo de comunicar-me com o
inspirava a

publico me continuar

tocando.

As vezes, caia em depressdo. Cheguei a
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tentar me afastar completamente da
musica. Isso aconteceu em dois
periodos, cada um durando sete anos.
O objetivo era poder focar na minha
saude mental.

“Viver com a distonia”, como observa
o Dr. Kaup, envolve “uma mistura de
frustracdo, dor, vergonha e luta”. A
busca da ciéncia e da medicina deve
ser por uma compreensao da doenca
gue permita mudar esse trajeto.

A longo prazo, estou convencido de
que médicos e cientistas encontrardo
solucdes mais duradouras para a
distonia focal. Mesmo aos 85 anos,
mantenho o espirito jovem: minha
carreira e lutas me ensinaram a
esperar o inesperado.

Esta cartilha nasce para isso. Seu
objetivo é ampliar o conhecimento
sobre a distonia focal, ajudar no
reconhecimento dos sinais iniciais,
orientar a busca por avaliacdo
adequada e apresentar possibilidades
de manejo, reabilitacdo e adaptacao,
respeitando a singularidade de cada
musico e de cada instrumento. Ao
explicar a distonia como um fenémeno
do cérebro em processo de
aprendizado e refinamento — e nado
como falha de carater —, buscamos
reduzir estigmas e devolver ao leitor
algo indispensavel: clareza para decidir
e esperanca realista para recomecar.

Mesmo diante de limitacdes severas, é
possivel encontrar caminhos — seja
pela reorganizacdao do cotidiano, por
estratégias terapéuticas, por
abordagens multiprofissionais, por tec-

nologia assistiva.

Que as proximas paginas sirvam como
um guia seguro — para distdnicos,
familiares, professores e profissionais
de saude — e como um compromisso:
manter a esperancga viva, sem negar a
ciéncia, sem romantizar a dor, e sem
abandonar quem mais precisa de
orientagao.
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CAPITULO 1

CONHECENDO A DISTONIA
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Imagine a seguinte situa¢do: Vocé esta
indo tomar um lanche e quer servir o
SUCO No Copo.

Para isso, precisa fazer uma série de
movimentos, para que sua mao possa
segurar a garrafa de suco, ao mesmo
tempo que o seu brago precisa se
mover direitinho para acertar o alvo, e a
outra mao ajuda a firmar o copo, na
mesa.

Facil, certo?

Imagine agora que vocé comeca a ter
dificuldade para relaxar os musculos
que abrem a sua mdo que segura a
garrafa... Ai, tudo vai ficar complicado,
porque vocé nao consegue fechar a
mao, mesmo tendo for¢a!

A distonia é um distdrbio do
movimento que se apresenta com o
acionamento, ao mesmo tempo, de
musculos com acdes contrarias no
nosso corpo - 0s agonistas - que
facilitam o movimento - e os
antagonistas - que dificultam o
movimento, resultando em posturas
e/ou movimentos anormais de varias
partes do corpo.

Ela ocorre porque o nosso cérebro
interpreta de maneira incorreta a
programacdao de um conjunto de
movimentos, provocando uma resposta
errada, como se 0s musculos
estivessem jogando cabo de guerra.

As distonias costumam ser indolores,
mas podem ser dolorosas, em alguns
Casos.

Distonias sao um grupo de disturbios
do movimento caracterizados por
contracdes musculares involuntarias
que produzem uma postura anormal
ou tremores. No Codigo Internacional
de Doencas (CID - 10) as distonias sdo
agrupadas no CID G24. Ainda sdo
pouco conhecidas pela populacdo geral
ou mesmo pela maioria dos médicos e
profissionais de saude.
Comparativamente a outras condicdes
neuroldgicas, as distonias sao menos
frequentes e de entendimento recente.
O termo foi utilizado pela primeira vez
em 1911 por um neurologista
denominado Herman  Oppenheim.
“Dys” vem do grego e quer dizer
“anormal” e “tonia” vem do latim e quer
dizer “tensdo muscular”, juntas, as
palavras significam “tensdao muscular
anormal”.



E-book

A contracdo muscular involuntaria das
distonias aumenta com:

e Exposicao social (falar em publico,
estar em uma festa, ser observado
ao andar na rua, etc)

e Estresse

e Ansiedade

e Cansaco

e Uso excessivo da
(trabalhadores que
esforco repetitivo).

musculatura
realizam

Certas medica¢bes podem causar um
“curto-circuito” no nosso painel central
de controle do movimento, gerando
esses erros de programacdo, assim
como determinadas bebidas, como
chas. Até
exercicios fisicos podem dar origem a

café, alcool e mesmo
distonia, quando nds temos genes com
mutac¢bes que permitem que iSsO
aconteca!

distonias
sono,

Em  contrapartida, as
desaparecem  durante o
principalmente com o sono profundo, e
podem reduzir transitoriamente com o
uso de alcool.

Algo curioso que pode ocorrer nas
distonias é o truque sensitivo - um
estimulo sensorial que ajuda a aliviar
temporariamente a distonia e que nao
precisa acontecer necessariamente na
regido afetada. Por exemplo, pacientes
com distonia do pescoco podem
colocar a mao no queixo ou atras do
pescoco corrigindo transitoriamente o
movimento involuntario. Este
fendbmeno se chama "truque sensitivo".
Instintivamente,  muitos  pacientes
utilizam essas manobras também para
disfarcar o movimento involuntario
quando estdao em publico. O truque
sensitivo pode ser mal interpretado
como uma "mania" ou como um
"cacoete", mas é um marcador das
distonias.

Lembram-se de que eu falei que o
nosso cérebro tem um trabalhdo para
regular 0s nNossos  movimentos,
selecionando a programacdo correta,
como um computador escolhendo um
circuito? No caso do truque sensitivo,
ajudamos o cérebro a programar o
movimento, com uma dica sensorial
para ligar o circuito correto, indicando
0S musculos certos para ativar e
inativar. Legal, né?

Mas, atengao! Isso ndo acontece em



E-book

todos o0s casos - é mais comum nas
distonias primarias: aquelas que nao
sao associadas a doencas
degenerativas, ndao sdao causadas por
medicamentos ou por ferimentos no
sistema nervoso central, como por
exemplo, AVC.

Quantos pacientes
com distonia existem
no Brasil?

Ndo ha dados suficientes que estimem
com precisao a populacdo de pessoas
com distonias no Brasil. E possivel que
a doenca seja mais negligenciada do
que rara. O desconhecimento, a baixa
suspeicao clinica, a dificuldade de
acesso ao meédico neurologista
especializado e a falta de diagndstico
adequado sdo os principais desafios
para estabelecer a prevaléncia de
distonia no Brasil. Este empecilho em
determinar com precisdao o numero de
pessoas com distonias € um desafio
internacional. A prevaléncia global da
distonia primaria (isolada) em adultos é
estimada em 16,4 por 100.000
habitantes. Nos Estados Unidos ha
cerca de 300 mil pacientes distdnicos.
Mas este numero, possivelmente, é
bem inferior a realidade.

No Brasil, alguns estudos estimam que
as distonias afetem cerca de 20
pessoas a cada 100.000 individuos. No
entanto, a maioria desses pacientes
esta fora das estatisticas oficiais. Para
adequada construcdo de uma politica

de saude publica bem como orientar a
adequada demanda da
suplementar é necessaria a
conscientizacdo a  respeito  das
distonias, bem como aprimorar os
registros e dados estatisticos
disponiveis, por exemplo, no DATASUS.
Com este trabalho que aqui
apresentamos, o0 Instituto Distonia
Saude tem a meta de ampliar o alerta a
respeito das distonias, facilitando sua
identificacdo precoce, melhorando o
diagndstico, o acesso e construindo
uma associacdo de pacientes fortes,
favorecendo o melhor entendimento
das distonias no Brasil.

saude

Distonias - Nem todas
e nem todos sao
iguais

Cada paciente com distonia € unico.
Isso porque a contracdo muscular
involuntaria pode afetar:

e O corpo inteiro (distonia
generalizada)
e Metade do corpo (hemidistonia)
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e Um membro (distonia segmentar)
e Um par de musculos (distonia focal)

H&  pacientes que  apresentam
contracbes involuntarias apenas no
musculo dos olhos, outros apenas na
boca, lingua, em toda face, pescoco,
mao, pé e em outros o corpo inteiro. A
parte do corpo que se contrai
involuntariamente determina o tipo de
distonia, conforme veremos
proximos capitulos.

nos

Algumas vezes, o paciente em repouso
ndo apresenta nenhuma anormalidade.
Com o wuso de determinada
musculatura ou executando tarefas
especificas ocorre a ativacao muscular
involuntaria, tornando-se clara a
anormalidade da postura ou a
presenca de fenbmeno de tremor. Em
especial a distonia da mao pode
aparecer apenas ao escrever e a mao
ficar completamente normal em outras
atividades. Essa alteracdo dinamica é
classica da distonia e os pacientes
podem confundir com lesdes por
esforco repetitivo (LER) atrasando o
diagndstico e a procura adequada pelo
meédico neurologista.

Além disso, ha diferentes gravidades da
distonia. Quanto mais intensa a
contracao muscular involuntaria maior
sera 0o movimento de torcdo e a
postura anormal. A exemplo de
quando a distonia afeta o pescoco
(distonia cervical) ha pacientes que
podem apresentar leve desvio da cabe-
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ca enquanto outros podem apresentar
completa deformidade da postura, com
fortes tremores da cabeca, dificuldade
em olhar reto, se alimentar e ainda
desenvolverem complica¢bes na coluna
cervical.

Independente da gravidade, € comum
que o0s pacientes sintam vergonha,
constrangimento, sendo a distonia
estigmatizante e produzindo isolamento
social.

Quem mais sofre com
as distonias?

Elas podem ocorrer em qualquer fase
da vida e em ambos os géneros. A
distonia pode se manifestar ja nos
primeiros meses de vida, nas criancas

escolares, na adolescéncia, idade
adulta e idosos.

Especificamente na faixa etaria
pediatrica a distonia € causada

principalmente por anormalidades do
neurodesenvolvimento, por lesdes
cerebrais durante o parto, por asfixia
perinatal e pode ser uma
manifestacdao da paralisia cerebral
infantil.  Essas  criangas  podem
apresentar atraso, dificuldade do con-
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trole do tronco e serem
superficialmente diagnosticadas com
“problemas ortopédicos”. Ainda na
infancia as distonias podem estar
associadas a outras condi¢des clinicas

como epilepsia, atraso cognitivo,
deficiéncia intelectual e outras
anormalidades do movimento.

Discutiremos a distonia nas criancas e

suas particularidades em capitulo
especifico.

Nos adolescentes, a distonia
frequentemente estd associada a

doencas geneticamente determinadas.
Elas podem se iniciar apenas em um
pequeno grupo muscular e progredir
para outras musculaturas ao longo de 1
a 2 anos. Os adolescentes também
apresentam problemas do
movimento  como  incoordenacao,
dificuldade de marcha, rigidez, lentidao
e outras dificuldades motoras.

outros

Nos adultos a distonia geralmente
comeca entre 35 e 50 anos. Ela acomete
igualmente homens e mulheres com
leve predilecdao no sexo feminino. Nos
adultos, a doenca tende a permanecer
mais restrita e ndo progredir como na
adolescéncia. Também € descrito que
mulheres podem apresentar piora do
movimento involuntario em diferentes
fases do ciclo menstrual. As mulheres
parecem ser mais suscetiveis a
determinados tipos de distonia, por
exemplo, a distonia cervical e a distonia
da voz (distonia laringea) - mais
frequente em mulheres. A distonia nos
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olhos ou blefaroespasmo também é
mais frequente na populacdo feminina
idosa, indicando a influéncia da idade e
género para determinados tipos de
distonia.

Em linhas gerais, é importante estar
atento que a distonia ndo escolhe
género nem idade ocorrendo em
qualquer sexo e faixa etaria.

Por que eu? Por que
alguém desenvolve
distonia?

As causas da distonia ndo sdo
completamente elucidadas. O que
sabemos até agora é que é necessaria
uma combinacdo de fatores como
predisposicdo genética e altera¢des de
funcionamento dos circuitos cerebrais
que controlam o movimento, regido
denominada “nlcleos da base™.
Também é comum o relato de um
evento emocional ou um forte estresse

como gatilho do primeiro episddio.

Alguns individuos também podem
desenvolver distonia secundariamente
ao uso de determinados medicamentos
e drogas, traumatismos cranianos, AVC,
doencas metabdlicas (ex: doenca de
Wilson) entre outros fatores.

Ha ainda muta¢bes genéticas que
diretamente podem causar distonias
(ex.: mutagbes em TOR1A, THAPT,
GCH1). Esses genes atuam alterando
diferentes vias cerebrais relacionadas
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ao controle motor. O primeiro gene
causador de distonia foi identificado
em 1994 e o segundo gene em 1997,
denominado DYT1. De 1997 até 2012
foram identificados menos de 10 genes.
A partir de 2012 com a chegada de
testes genéticos mais amplos como o
exoma esse conhecimento tem
crescido. Atualmente, conhecemos
quase 200 genes associados a distonia
e € possivel que o conhecimento
genético das distonias ainda esteja em
fase inicial.

Independente da causa, o cérebro dos
pacientes com distonia funciona de
maneira diferente. Nos individuos
ao fechar por
dois

saudaveis, a mao,
exemplo, o
comandos simultaneos: Um grupo de
neurbnios é ativado para contrair a
mdo enquanto o grupo que faz o

movimento oposto (abertura da mao) é

cérebro executa
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inibido. Assim, o individuo saudavel
fecha a mao com leveza, rapidez e
precisao. Nos disténicos esse
mecanismo é perdido. A area que fecha
a mao é ativada simultaneamente com
a area que abre a mado (area que
deveria ser inibida). Na distonia, a
contragdo  desses  dois  grupos
musculares que fazem movimentos
opostos é simultanea. O resultado € o
fendmeno de torcer, repuxar e de
extrema dificuldade de controlar o
movimento, surgindo assim a postura
anormal e o tremor. Esse evento
cerebral complexo é denominado
“perda da inibicao reciproca” e ocorre
em todos os tipos de distonia.

Quais outros
sintomas e doencas
podem acompanhar
as distonias?
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Em um subgrupo de pacientes com
distonia uma outra alteracdo de
funcionamento  cerebral sdao os
disturbios de um neurotransmissor
denominado “dopamina”. A reducao da
dopamina ou o bloqueio de sua
atividade é observado na distonia
secundaria ao uso de medicamentos
como antipsicoticos e em alguns tipos
de distonia geneticamente

determinadas.

Pacientes com  distonia  podem
apresentar um conjunto de outros
sintomas ndao motores que também
impactam a qualidade de vida. Esses
sintomas incluem:

Depressao

Ansiedade Generalizada
Sindrome do Panico
Fobia Social

Apatia

Transtorno Bipolar
Insdnia cronica

Dor Cronica

Cefaleia tensional
Disfun¢cao Temporomandibular
Fadiga cronica
Fibromialgia

Estes sintomas ndo motores podem
estar presentes em 50 a 80% dos
pacientes com distonia.

De forma menos comum as distonias
podem estar
disturbios do movimento como:

associadas a outros
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e Tremor essencial

e Doenca de Parkinson ou
Parkinsonismo

e Ataxias

e Mioclonias

e Espasticidade

Como é feito o
diagnostico?

O diagndstico é dado em avaliacao
médica por um Neurologista e/ou
Neurocirurgidao, baseado na historia e
exame do paciente, bem como com
exames complementares, e em casos
selecionados, estudos genéticos.

O diagndstico de distonia pode ser
desafiador. E frequente a procura por
meédicos ndo especializados ou mesmo
neurologistas que desconhecem a
condicdo sendo a taxa de diagndsticos
equivocados elevada.

O diagnostico de  distonia é
estabelecido clinicamente, analisando o
movimento involuntario e se baseia em
critérios internacionais estabelecidos
em 2013 pela Movement Disorders
Society. Devido a sua complexidade, o

diagnostico de distonia e seu
tratamento devem ser realizados
preferencialmente por um neurologista
especialista em disturbios do

movimento. Além do quadro clinico,
sdo utilizados exames complementares
para avaliar a causa da distonia e
favorecer terapias especificas.
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Eletroneuromiografia,
ressonancia e exames
de sangue

Além da avaliacdo clinica, em casos

muito complexos, o exame de
eletroneuromiografia é um exame
complementar importante. Embora

este exame ndo seja obrigatdrio para o
diagnostico, é uma  ferramenta
complementar utilizada nos melhores
centros de referéncia em todo o
mundo.

A ressonancia magnética do cranio é
um exame recomendado apdés o
diagnostico de distonia. Na faixa etaria
pediatrica, a ressonancia acrescenta
informacgdes valiosas sobre lesdes
cerebrais que podem causar distonia,
entre elas lesdes dos nucleos da base,
alteracdes da substancia branca ou
erros do metabolismo. Ja nos adultos e
idosos, é muito frequente que a
ressonancia de cranio ndo demonstre
qualquer anormalidade, tornando-se
uma fonte de angustia e duvidas para
0s pacientes. A ressonancia normal é
erroneamente interpretada como "no
cérebro nao tem nada", duvidando do
diagnostico.  Salientamos que as
alteracdes de funcionamento cerebral
das pessoas com distonia sao
microscopicas e, portanto, muito
pequenas para serem captadas pela
técnica de ressonancia convencional.
Ha estudos em andamento com
técnicas de ressonancia mais avancada,
como a ressonancia funcional que
documentam as altera¢des de funcio-
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namento cerebral na distonia. Esta
técnica é utilizada em centros de

pesquisas, mas ainda ndo esta
disponivel comercialmente.
Exames de sangue também sao

utilizados na investigacao da distonia.
Especialmente o  cobre  sérico,
ceruloplasmina, ferro, ferritina, calcio e
outros exames podem ser indicados
principalmente  na  distonia  da
adolescéncia. Adultos e idosos devem
realizar exames de sangue para
avaliagdo da saude em geral. A maioria
dos casos de distonia nesta faixa etaria
ndo apresenta nenhuma altera¢do dos
exames laboratoriais.

Quando realizar o
teste genético?

O teste genético mais importante para
avaliagdo das distonias é o exame do
exoma (também conhecido como
Sequenciamento de Nova Geragao).
Este exame é o responsavel pelo
melhor entendimento das causas
genéticas da distonia. Gracgas a seu sur-
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gimento em 2012 que passamos de 10
genes para quase 200 genes
conhecidos. Especialmente nas
criangas, o exoma determina a causa da
distonia em 30-75% dos casos,
principalmente, quando a distonia é
acompanhada por deficiéncia
intelectual, atraso do
neurodesenvolvimento e outros
sintomas neuroldgicos. Nesse grupo, o
exame € imprescindivel, pois pode
apontar orienta¢bes especificas a
depender da mutacdo encontrada, bem
como o progndstico e a evolugao clinica.

Nos adultos com distonia o exoma
alteracao genética
apenas 1 a 20% dos casos. Pacientes
com formas mais leves e focais
costumam ter exoma normal, enquanto
as formas mais graves e generalizadas
apresentam maior chance de mutacao
genética identificavel. Embora o exoma
seja o exame genético disponivel mais
avancado para avaliagao das distonias,
0 exame tem uma importante limitagao:
O exoma avalia apenas 1 a 2% de todo
DNA. Assim, um exame normal ndo
afasta a possibilidade de um fator
genético para a distonia. Muitas
alteracdes genéticas serao identificadas
a medida que progredirmos com um
teste genético capaz de estudar todo
DNA humano.

demonstra em
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Qual o impacto da
distonia na vida dos
pacientes?

Uma pessoa com distonia tem diversos
desafios. O primeiro deles é o prejuizo
causado diretamente pela contracdo
muscular involuntaria. Pacientes com
distonia que afetam os olhos podem
apresentar fechamento dos olhos
imitando um piscamento de forte
intensidade, a ponto de se tornar quase
impossivel manter-se com o0s olhos
abertos. pacientes
conseguem olhar para a luz e torna-se
impossivel dirigir, andar na rua sozinho,
ler, cozinhar ou assistir televisdo.
Nesses casos, O paciente torna-se
funcionalmente cego apesar de ndo
existir nenhum problema na estrutura
dos olhos em si.

Esses nao

Nos pacientes com distonia da mao
pode ser impossivel escrever. Esses
pacientes apresentam dificuldades até
mesmo em assinar documentos com
uma letra legivel. Quando escrevem
demais podem apresentar intensa dor e
uma sensacao de caimbra ou espasmo
gue entorse os punhos ou os dedos.

Diversos tipos de distonia podem
produzir diferentes limitacdes conforme
discutiremos nos proximos capitulos.
Mas de qualquer forma, todas afetam
as atividades sociais, laborais,
instrumentais e basicas da vida diaria,
além de afetar a saude mental dos
individuos.
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A jornada do paciente
com distonia

A jornada do paciente com distonia
pode ser angustiante e solitdria. A
semelhanca de outras doencas raras, é
comum que o paciente procure diversos
medicos totalizando quase 5 a 10 anos
para chegar ao diagndstico. Um
diagnéstico equivocado é comum,
principalmente de uma condi¢do
psiquiatrica ou problema ortopédico,
agravando a autoestima, o isolamento e
o sofrimento em relagdo a doenca. A
investigacdo do caso pode ser
extremamente cara, dispendiosa e
muitos exames complementares
podem nao estar disponiveis no SUS ou
mesmo na saude suplementar. Com
isso, 0s pacientes podem ser exigidos a
realizar muitos exames particulares e
pela falta de condi¢Bes financeiras
permanecer com uma avaliacao
incompleta e inadequada. Além da
dificuldade de acesso aos exames
complementares, a falta de
profissionais especializados em
disturbios do movimento é o maior
agravante. Quando médicos
generalistas ou neurologistas nao
especializados conseguem chegar ao
diagnostico, muitos pacientes
continuam privados de acesso as
terapias adequadas como o tratamento
com toxina botulinica, reabilitacdo e o
tratamento cirargico (conforme
abordaremos nos proximos capitulos).

Conclusao
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As distonias sdo disturbios do
movimento que produzem posturas
anormais e tremores. Essas contracdes
musculares involuntarias podem afetar
qualquer parte do corpo, produzindo
intensa limitacdo funcional, laboral,
impactar a mobilidade, a
autoestima e acarretar diversos
prejuizos na vida do individuo. O
tratamento adequado e precoce, assim
como as abordagens complementares
(Fisioterapia, terapia ocupacional e
reabilitacdo multidisciplinar), sao de
extrema importancia para o tratamento
em conjunto e otimizacdo da funcdo
motora.

além de

O numero de pessoas com distonia do
Brasil ainda permanece desconhecido,
mas sabemos que a jornada dos
pacientes é de intenso sofrimento. A
distonia ndo € rara, € subdiagnosticada.
Pacientes invisiveis, familias
desamparadas e custos humanos
incalculaveis devido a falta de acesso a
um diagndstico preciso. E necessario
aprimorar a conscientizagao a respeito

das distonias, bem como melhorar seu

reconhecimento, seu diagndstico e
oferecer acesso a exames
complementares complexos. No0sso

sistema de saude esta em divida com a
dignidade humana. A meta com este
trabalho é transformar dados em acao,
invisibilidade em cuidado, e siléncio em
politicas que reconhecam que distonia
nao € exclusao.

Nos proximos capitulos, vamos apren-
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der um pouquinho mais sobre
tratamento e reabilitacdes, que podem
melhorar a vida do paciente com
distonia e de seus familiares.

Vamos juntos nessa?
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As distonias sdao um grupo complexo e
variado de doencas. Elas sdo um tipo de
disturbio do movimento caracterizado

por contragdes musculares
involuntarias que causam movimentos
e/ou  posturas  anormais.  Esses

movimentos surgem sem controle e
variam bastante na forma e no impacto
no dia a dia.

Por que existem
diferentes tipos de
distonia?

Nem toda distonia é igual. Ela pode
comecar em diferentes fases da vida,
afetar partes distintas do corpo, surgir
sozinha ou junto com outras condi¢des
neuroldgicas. Por isso, os meédicos
classificam a distonia de algumas
maneiras. Vamos explicar cada uma
delas de forma simples.

A classificacdo dos tipos de distonia
nos ajuda a entender como a distonia
afeta a pessoa e o0 que pode estar por
tras dela, para tentar tratar da melhor
forma. Por ser heterogénea, a distonia
se classifica por duas principais
caracteristicas: como se manifesta e o
que causa a distonia. Esses grupos de
andlise sao chamados de eixos: o
primeiro foca nas caracteristicas
clinicas (como a distonia se manifesta) e
0 segundo na etiologia (0 que a causa).
Vamos por partes:

Eixo I: Caracteristicas clinicas
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Esse eixo descreve como a distonia
aparece no corpo e no tempo. Ele é
dividido em quatro aspectos principais:

Idade de inicio: Quando a distonia
comeca. Pode ser na infancia (até os 2
anos), na idade escolar (3 a 12 anos), na
adolescéncia (13 a 20 anos), na idade
adulta precoce (21 a 40 anos) ou na
idade adulta tardia (ap6s 40 anos).

Distribuicao corporal: Onde a distonia
afeta o corpo.

Distonia focal: Afeta uma Unica parte
do corpo. E o tipo mais comum em
adultos.

Exemplos:

e Distonia cervical: tor¢bes ou

tremores involuntarios no pescogo.

e Blefaroespasmo: piscadas
excessivas e contragbes nas
palpebras, que podem até fechar os
olhos involuntariamente.

e Distonia da mao ou do braco (do

escritor, do musico): aparece
durante  atividades  especificas,
como escrever ou tocar
instrumentos.

¢ Distonia laringea: afeta a voz, que
pode sair entrecortada, fraca ou
tensa.

¢ Distonia segmentar: Compromete
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duas ou mais partes vizinhas do corpo,
como pescoco e ombro ou braco e
mao. Pode impactar atividades como
vestir-se ou segurar objetos.

¢ Distonia multifocal: Afeta duas ou
mais areas ndao adjacentes, como
um braco e uma perna do lado
oposto, tornando 0s movimentos
ainda mais desafiadores.

e Distonia generalizada: Comeca
geralmente em uma perna ou bracgo
e, com o tempo, se espalha para
varias outras regides, incluindo o
tronco. Costuma surgir na infancia
e impacta a mobilidade.

e Hemidistonia: Envolve apenas um
lado do corpo, podendo incluir
simultaneamente braco, perna e
até parte do rosto.

2.Padrao temporal: Como a distonia
se comporta com o tempo. O curso
pode ser estatico (ndo muda
muito) ou  progressivo  (vai
piorando). A variabilidade pode ser
persistente  (sempre presente),
acao especifica (aparece s6 em
certos movimentos, como por
exemplo, apenas ao escrever),
diurna (varia durante o dia) ou
paroxistica (surge em episédios).

3.Caracteristicas associadas: Aqui
se vé se a distonia vem sozinha ou
com outros problemas. Ela pode ser
isolada (s6 distonia ou com tremor
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disténico) ou combinada (junto com
outros movimentos, como
parkinsonismo ou mioclonias).
Também se observa se ha outros
sintomas neurolégicos ou de saude
geral.

Eixo Il: Etiologia

Esse eixo explica o porqué a distonia
acontece. Ele analisa se ha algo errado
no cérebro e qual a origem do
problema:

1.Doencga do sistema nervoso: Pode
haver neurodegeneracao (o
cérebro vai piorando com o tempo),
lesao estrutural (como um dano
fixo por acidente ou derrame, por
exemplo) ou sem evidéncias de
nenhum dos dois.

Tipos de distonia conforme a causa:
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Distonia isolada (ou primaria) - A
distonia é o Unico sintoma motor
presente. Pode ter origem genética,
mas nem sempre ha um historico
familiar.

Distonia combinada - A distonia vem
acompanhada de sintomas
neurolégicos, como tremores, rigidez
ou dificuldade para andar.

outros

Distonia secundaria - Surge como
consequéncia de outro problema,
como:

e Acidente vascular cerebral (AVC)

e Traumatismo craniano

e Paralisia cerebral

e Uso de certos medicamentos (como
antipsicoticos)

¢ Infec¢des ou doencas metabdlicas

Distonia funcional (psicogénica) - E
um disturbio do movimento
caracterizado por contra¢des muscula-
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res involuntarias que resultam em
posturas anormais ou movimentos
repetitivos. Embora seus sintomas se
assemelhem aos de outras formas de
distonia, sua origem nao esta em lesdes
estruturais, mas em altera¢bes no
funcionamento cerebral,
frequentemente associadas a fatores
psicolégicos  ou  emocionais. O
diagnéstico é clinico, baseado em sinais
caracteristicos e na exclusao de outras
causas neuroldgicas.

Formas especiais de distonia:

o Distonia de tarefa especifica -
Aparece somente durante uma
atividade repetitiva e refinada, como
escrever ou tocar violino.

o Distonia paroxistica - Surge em
crises repentinas, que podem durar
segundos ou minutos, geralmente
desencadeadas por esforco,
emoc¢do ou movimentos bruscos.
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e Distonia responsiva a levodopa -
Tipo raro que melhora de forma
surpreendente com um
medicamento chamado levodopa,
usado também no tratamento da
Doenca de Parkinson. Geralmente
comeca na infancia.

Esses critérios ajudam os médicos a
definir o melhor acompanhamento e
tratamento. Cada tipo de distonia é
unico, tanto na forma como se
manifesta quanto no modo como afeta
da pessoa. Por isso, é
fundamental que cada caso seja visto
individualidade,
valorizando as diferencas de cada

a vida
com cuidado e

pessoa.

Conhecer os tipos de distonia ajuda a

combater  estigmas e  promover

empatia.

Cada tipo de distonia e e pode exigir
um

O diagnéstico correto ajuda a escolher a
melhor abordagem, que pode incluir
fisioterapia, medicacao, aplicacao de
toxina botulinica ou, em alguns casos,
cirurgia (como estimulacao cerebral

profunda).

Mesmo que a
, ha caminhos
eficazes para viver
com ela.
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Compreendendo a
distonia para melhor
cuidar

1. O que é distonia?

A distonia é um disturbio neuroldgico
caracterizado por contragoes
musculares involuntarias, que causam

torcdes, movimentos repetitivos ou
posturas anormais. Em criangas, a
distonia pode dificultar atividades
simples — como andar, escrever,

mastigar ou falar — e, por vezes, causar
dor ou desconforto. E  esses
movimentos ndo sao voluntarios, eles
sao sinais de uma disfun¢do no centro
do controle motor do cérebro.

A distonia pode surgir isoladamente ou
associada a outros movimentos como
coreia, atetose, tremores. Em alguns
casos pode haver associacdo com
outras condicdes neuroldgicas como
atraso no desenvolvimento, fraqueza
ou alteragdes cognitivas.

2. Principais causas

As causas da distonia sdo variaveis,
podendo ser adquiridas ou genéticas.
Sendo a paralisia cerebral a causa mais
comum de distonia na infancia.

2.1 Origem adquirida

A distonia pode surgir apdés qualquer

agressao ao cérebro em
desenvolvimento. Exemplos comuns
incluem:

24

e Traumatismo craniano

e Paralisia cerebral (lesdo cerebral
antes, durante apdés o
nascimento)

e Infeccdes do sistema nervoso
central (meningite, encefalite)

e Doengas neurometabdlicas (por
exemplo, acidemias organicas)

e Uso de medicamentos como
antipsicéticos e antieméticos, em
caso de uso prolongado

ou

2.2 Origem genética

Em alguns casos a distonia pode ter
origem em alteracBes genéticas
especificas. Esses genes influenciam o
desenvolvimento e funcionamento de
células do cérebro que controlam o
movimento. Entre os tipos genéticos
mais conhecidos estdo:

e DYT1: associado a distonia de inicio
focal com evolu¢do para uma forma
generalizada de inicio precoce,
frequentemente na infancia.

e DYT6 (THAP1) e DYT25 (GNAL):
também ligados a distonias que
comecam em idades variadas, as
vezes complicadas com
comprometimento da fala.

O diagndstico  genético
tratamentos mais especificos, pois
algumas distonias genéticas
respondem bem a tratamentos de
neuromodulag¢do invasiva (DBS) e apds
o diagnostico correto podera ser feito
um aconselhamento genético para to-

possibilita
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da familia.

3. Como se manifesta

A distonia pode ser:

Focal: afeta uma regido, como pescoco,
mdao ou pé.

Segmentar: atinge duas ou mais
regides contiguas.

Generalizada: acomete
partes do corpo,
comprometimento
mobilidade.

multiplas
geralmente com
da postura e

Muitas vezes, os sintomas pioram
durante esforcos fisicos ou estresse e
melhoram em repouso ou ao dormir.

4. Principais tratamentos
4.1 Medicamentos orais

Reduzem espasmos e tdnus muscular,
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melhoram a qualidade do sono e
reduzem a dor.

4.2 Toxina botulinica

A aplicagdo direta da toxina botulinica
nos musculos afetados reduz a forca
das contrac®es, reduz dor, restaura a
qualidade do sono, facilita os cuidados
e tem duracdo de efeito de 3-4 meses.
Na infancia a toxina botulinica pode ser
utilizada a partir dos dois anos de
idade.

4.3 Fisioterapia e terapia
ocupacional

Essas terapias ajudam a:

e Preservar amplitude de movimento

e Alongar a musculatura disténica

e Proporcionar adaptac¢des de escrita,
postura e atividades diarias

4.4 Cirurgia: Estimulacao
Cerebral Profunda (DBS)
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Indicado em distonias graves e
refratarias (especialmente genéticas ou
primarias). Eletrodos sdao implantados
em areas especificas do cérebro,
modulando os sinais motores. Os
pacientes experimentam reducdao do
tdbnus muscular, maior controle dos
movimentos e melhor qualidade de
vida.

5. Status distonico: uma
situacao de emergéncia

O status disténico é uma crise
prolongada e grave da distonia, com
rigidez intensa, choro, geméncia, suor
frio, dor, taquicardia, aumento da
pressdo arterial e lesdao da fibra
muscular que pode evoluir para grave
comprometimento dos rins. Pode ser
desencadeado por febre, infeccdo,
suspensao abrupta de medicacdao ou
estresse. Exige atendimento
emergencial, hospitalar para medicacdo
na veia e suporte respiratorio caso
necessite. A intervencdo rapida salva

vidas e evita complicacdes.

6. Diagnostico e
acompanhamento

O diagndstico baseia-se em:

Histéria clinica e exame neurolégico

Exames complementares como
ressonancia magnética e exames de
sangue

Testes genéticos, especialmente se
houver histéria familiar ou padrdes
tipicos
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O acompanhamento  deve  ser
multidisciplinar ~ com  neurologista,
fisioterapeuta, terapeuta ocupacional,
fonoaudidlogo e psicélogo, entre
profissionais, além da
participacdo ativa da familia e da
escola.

outros

7. Vida com distonia:
perspectivas positivas

Com diagndstico precoce, tratamento
adequado e apoio social, muitas
criangas progridem muito bem. A
escrita, o esporte, a arte e outras
atividades podem ser adaptadas. O
suporte emocional faz toda a diferenca:

compreender, acolher e incluir
transformam desafios em
oportunidades.
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A distonia € um disturbio neuroldgico
que afeta a capacidade do cérebro de
controlar os movimentos musculares,
gerando movimentos involuntarios e
repetitivos de uma ou mais partes do
corpo, podendo levar a torcdes e
contracdes musculares, por vezes
dolorosas. Esta  condicdo  pode
acometer qualquer parte do corpo,
incluindo os membros, o tronco, a
cabeca e o0 pescoco e ser muito
limitante, incapacitante e
estigmatizante.

Quais sao os sintomas
da distonia?

Os sintomas da distonia podem variar
dependendo do tipo e da gravidade da
condicdo. Alguns sintomas comuns
incluem:

Movimentos involuntarios: Movimentos

musculares involuntarios, repetitivos e
tremores.

Torcbes e contragbes: Torgbes e
contra¢des musculares que podem ser
dolorosas.

Dificuldade
Dificuldade para realizar tarefas diarias
devido aos movimentos involuntarios.

para realizar tarefas:

Além dos sintomas motores citados
acima, a distonia também pode
apresentar sintomas nao motores.
Alguns deles podem incluir:

Dor e desconforto: As contracdes
musculares continuas e anormais po-
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dem causar dor e desconforto

significativos.

Fadiga: A fadiga € comum em pessoas
com distonia devido ao esforco
muscular continuo e as dificuldades
motoras.

Disturbios do sono: Problemas para
dormir,
involuntarios durante o sono podem
afetar a qualidade do sono em
pacientes com distonia.

insOnia e movimentos

Ansiedade e depressao: O impacto da
distonia na qualidade de vida pode
levar a problemas emocionais, como
ansiedade e depressao.

Dificuldades cognitivas: Alguns
pacientes com disturbios do
movimento, como a distonia, podem
apresentar  dificuldades  cognitivas,

como problemas de concentracdo e
memoria.

E importante que os pacientes com
distonia sejam avaliados e tratados por
uma equipe multidisciplinar que inclua
neurologistas, fisioterapeutas,
psiquiatras, psicologos, terapeutas
ocupacionais e outros profissionais de
saude para abordar tanto os sintomas
motores quanto os ndo motores da
doenca. Estes ultimos devem ser tao
valorizados quanto a prépria doenca
em si, tendo em vista que podem limitar
e incapacitar tanto quanto ou até mais
que o proprio disturbio do movimento.
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Quais tratamentos
possiveis da distonia?

O tratamento da distonia depende do
tipo e da gravidade da condicao. Alguns
tratamentos comuns incluem:

Medicamentos: Medicamentos como a

levodopa, baclofeno, tizanidina,
triexifenidil, benzodiazepinicos,
relaxantes musculares,

anticonvulsivantes e a toxina botulinica
podem ajudar a controlar os sintomas.

Terapia Injetavel: Toxina Botulinica
Tipo A- Nivel de evidéncia A: A toxina
botulinica é considerada um
tratamento de primeira linha para a
distonia, com uma grande quantidade
de estudos que demonstram sua
eficacia e seguranca. (Fonte: American
Academy of Neurology). O tratamento
deve ser repetido em 3-4 meses
porque a duracdo da atividade da
toxina é limitada. Repetir as injecdes
em intervalo menor de 12 semanas
pode provocar o desenvolvimento de
anticorpos contra a toxina botulinica e
assim, reduzir o beneficio do
tratamento.

Como a toxina age
nos musculos

A toxina botulinica € uma neurotoxina
que atua bloqueando a comunicagao
Quando
injetada em pequena dose no musculo,

entre nervos e musculos.

ela impede a liberagdo de acetilcolina -
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0 neurotransmissor responsavel por
levar o “comando” do nervo para que O
musculo. Com  essa  sinalizacao
interrompida, o musculo afetado deixa
de receber o estimulo para contrair,
ficando relaxado ou  paralisado
temporariamente. Esse efeito local e
reversivel é justamente o que se busca
no tratamento de distonias: reduzir a
contracdo excessiva de determinados
musculos. Vale destacar que a acao
comeca apdés 1 a 3 dias da aplicacdo,
com melhora mais evidente na primeira
semana, e tende a durar em média
cerca de 3 a 4 meses até que a conexao
nervosa se restabeleca gradualmente.

Uso da toxina em
distonias focais e
generalizadas

A toxina botulinica tipo A tornou-se
uma terapia de escolha para diversas
formas de distonia, que é um disturbio
caracterizado por movimentos
musculares involuntarios e posturas
anormais. Nas distonias focais -
aquelas que envolvem apenas uma
parte do corpo - o tratamento com
toxina botulinica costuma trazer os
melhores resultados. Exemplos incluem
a distonia cervical (também conhecida
como torcicolo espasmadico, que afeta

oS musculos do  pescoco), O
blefaroespasmo (contra¢des
involuntarias nos  musculos das

palpebras), a distonia oromandibular
(afeta mandibula e regido da boca) e
distonias de membro superior, como a
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do
involuntarias

cdibra escrivdao  (contragdes
escrever). Nesses
casos, a injecao da toxina nos musculos
envolvidos costuma reduzir
significativamente os espasmos e
melhorar a posicao e funcao da regido

afetada.

ao

Ja em distonias generalizadas, que
acometem multiplas partes do corpo, o
uso da toxina botulinica pode ser mais
desafiador. Embora seja utilizada como
parte do tratamento, muitas vezes
como terapia complementar, as
distonias generalizadas
frequentemente requerem doses muito
altas de toxina para abranger varios
Doses além de
certo limite ndo sao seguras, o que
pode limitar a eficacia nesse contexto.
Por isso, em distonias generalizadas, a
toxina é aplicada focando nos musculos
gue mais causam sintomas (por
exemplo, aqueles que geram dor ou
deformidade mais intensas),
complementando outras abordagens

grupos musculares.
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como medicacdes sistémicas ou mesmo
procedimentos como a estimulacdo
cerebral profunda (DBS) em alguns
casos. Mesmo ndo atingindo todo o
corpo, essas aplica¢bes focais podem
auxiliar  no alivio de sintomas
especificos da distonia generalizada.

O procedimento de aplicacdo da toxina
botulinica é relativamente rapido e feito
em nivel ambulatorial (no consultério
ou clinica, sem necessidade de
internacdo). O médico inicialmente
avalia quais musculos precisam ser
tratados e marca os pontos de
aplicacao.

Inicio e duracao do efeito: apds a
injecdo, a toxina precisa de um tempo
para comecar a agir na jungao
neuromuscular. Os primeiros
resultados costumam aparecer entre 2
e 7 dias depois do procedimento. A
melhora progressiva atinge o pico em
aproximadamente 2 a 4 semanas,
quando o musculo fica mais relaxado.
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Depois disso, gradualmente o efeito vai
diminuindo  conforme a  juncdo
neuromuscular se regenera, e 0s
sintomas da distonia podem retornar
a0s poucos.

Efeitos colaterais mais comuns: em

geral, o tratamento com toxina
botulinica é bem tolerado. Os efeitos
colaterais tendem a ser leves e

transitorios, relacionados
principalmente ao proprio ato da
injecdo. Os mais relatados incluem:

Dor ou desconforto no local da
aplicagdo - normalmente leve e de
curta duracdo, podendo ser aliviada
com um analgésico simples ou
compressa gelada.

Edema (inchaco) ou vermelhidao
local - reacdo inflamatéria discreta
onde a agulha penetrou, que regride
espontaneamente em poucos dias.
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Pequenos hematomas (roxos) -
ocasionalmente um vasinho sanguineo
¢ atingido pela agulha, gerando
equimoses locais que sao temporarias.

Fraqueza muscular localizada - pode
ocorrer uma reducdo excessiva da
forca no mdusculo tratado ou em
musculos  préximos, levando por
exemplo a uma sensacdo de cabecga
“pesada” no caso de aplicacbes no
pescoco, ou leve queda da palpebra em
aplicacdes ao redor dos olhos. Essa
fraqueza é temporaria e se resolve
conforme o efeito da toxina passa.

Esses efeitos normalmente sao
benignos e desaparecem em alguns
dias ou semanas.

Para garantir todos os beneficios e
seguranca mencionados, € essencial
que a aplicacdo da toxina botulinica
seja feita por um médico especialista -
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geralmente um neurologista ou fisiatra
- com treinamento em disturbios do
movimento e experiéncia em técnicas
guiadas de aplicacdo. A escolha correta
dos musculos a serem tratados, a
dosagem adequada para cada musculo
e a utilizacdo apropriada do ultrassom
ou da EMG dependem da habilidade e
conhecimento especializados desse
profissional. O médico especialista
avaliara individualmente cada caso de
distonia e elaborara um plano de
injecdo personalizado, aumentando as
chances de sucesso. Por isso, procure
sempre centros ou profissionais de
confianca, com experiéncia comprovada
no tratamento de distonias. Lembre-se
de que a toxina botulinica terapéutica
difere do uso estético de “botox” - no
contexto de distonia, trata-se de um
procedimento neuroldgico que deve ser
conduzido com rigor técnico e cientifico.
Nas mados certas, a toxina botulinica é
uma grande aliada no controle da
distonia, proporcionando alivio dos
sintomas e melhoria importante na
qualidade de vida do paciente.

@Terapia fisica: Terapia fisica pode
ajudar melhorar a mobilidade e a forca
muscular.

@Cirurgia: Em alguns casos, a cirurgia
pode ser necessaria para aliviar os
sintomas. A cirurgia pode ser reversivel
(exemplos DBS - Deep Brain
Stimulation) ou irreversivel (cirurgias
ablativas ou até rizotomia ventral/dorsal
seletiva).

(V) Neuromodula¢do ndo invasiva:
como Estimulacao Magnética
Transcraniana ou TDCs ainda com
resultados modestos mas promissores.

E importante notar que as terapias
podem ser usadas em conjunto e que
cada pessoa pode responder de forma
diferente a essas medicacbes. Além
disso, o tratamento deve ser
personalizado para cada caso. E
fundamental que o tratamento seja
realizado sob a supervisao de um
meédico especializado em distonia.

/A
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Came conviver comt a
DLSZ@M?
Conviver com a distonia pode ser

desafiador, mas ha algumas dicas que
podem ajudar:

1. Procure apoio: Procure apoio de
familiares, amigos e grupos de apoio.

2. Mantenha uma rotina: Mantenha
uma rotina didria para ajudar a
controlar os sintomas.

3. Faca exercicios: Faca exercicios
regulares para ajudar a melhorar a
mobilidade e a forca muscular.

4. Gerencie o estresse: Gerencie o
estresse e a ansiedade para ajudar a
controlar os sintomas.
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Conclusao

A distonia é um disturbio neurolégico
complexo que pode ter um impacto
significativo na qualidade de vida.
Embora ndo haja cura para a distonia,
ha tratamentos disponiveis que podem
ajudar a controlar os sintomas e
melhorar a qualidade de vida. E
importante procurar ajuda médica se
vocé esta experimentando sintomas de
distonia.

(1)
o/

Este contetdo visa informar e
ndo substitui a orientag¢éo de um
especialista.
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Quando o assunto é cirurgia, muitos
medos e duvidas vém a cabeca, ndo €
mesmo? Por isso, nesse capitulo,
dedicamos um espaco especial para
esclarecer duvidas e desmistificar
muitas coisas sobre a cirurgia no
tratamento das distonias. Sabemos que
a distonia é um disturbio do
movimento que, além de contra¢des
musculares, pode resultar em posturas
e movimentos anormais, 0s quais
podem, inclusive, ser bastante
dolorosos. E como se os musculos
contrarios e a favor do mesmo
movimento se contraissem  sem
sintonia. Esses episddios podem afetar
qualquer parte do corpo, levando a
uma variedade de sintomas e
gravidade variavel. A distonia pode
afetar significativamente as atividades
cotidianas, interferindo em funcbes
como caminhar, falar, escrever ou
comer, por exemplo.

O tratamento pode ser feito com
medicacdo, fisioterapia e aplicacdo de
toxina botulinica para controle dos
sintomas, como conversamos em
capitulos anteriores. Mas em alguns
casos o tratamento medicamentoso
pode ser pouco eficiente ou mesmo
causar efeitos colaterais que limitem o
tratamento. E nesses casos, o
tratamento cirdrgico pode ser indicado.

Para muitos pacientes, o tratamento
com medicamentos e fisioterapia ajuda
a controlar os sintomas. No entanto,
em alguns casos, os remédios nao
funcionam bem ou causam efeitos
colaterais importantes. E ai que entra
uma opgao cirdrgica moderna e eficaz:
a estimulacao profunda,
conhecida pela sigla DBS (do inglés,
Deep Brain Stimulation).

cerebral

CIRURGIA NO TRATAMENTO DAS DISTONIAS:
DESMISTIFICANDO MEDOS E DUVIDAS

36
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Quando a cirurgia
pode ser considerada?

1. Falha dos tratamentos
conservadores: Pacientes que nado
respondem adequadamente a

medicamentos, fisioterapia ou toxina
botulinica, podem ser candidatos a
cirurgia.

2. Distonia Grave: Casos em que a
distonia é grave, causando dor intensa,

incapacitagao funcional ou
comprometimento  significativo  da
qualidade de vida.

3. Distonias Focais: Em algumas

distonias focais (como distonia cervical
ou distonia do escritor), a cirurgia pode
ser mais eficaz e direcionada.

37

Quais cirurgias
podem ser realizadas?

Existem diferentes abordagens
cirdrgicas para o tratamento das
distonias, sendo as mais comuns:

E uma técnica cirdrgica que envolve o
implante de eletrodos em regides
especificas do cérebro que estao
funcionando de forma desorganizada.
Esses eletrodos sao conectados a um
pequeno gerador (semelhante a um
marca-passo), implantado sob a pele na
regido subclavicular. O sistema envia
impulsos elétricos suaves e continuos

Estimulacao cerebral
profunda (ECP):

para as areas-alvo do cérebro,
ajudando a corrigir 0os  sinais
desorganizados que causam  0S

sintomas da distonia.
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eTerapia de lesao (Ablagao):

Em alguns casos, procedimentos que
envolvem a criacdo de lesGes em areas
especificas do cérebro, como o globo
palido, podem ser realizados para
reduzir a atividade anormal
responsavel pela distonia. No entanto,
esta abordagem é menos comum
devido ao avanco das técnicas de
estimulacdo cerebral. A ECP com os
novos eletrodos tém permitido uma
estimulacdo cerebral mais direcionada
e evitando cada vez mais os efeitos
colaterais.

e Cirurgia de reparo
muscular:

Em distonias focais, como a distonia
cervical, pode-se considerar a cirurgia
para reparar ou liberar os musculos
afetados. Esta abordagem é mais
direcionada e pode ser eficaz em casos
especificos.

Procedimentos de
descompressao:

Em algumas distonias associadas a
compressdes nervosas, a cirurgia pode
ser realizada para aliviar a pressao
sobre os nervos afetados.

A decisao sobre a cirurgia deve ser feita
em conjunto com uma equipe médica
especializada, levando em consideracao
a gravidade da distonia, o grau de
comprometimento pela doenca, a
origem da distonia, a resposta a

tratamentos  anteriores e  com
alinhamento das expectativas do
paciente. Nao apenas 0

acompanhamento da cirurgia, mas o
acompanhamento pds-operatorio €
fundamental para monitorar a eficacia
do tratamento e ajustar as intervenc¢des
conforme necessario!

Estimulacao cerebral
profunda (ECP/DBS)

Atualmente, a modalidade cirurgica
mais frequentemente indicada, mas
que ainda gera muitas dudvidas. Aqui
conversamos sobre detalhes de como a
cirurgia é realizada e quem poderia se
beneficiar com esse tratamento. E
importante salientar que, apesar de ser
um tratamento seguro, moderno e
eficaz, ele ndo esta indicado para todos
os casos de distonia. Vamos conhecer
algumas informag¢des valiosas sobre
esse tratamento.
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Como é feita a
cirurgia?

A cirurgia é realizada por um
neurocirurgido especializado. Primeiro,
com a ajuda de exames de imagem,
como a ressonancia magnética, a
equipe médica identifica as areas
exatas do cérebro a serem estimuladas,
geralmente uma regido chamada globo
palido interno. Em seguida, sdo
implantados os eletrodos e o gerador
de pulsos, geralmente sob anestesia
geral. Ap6s a cirurgia, o aparelho é
programado e ajustado de forma
personalizada, de acordo com a
resposta de cada paciente.

Quem pode se
beneficiar com o DBS?

O DBS nao é recomendado para todos
os tipos de distonia. Ele costuma trazer
melhores  resultados nos  casos
chamados de distonia primaria. Os
pacientes com distonia secundaria,
causada por lesdes cerebrais ou outras
doencas, também podem se beneficiar,
mas os resultados sdo variaveis. Cada
caso deve ser cuidadosamente avaliado
por uma equipe especializada.

Quais sao os
beneficios?

Muitos pacientes experimentam uma
melhora significativa na qualidade de
vida ap6s o DBS. Os movimentos invo-
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luntarios e as posturas anormais
diminuem, e os pacientes ganham mais
autonomia e conforto. Outro ponto
importante € que, como a estimulacdo
é ajustavel, é possivel modificar os
parametros ao longo do tempo para

obter o melhor controle dos sintomas.

4

E uma cura?

O DBS nao € uma cura para a distonia,
mas sim uma forma de controlar os
sintomas de forma mais eficaz quando
os tratamentos tradicionais ndo trazem
o controle esperado dos sintomas. Os
efeitos sdo reversiveis e o sistema pode
ser desligado ou ajustado conforme
necessario.

Quando a cirurgia nao
é recomendada?

A cirurgia pode ndo ser recomendada
em algumas situag¢des, como:
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(l. DISTONIAS DE CAUSA NAO
IDENTIFICADA: Quando a causa
da distonia nao for conhecida,
os resultados cirurgicos podem

®\

\ser imprevisiveis.

J
(2. PROBLEMAS DE ®\
SAUDE/COMORBIDADES:
Condi¢des médicas, outras além da
distonia, que aumentam os riscos
cirdrgicos ou complicacbes podem
Qontraindicar a cirurgia.

Y,
®\

[3. EXPECTATIVAS X
IRREALISTAS: O alinhamento
das expectativas é fundamental!
Pacientes que tém expectativas
irreais quanto aos resultados,
devem ser cautelosamente

kavaliados.

J

Quais os resultados e
beneficios esperados?

A cirurgia ndo cura a distonia, mas pode
trazer muitos beneficios e grande alivio
dos sintomas e limitagdes. Muitos
pacientes apresentam uma melhora
significativa nos sintomas, com melhora
dos movimentos e das posturas
anormais, melhora da dor e maior
qualidade de vida apds a cirurgia.

A estimulacdo cerebral profunda,
particularmente, pode proporcionar
alivio a longo prazo, mas o

acompanhamento regular é necessario,
ajustes sdao necessarios e devem ser fei-
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tos com regularidade individualizada. A
cirurgia ndo é uma cura.

Consideracoes

A cirurgia para distonias é uma opc¢do
de tratamento muito importante e de
grande valor para pacientes que nao
obtiveram alivio adequado por meio de
tratamentos conservadores. A decisao
sobre a realizagdo da cirurgia seja
baseada em uma avaliacdo cuidadosa
de todos os aspectos da distonia, com
muito esclarecimento ao paciente e
seus familiares. Uma equipe médica
especializada é fundamental. Antes da
decisdao pela cirurgia, é importante a
avaliacdo também por uma equipe
multidisciplinar. O suporte psicolégico e

a reabilitacdo sao igualmente
importantes  para  maximizar  0S
resultados e a adaptacdo pOs-
operatoria.

Se vocé ou alguém préximo enfrenta os
desafios da distonia, converse com um
médico especialista. A informacao
correta pode abrir caminhos para
tratamentos que transformam vidas.
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A distonia pode ser causada por
qualquer processo patolégico que afete
o sistema motor e, particularmente, os

ganglios da base. A distonia em
pediatria apresenta diversas
manifestacdes clinicas e diferentes

doencas como causa chave do disturbio
motor.

Os seus tratamentos irdo variar
conforme a gravidade dos sintomas no
decorrer do tempo e sao
obrigatoriamente baseados, no
diagnostico de base de cada crianca.

Entendemos como distonia pediatrica
como aquelas cujos sintomas se
manifestam antes dos 18 anos de
idade. Suas manifesta¢cdes clinicas
variam, mas geralmente comecando
em um membro e frequentemente se
espalhando para envolver outros
membros e o tronco.

Apds uma classificacdo adequada da
distonia, baseada na sua causa e as
caracteristicas fisicas das suas manifes-
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tacdes, histéria pessoal e familiar,
baseado nos exames complementares
relevantes buscamos um tratamento
adequado e acompanhamento
direcionado neuropediatra ou
neurologista.

um
com

Quando buscar o
seguimento de um
neurocirurgiao nas
distonias na infancia?

Quando a terapia medicamentosa e o
uso de toxina botulinica ndo
apresentam beneficios e ndo controlam
sintomas. Quando os sintomas de
distonia impactam na qualidade de

vida, causam sofrimento fisico e
emocional nos pacientes e nos
cuidadores.

Qual o objetivo de uma
neurocirurgia no
controle das distonias
da infancia?

A neurocirurgia é utilizada como uma
ferramenta para minimizar a
intensidade dos sintomas motores das
indicagdo  de
procedimento leva em consideracdao a
causa da distonia e a sua forma de
apresentacdo clinica.

distonias. A um
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Antes de falarmos
sobre quais os
tratamentos cirargicos
indicados para cada
subtipo vale lembrar
sobre a classificacao
das distonias

Classificando as distonias na
infancia
A distonia pediatrica pode ser causada

por etiologias genéticas ou adquiridas
subjacentes.

Distonia Primaria:

Nao apresenta
qualquer causa identificavel causadora
da distonia e os exames de imagem
nao apresentam neurodegeneracdo e
ndo faz parte de nenhuma outra
sindrome secundaria, como por
exemplo a paralisia cerebral.

As doencas
divididas em puras, positivas e
paroxisticas. Nas formas  puras
primarias, a distonia € o Unico sinal da
doenca (com exce¢cdo do tremor) e a
causa é genética ou desconhecida.

primarias podem ser

IS GTEETC T Eld[«-E Aquelas que
nao apresentam uma
identificavel, mesmo  apds
investigacao clinica adequada.

causa
uma

DS S = EE Nas  formas

distbnicas secunddrias, a distonia é um

sintoma que faz parte de uma outra
condicdo clinica neuroldgica, geralmen-
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te causadas por uma lesdo neuroldgica
cerebral identificavel.

Localizacao das distonias da
infancia

Outro ponto importante na
classificacdo das distonias, leva em
conta a sua localizacdo anatdémica e a
intensidade dos sintomas. As possiveis

manifestacdes clinicas das distonias na
infancia sao:



E-book

Distonia Focal : que se localiza em uma regiao corporal Unica

Distonia Segmentar: que se localiza em regides corporais contiguas

Distonia Multifocal: que se localiza em regides corporais nao contiguas

Distonia Generalizada: que se localiza em ambas as pernas e pelo menos uma

outra parte do corpo

Hemidistonia: que se localiza em uma metade do corpo

Quais tipos de
distonias da infancia
a neurocirurgia pode
auxiliar no
tratamento?

Casos que ndo responderam as
terapias medicamentosas devem ser
considerados para intervencdes
cirargicas sejam eles casos de distonia
primaria ou secundaria. Devemos
pensar em um tratamento
neurocirurgico sempre que a distonia
impactar a funcionalidade e a
qualidade de vida destas criancgas,
quando 0s tratamentos
medicamentosos nao trouxerem mais
beneficios.

Ndo devemos retardar esta avaliagdo
neurocirurgica.

Preparacao para uma
neurocirurgia
cerebral em pessoas
com distonia

Independente do método cirurgico
cerebral indicado, todo paciente deve
obrigatoriamente ter uma preparacdo
pré-cirdrgica adequada:

1) Exames de imagem pré-cirurgicos:
Os pacientes necessitam ter realizado
uma Ressonancia  Magnética de
Encéfalo, geralmente realizada sob
anestesia geral ou por sedacdo
anestésica, que consiga identificar as
regides a serem operadas, estas
imagens depois de serem realizadas
devem ser salvas em um banco de
dados digitais, para que possam ser
importadas para o software de fusdo
de imagens utilizadas para cirurgias.

Muitos laboratérios de imagem em
todo o Brasil apresentam protocolos
especificos de aquisicdo de imagens
para a realizacao de cirurgias cerebrais,
cabe ao neurocirurgido responsavel
pelo caso determinar em conjunto com
o radiologista quais sequéncias sao
essenciais.

Além disso, existem pessoas que nao
apresentam a anatomia adequada para
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a realizacdao de procedimentos. Nestes
casos, ndo indicamos intervencao
cerebral, mas isso s6 é definido apos a
realizacdo de um exame de imagem
adequado.

2) Avaliacao clinica detalhada: Antes
de se indicar um procedimento
cirdrgico o paciente com distonia deve
passar por uma avaliacdo neuroldgica
adequada especializada.

Quais sao os
tratamentos
cirargicos cerebrais
disponiveis para
distonia?

A Estimulacao Cerebral
Profunda - nas Distonias da
Infancia

Forma de neuromodulacdo invasiva,
método cirdrgico que utiliza
dispositivos  eletrodos implantaveis
conectados a um gerador interno. Do
inglés Deep Brain Stimulation - o DBS
apresenta sucesso comprovado em
diversas condi¢cdes neuroldgicas que
impactam movimento e mobilidade
como na Doenca de Parkinson e o
Tremor Essencial, mas os mecanismos
exatos do DBS ainda nao
completamente compreendidos.

sao

Em 1996, uma menina de 8 anos com
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distonia generalizada grave tornou-se a
primeira crianca a receber DBS. Mais de
20 anos apo6s o primeiro caso de DBS
pediatrico, o GPi - o globo palido
interno- continua sendo o local de
implante de eletrodos preferido para as
distonias pediatricas e a estimulacao do
GPi demonstrou ser eficaz no
acompanhamento de curto e longo
prazo desta populacao.

Critérios preconizados
para a indicacao de
DBS na distonia
pediatrica?

Os critérios de inclusdao aceitos exigem
um diagndstico inequivoco de distonia,
falha do tratamento médico e
incapacidade suficiente do paciente ou
cuidadores para justificar a cirurgia.

Os critérios de exclusdao relativos a
cirurgia de DBS incluem: idade muito
jovem (geralmente menos de 7 anos,
embora criangas menores possam ser
consideradas caso a caso, dependendo
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da gravidade, etiologia e intratabilidade
meédica), baixo peso, alto risco de
infecgdo, incapacidade de
acompanhamento adequado, ideacao
suicida ativa e expectativas irrealistas.

Em geral, pacientes com distonia
primaria tendem a demonstrar
melhorias maiores e mais consistentes
ao DBS do que aqueles com distonia
adquirida.

Quais pacientes com
distonia primaria
podem melhorar com
o implante de DBS?

Outros fatores que se correlacionam
com a efetividade do DBS nas distonias
pediatrica: presenca do gene DYT-
TOR1A (DYT1), auséncia de
deformidade esquelética fixa.
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O DBS realizado no GPi de pacientes
com DYT-TOR1A, apresentam melhorias
nos sintomas de distonia variando de
42,9% a 100% (com a maioria relatando
melhora > 60%) no acompanhamento,
variando de 3 meses a 15 anos.

Pacientes com DYTTHAP1 parecem
apresentar uma resposta motora
clinicamente significativa, porém mais
modesta, em anos iniciais, em
comparagao com 0s pacientes com
implante de DBS que apresentam DYT-
TOR1A. Ao longo do tempo, parece que
ambos os subtipos tendem a
apresentar um efeito similar.

A doenca de Lesch-Nyhan (DNL) é uma
doenca recessiva ligada ao cromossomo
X causada por mutacdes no gene
HPRT1. A distonia geralmente parece
responder bem a DBS no GPi na DNL,
embora os resultados sejam
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variaveis e os relatos sejam escassos
Comportamentos automutilantes, que
causam incapacidade significativa a
pacientes e cuidadores, respondem
significativamente a DBS.

Quais pessoas com
distonia secundaria
podem melhorar com
o implante de DBS?

Pessoas com distonia secundaria a
paralisia que
cuidadosamente selecionados podem
apresentar resposta significativa e
duradoura a DBS com GPi, sendo a
idade mais jovem possivelmente um
fator preditivo positivo, enquanto a
maior gravidade da distonia pré-
operatéria e a concorréncia de
espasticidade sdao fatores preditivos
negativos para a resposta a DBS.

cerebral fossem

Outras causas estruturais de distonia
secundaria na  pediatrica, como
acidente vascular cerebral e kernicterus,
a resposta do DBS é altamente variavel
e individual foi relatada em um numero
muito limitado de pacientes.

Como é realizada a
cirurgia de DBS em
criancas?

Em geral, cada paciente considerado
para DBS deve ser avaliado com uma
abordagem interdisciplinar abrangente
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abrangente que inclua os seguintes
conhecimentos: neurologia pediatrica,
especialista em disturbios do
movimento pediatrico com experiéncia
no uso de DBS em adultos e criancas,

um especialista em DBS adulto
identificado para atender as
necessidades  futuras quando o

paciente estiver pronto para a transi¢cao
para o atendimento adulto, psiquiatria
pediatrica e adolescente, equipe de

enfermagem qualificada,
neuropsicologia, fisioterapeutas,
terapeutas ocupacionais e

fonoaudiologos pediatricos com
experiéncia no tratamento de distonia
pediatrica.

Ao contrario dos adultos, onde os
pacientes  permanecem
durante parte do procedimento, a
colocagdo da DBS em criancas ¢€
geralmente realizada sob anestesia
geral, devido a preocupacdes com a
seguranca intraoperatoria
(especialmente em criangas com
hipercinesia acentuada). Mas para que
isto seja possivel, a neuroimagem
utilizada para a localizagdo dos alvos
cirargicos deve apresentar qualidade
para garantir que os alvos sejam
implantados na regido correta.

acordados
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Como é realizada a cirurgia de DBS em criangas?

ApOs a fase de posicionamento dos
eletrodos cerebrais, um de cada
hemisfério cerebral, inseridos dentro
de cada globo palido interno (GPi), €
realizada a segunda fase do
procedimento, onde sdo conectadas
extensbes dos eletrodos, que ficam
posicionadas geralmente, na regido
subcutanea do cranio até a por¢ao
lateral do pescoco do lado direito, que
também sdo conectadas a um gerador.
E importante salientar que eles ndo
causam desconforto apds a cirurgia.

O gerador do DBS, funciona como um

gerador de marca-passo cardiaco,
porém estes modelos sao
popularmente conhecidos como

marca-passo cerebrais, alimentando
exclusivamente os eletrodos cerebrais,
a energia do gerador € essencial para
gue o sistema funcione.
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Existem modelos de geradores que sao
nao recarregaveis, também conhecidos
como modelos livres de recarga; e 0s
modelos recarregaveis, geralmente
utilizados nas distonias. A distonia
costuma utilizar cargas de energia
maiores que costumam esgotar mais
rapidamente o gerador. Os modelos
recarregaveis apresentam uma
durabilidade maior de energia.

Como sao realizados
os ajustes do DBS
apos a cirurgia?
Geralmente o sistema costuma ficar
desligado apds o implante, ja que ape-
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nas o fato do implante dos eletrodos
modifica a estrutura dos neurdnios da
regiao e, costuma ter uma resposta
inicial muito satisfatéria.

A equipe de neurologia e neurocirurgia
que acompanha o paciente liga o
sistema apenas de 30 a 45 dias apds o
implante de DBS.

Nesta fase sdo realizados os testes de
programacao e avaliados os minimos e
0s maximos que o aparelho funciona
sem efeitos colaterais ao paciente,
baseados
transoperatério.

nos achados do

*
O acompanhamento deve ser regular e
periédico. Ja que o paciente apresenta
cuidados ao longo da vida por ser
portador de um marca-passo cerebral

que incluem cuidados para a realizacao
de cirurgias, fila de raio x e a realizacao
de ressonancias magnéticas.

Complicacgoes da
cirurgia de DBS em
criancas?

Existem poucos estudos sobre este
tema, mas taxa de complicacdes na
distonia pediatrica encontrou taxas de
infeccdo do sitio cirdrgico de 10,3% e
complica¢des relacionadas a eletrodos
e extensdes de 18%, incluindo uma
taxa de 12,3% de fratura de eletrodos.
O uso de equipamentos menores e
mais modernos a longo dos anos, faz
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com que estas taxas tendam a diminuir
ao longo dos préximos anos.

Procedimentos ablativos na
distonia pediatrica

Procedimentos ablativos utilizam a
radiofrequéncia térmica para realizar
lesdbes com intuito de controle de

movimentos anormais.

Por meio de um mapeamento cerebral
entre a ressonancia magnética do
encéfalo e a tomografia
computadorizada, realizada apds a
instalacgdo do halo craniano de
estereotaxia, no dia da cirurgia,
realizado uma pequena abertura 6ssea
por onde um eletrodo cerebral, que faz
lesdo térmica na sua ponta na regiao
pré-determinada, por radiofrequéncia.

A lesdo por radiofrequéncia no globo
palido interno geralmente é realizada
em duas regides distintas uma de cada
vez, e unilateralmente, ou seja, um
hemisfério cerebral por vez. O
procedimento é realizado de um lado
do cérebro apenas por procedimento
cirargico. Deve-se aguardar um periodo
de, pelo menos, 6 meses, para realizar
a lesdo do outro lado, caso o paciente
apresente distonia generalizada

bilateral.

Apenas em casos muito graves como
status distbnico é considerado uma
abordagem de palidotomia realizada
bilateralmente.
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A localizacdo mais frequente das lesdes
ablativas € na regidao do globo palido
interno, a cirurgia também é conhecida
como palidotomia.

Procedimento deve ser considerado em
casos de contraindica¢des a cirurgia de
DBS.
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Indicagbes da
palidotomia na
distonia pediatrica

A lesdo por radiofrequéncia é
considerada quando o DBS ndo é uma
alternativa ou ndo esta disponivel e em
casos de infeccao de sistema de DBS.

Apesar de infrequente, a infeccao do
sistema de DBS impossibilita a
utilizacdo do método e a palidotomia se
transforma em um procedimento,
seguro e disponivel.

Criancas afetadas por distonia grave
podem se beneficiar deste
procedimento, particularmente aquelas
afetadas por estado distdnico, que, por
meio de lesao isolada ou combinada
com DBS em diferentes alvos (Gpi ou
nucleo subtalamico) pode controlar os
sintomas distonicos.

Tratamento
neurocirurgico de
emergéncia na
distonia pediatrica:
status distonico

O estado distbnico € uma emergéncia
com risco de vida e distdrbio do
movimento.

E mais comumente relatado em
criangas com idade média de inicio de
14 anos. O estado distbnico ¢é
frequentemente desencadeado por
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eventos como febre, infeccdes,
exposicdo a medicamentos ou sua
interrupcdo abrupta. Essa condicdo
pode levar rapidamente a complica¢des
graves, exigindo internacao na unidade
de terapia intensiva (UTI) para sedagao
e ventilacao mecanica.

Relatérios de literatura revelam que
uma abordagem gradual em varios
estagios, desde terapia farmacoldgica
enteral até procedimentos de UTI e
cirurgia (infusdo continua de baclofeno
intratecal, talamotomia, palidotomia ou
estimulacao cerebral profunda) pode
ser necessaria.
Independentemente da etiologia
subjacente, entre os casos relatados, o
DBS resolveu mais de 90% desses casos
e provavelmente é subutilizada nessa
situacdo de risco de vida. Uma
alternativa cirurgica a ser utilizada é a
palidotomia, utilizando a
Radiofrequéncia Estereotatica.

NEUROMODULAGAO
FARMACOLOGICA:

A Bomba de Infusao de Farmacos
de Baclofeno

O uso do baclofeno no espago espinhal
ou intraventricular cerebral, para casos
mistos com espasticidade distbnica é
amplamente utilizado nas distonias
pediatricas, principalmente nos casos
de distonia secundaria, como na
paralisia cerebral por exemplo.
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O baclofeno intratecal é
medicamento que necessita de um
reservatério para sua utilizacdo, pela
sua duracdo curta duracdo e pela
necessidade de uma aplicacdo invasiva
diretamente no liquido espinhal ou no
espaco liqudrico.

um

A bomba de infusdo de Farmacos é um
reservatoério de farmacos eletrénico que
apresenta um gerador ndo recarregavel
que o alimenta. Implantado sob
anestesia geral, no espaco subcutaneo
do abdome ela é conectada a um
cateter conectado diretamente do
espaco espinhal ou no espaco cerebral
intraventricular. Na pediatria, utilizamos
bombas de infusdao de farmacos com
reservatério de 20 ml.

Porque usar
baclofeno por via
intratecal para
controle de distonia?

O baclofeno é um medicamento
comumente usado no tratamento de
doencgas neuroldgicas que aumentem o
tonus muscular. Ele atua como agonista
do neurotransmissor inibitério acido
gama-aminobutirico. Infelizmente, sua
eficacia quando administrado por via
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via oral é limitada devido a dificuldade
de atravessar a barreira
hematoencefalica (barreira protetora
do sistema nervoso central), levando a
necessidade de altas doses para
combater a espasticidade ou distonia e
os efeitos colaterais concomitantes.

A partir de que idade
a bomba de baclofeno
pode ser indicada
para controle de
distonia espastica ?

Ndo existe uma contraindicacdo ao uso
da bomba em criancas jovens, mas
idealmente buscamos uma idade de
aproximadamente 3 anos e/ou 10
quilos para o implante, porque o
dispositivo apresenta um tamanho
consideravel para implante na regiao
subcutanea no abdome. Porém, diante
a gravidade do quadro da crianca, deve
se avaliar modificacdo da técnica
cirurgia de implante para um melhor

53

ajuste do dispositivo e a indicagao
precoce caso haja necessidade.

Teste do baclofeno
espinhal antes do
implante da bomba de
infusao de farmacos?

O teste de baclofeno é realizado em
ambiente hospitalar, com a realizacao de
uma punc¢ao lombar, geralmente com
uma sedacdo anestésica e local. Pode ser
realizado por puncao unica com ou sem
passagem de cateter.

O calculo da dose de baclofeno depende
do peso da crianca, utilizamos doses
menores naquelas criancas abaixo dos
20 kg. A adequacdo da dose para cada
crianca depende do peso e da resposta
individual. E possivel a realizacdo de
testes com doses crescentes de
baclofeno injetados diretamente no
liquido que banho o cérebro (liquor ou
liquido cefalorraquidiano), previamente a
realizacdo do implante definitivo. Isso é
feito de forma segura, em ambiente
hospitalar e monitoriza¢ao
rigorosa dos efeitos colaterais.

com  a
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No teste de baclofeno o paciente pode
apresentar as seguintes complicacdes:
Dor nas costas, vomitos, desidratacao,
dor de cabeca pés-puncdo (também
conhecida como cefaleia pds- raqui)
,infeccao, hipotensao, tontura,
sonoléncia sedacdo profunda, ndo
melhora da distonia, hipotensao.
Geralmente as primeiras 3 horas apos o
teste é necessaria uma vigilancia
neuroldgica, apods este periodo medidas
como hidratacdo, analgesia e repouso
revertem a grande maioria das
possiveis complicacBes. O risco de
infeccdo esta mais relacionada ao uso
de cateter externo para o teste.

Quais os possiveis
efeitos colaterais do
uso da bomba de
baclofeno intratecal?

Os efeitos colaterais uso do

baclofeno na bomba de infusdo variam

ao

conforme dose. As intercorréncias sao
mais comuns nos ajustes de doses ou
quando os ajustes de doses nao sao
feitos
acompanhamento médico.

no periodo preconizado do
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Qualquer efeito colateral seja ele por )
dose baixa ou hiperdosagem deve ser
avaliado pelo médico responsavel.
Segue  alguns  possiveis  efeitos
relatados por hiperdosagem:

e Sonoléncia, fadiga,
dificuldade para dormir

tonturas,
e Fraqueza muscular, especialmente
em doses elevadas

e Confusao mental, delirios,

alucina¢des
e Tremores
e Disturbios visuais, visdo turva
e Hipotensdo (pressdo baixa)
e Problemas respiratérios, incluindo

depressao respiratéria e apneia do
sono
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(depressao) e sensacao de felicidade
extrema

e ConvulsBes, especialmente em caso
de descontinuacao abrupta
(sindrome de abstinéncia)

e Disturbios
nauseas,
constipagao

como
diarreia,

gastrointestinais
vomitos,

e Reac¢des alérgicas como erupcao
cutanea e urticaria

e Sintomas graves em superdose:
sonoléncia profunda, coma,
problemas cardiacos, rabdomidlise
(lesdo muscular grave)

. . a2 f . )
e Sintomas psiquiatricos como tristeza

A interrup¢do abrupta do baclofeno
pode causar sintomas severos de
abstinéncia, incluindo convulsdes e
alucinac¢des, por isso a reducdo da dose
deve ser gradual e supervisionada por
meédico.

Indicacao da bomba
de infusao de
farmacos: baclofeno

Esta indicado o seu implante para casos
de criancas com espasticidade distonica
grave, com perda de funcionalidade,
risco de deformidades ortopédicas,
limitacdao de
mudancas posturais e atividades de
vida diarias.

associada a dor e

Pacientes devem obrigatoriamente
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ter realizado o teste com o bloqueio
por puncdo lombar do baclofeno para
uso intratecal, no liquido espinhal, e ter
apresentado alguma melhora
sintomatica motora entre as 4-18 h de
duracdo do medicamento no
organismo.

O implante do cateter da bomba pode
ser realizado de forma espinhal, em
casos de espasticidade predominante
em regides de membros superiores e/
ou inferiores, ou pode ser implantado
de forma cerebral, em casos que o
componente cervical da distonia seja
grave, ou quando ndo existem
possibilidades do implante espinhal,
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devido uma escoliose grave por
exemplo.
O uso do baclofeno intratecal

apresenta melhora no controle de
sintomas de espasticidade e de
distonia, alta eficacia no controle de
hipertonia em criancas.

Qual a recomendacao
atual para o uso da
bomba de infusao de
farmacos na distonia
pediatrica?

O uso da bomba de infusdao de
baclofeno € indicado em casos de
distonia secundaria com espasticidade,
distonia e dor que impecam a
funcionalidade das criangas, nas
atividades de vida diaria. O tbénus
muscular aumentado que  gere
incapacidade da movimentacdao dos
membros, pescoco e impactem na

postura e mobilidade.
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Consideramos o uso de bomba de
infusdo de baclofeno em pacientes com
distonia secundaria que realizaram o
teste de baclofeno intraespinhal sem
efeitos adversos a baixas dosagens,
principalmente aqueles pacientes muito
pequenos, ou seja, peso abaixo de 14-
15 kg.

Possiveis
complicag6es do
implante de bomba de
baclofeno

Algumas complicacBes estdao descritas
como possiveis no implante da bomba.
A mais temida é a infeccdo do sistema.
Mas outras possiveis complicacdes
podem acontecer nos pacientes
durante o acompanhamento como:
microfratura ou quebra cateter,
migracdo do cateter, perda da bomba
por deiscéncia de sutura (abertura da
ferida operatéria) ou infec¢do, mau
funcionamento da bomba eletrénica
por pane seca (a bomba funciona
apenas quando esta cheia de liquido,
caso ela esvazie sem um novo
abastecimento pode danificar o
sistema, por isso o acompanhamento
médico  com neurocirurgidao  é
fundamental. Fistula liqudrica contida é
o Vvazamento interno de liquido
espinhal ou cefalorraquidiano e o
vazamento de LCR pds-operatério por
vezes resolvido com medidas posturais
ou uso de cola cirurgica.
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Consideracoes

Independente do método
neurocirdrgico a ser utilizado no
controle da  distonia, devemos
considerar sem um planejamento
adequado a longo prazo alinhar

expectativas realistas da familia com o
tratamento instituido. Distonias
primarias apresentam uma predilecdo
a indicacdo do implante de DBS,
distonias secundarias ao uso da bomba
de infusdao de baclofeno, porém cada
caso deve ser analisado
individualmente para que o melhor
tratamento seja instituido para cada
crianca que é unica. E sempre ha algo
que possa ser feito para aumentar a
qualidade de vida da crianca e do
cuidador.
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CAPITULO 7

ATIVIDADE FISICA
E DISTONIA

Dra. Luiza Corazza
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A atividade fisica pode ser um desafio
para o paciente com distonia: seja
porque 0 proprio movimento &
impactado, nos casos de distonia
relacionada ao esporte, ou mesmo
devido a sintomas ndo motores como
dor, fadiga, alteracBes sensoriais, de
humor e visuais.

Varios estudos mostram, inclusive, que
a atividade fisica pode causar uma
piora transitéria dos sintomas, a
depender de tipo e intensidade.

Pensando em reabilitacdo e melhora da
qualidade de vida, temos que ter
alguns pontos em mente:

leve a

e Exercicios de intensidade

moderada como tai-chi-chuan, ioga,

pilates, caminhadas, danga,
alongamento e fortalecimento sem
uso de peso parecem estar

relacionados com menor indice de
piora dos sintomas motores e ndo
motores.

e Utilize estratégias para minimizar
sintomas antes dos exercicios: no
caso da dor, por exemplo, tomar
analgésicos ou relaxantes
musculares e tentar organizar sua
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rotina de exercicios proxima as
tomadas das medicacBes especificas
para distonia, para relaxar a

musculatura.

e Escolher uma atividade fisica que
seja prazerosa, e procurar se
exercitar em um horario em que
esteja mais disposto.

e O uso de toxina botulinica no caso
das distonias focais e segmentares,
pode ser um aliado interessante, ao
passo que enfraquece certos
grupamentos musculares,
facilitando a realizacdo da atividade
fisica.
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Um  ambiente com  poucas
distracdes e em que o individuo se
sente a vontade para realizar os
exercicios esta relacionado com
menor indice de piora de sintomas
apods atividade fisica e melhor
performance.

Atividades que treinam equilibrio,
marcha e no¢ao
visuoespacial sao importantes para
pacientes com para
reducdo em indice de quedas e

desenvolvem

distonia,

melhora de noc¢des motoras e
sensoriais.
Adaptacbes de aparelhos em

academia ou em casa, em conjunto
com terapeutas ocupacionais
podem ser interessantes,
principalmente nas distonias tarefa-
especificas.
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e Procure ter um sono bem regulado

- sabemos que noites de sono mal
dormidas estao relacionadas com

piora de sintomas motores e
aumento da fadiga.
e Conheca seus limites e esteja

cercado de pessoas que respeitem e
entendam sua condic¢do de saude.
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1. Introducao

sao disturbios do
caracterizados por
contracbes musculares involuntarias e
sustentadas  que  resultam em
movimentos  repetitivos,  posturas
anormais ou ambos. Elas podem ser
classificadas de acordo com
distribuicao (focal, segmentar,
multifocal ou generalizada) e etiologia
(primaria, secundaria ou funcional)
(Albanese et al., 2013).
dessas condi¢des
abordagem interdisciplinar, sendo a
fisioterapia neurofuncional uma
estratégia central para a reabilitacao
funcional e controle dos sintomas
motores e ndo motores.

As distonias
movimento

Sua

O manejo

exige uma

2. Bases
neurofisiologicas

A distonia esta associada a alteracdes
nos circuitos dos ganglios da base,
cértex motor e cerebelo, envolvendo
disfun¢bes na inibicdo intracortical,
plasticidade sinaptica exagerada e
disfun¢bes sensodrio-motoras (Hallett,
2011).  Evidéncias  indicam  que
pacientes com distonia apresentam
reorganizacao anormal e
sobreposicdo de mapas motores, inter-

cortical
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ferindo na execucdo motora fina

(Quartarone & Hallett, 2013).

3. Objetivos da
fisioterapia
neurofuncional

A fisioterapia neurofuncional tem como
metas principais:

e Favorecer a funcionalidade e a
independéncia nas atividades de
vida diaria.

e Melhorar o controle motor
voluntario e a coordenacao.

e Prevenir contraturas, dor e
deformidades secundarias.

e Promover a reeducacdo sensorial e
consciéncia corporal.
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4. Abordagens
fisioterapéuticas
baseadas em
evidéncias cientificas

Uma revisdao sistematica com meta-
analise atualizada, publicada por
Kassaye et al. (2024), avaliou a eficacia
da fisioterapia no manejo da distonia
cervical, reunindo evidéncias de
estudos controlados e ensaios clinicos
randomizados.

Os resultados apontaram que a
fisioterapia pode promover beneficios
clinicos relevantes, como a reducdo da
dor cervical, melhora do controle motor
e postural, além do aumento na
qualidade de vida dos pacientes. As
intervencdes fisioterapéuticas
frequentes incluiram alongamentos
musculares direcionados, treinamento
de controle motor cervical, reeducacdo
postural, técnicas de estimulacao
sensorio-motora e educacdo voltada ao
manejo da dor e autocuidado.

mais

O estudo destacou ainda que a
fisioterapia, quando utilizada de forma
complementar ao tratamento com
toxina botulinica, pode potencializar os
efeitos terapéuticos. Além disso, os
autores reforcam a importancia de
desenvolver protocolos
individualizados, fundamentados em
uma avaliacao funcional criteriosa, para
maximizar os desfechos clinicos.

Essas evidéncias reforcam o papel fun-
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damental da fisioterapia no contexto
multidisciplinar da reabilitacdo da
distonia cervical, promovendo avancos
ndo apenas nos aspectos motores, mas
também nos componentes funcionais e
psicossociais do paciente.

4.1 Treinamento de
tarefa especifica

Comum nas distonias de tarefa (ex:
caibra do escrivado, distonia do musico),
essa abordagem visa reestabelecer
padrdes motores adequados por meio

de tarefas funcionais graduadas,
evitando sobrecarga dos musculos
afetados.

4.2 Reeducacao
postural proprioceptiva

Exercicios de fisioterapia
neurofuncional, contendo técnicas de
reeducacdo  postural,  estimulacao

proprioceptiva e inibicdo reflexa sao
aplicadas para melhorar o controle
postural e a integracdo sensorio-
motora.

4.3 Técnicas de
neuromodulagao nao
invasiva

Estudos recentes apontam beneficios
da neuromodulacao nao invasiva, entre
elas, a estimulacao magnética
transcraniana repetitiva (rTMS) e a
estimulacdo transcraniana por corrente
continua (tDCS) como adjuvante ao trei-
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namento fisioterapéutico, melhorando

a excitabilidade cortical e
reorganizando redes neuronais
alteradas. Souza et al. (2020)

descreveram os efeitos da estimulagao
cerebral ndo invasiva associada a
cinesioterapia em trés pacientes com
distonia focal dois com distonia
cervical e um com distonia de mao. O
estudo demonstrou melhora clinica
significativa nos sintomas motores e no
controle postural, com manutencao
dos ganhos observada até trés meses
apos o término do tratamento. A
associacao entre neuromodulacdo nao
invasiva e  reabilitacido  motora
personalizada mostrou-se segura e
potencialmente eficaz, sugerindo um
efeito modulador positivo sobre as
redes corticais envolvidas na
fisiopatologia da distonia.

Morrison-Ham et al. (2022) realizaram

uma revisdo sistematica com meta-
analise para investigar os efeitos da
Neuromodulacdo nao invasiva
(estimulacdo magnética transcraniana
repetitiva (rTMS) e a estimula¢ao
transcraniana por corrente continua
(tDCS) no tratamento da distonia. A
Neuromodulac¢do nado invasiva tem sido
considerada uma alternativa
terapéutica promissora, especialmente
em pacientes que nao apresentam
resposta satisfatéria as abordagens
convencionais, como toxina botulinica
ou medicamentos orais. O estudo teve
como objetivo avaliar a eficacia da NIBS
na reducao dos sintomas motores da
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distonia, além de identificar quais
caracteristicas metodoldgicas
influenciam os desfechos terapéuticos.

Foram analisados 27 estudos,
totalizando 642 participantes com
diferentes formas de distonia (como
cervical, de membro superior e distonia
de escrita). As técnicas de
Neuromodulacao nao invasiva avaliadas
incluiram principalmente a estimulagao
magnética  transcraniana repetitiva
(rTMS) e a estimulacdo transcraniana

por corrente continua (tDCS). Os
resultados demonstraram um efeito
estatisticamente significativo, da
Neuromodulagdo ndo invasiva na

melhora dos sintomas motores.

A analise indicou que maior numero de
sessdes (210) e a associagdo com
treinamento motor especifico estiveram
relacionados a maiores tamanhos de
efeito, evidenciando uma possivel a¢ao
sinérgica entre a modulacdo cortical e a
reabilitacdo motora ativa. Também foi
observado que a eficacia da
Neuromodulacdo pode variar conforme
a regiao cerebral alvo, com efeitos mais
consistentes quando aplicadas em
areas sensoriomotoras e cerebelo.

Os resultados apontam para o potencial
da Neuromodulacgo como uma
ferramenta complementar segura e nao
invasiva na abordagem da distonia. Os
autores destacam a necessidade de
novos estudos clinicos controlados que
explorem protocolos otimizados, com
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maior numero de sessdes e integracdo
com outras estratégias terapéuticas,
para melhor definicdo dos parametros
clinicos de eficacia.

Consideracoes

A fisioterapia neurofuncional
representa uma ferramenta terapéutica
eficaz e baseada em evidéncias no
manejo das distonias. O sucesso do
tratamento depende de (1) uma
avaliacdo minuciosa realizada por um
fisioterapeuta especializado em
disturbios do movimento, (2) do uso de
estratégias individualizadas e (3) da
integracdo com outras especialidades
como neurologia,
terapia ocupacional.

fonoaudiologia e
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FONOAUDIOLOGIA
NAS DISTONIAS

A atuacdo da Fonoaudiologia vem

contribuindo cada vez mais no
tratamento dos Disturbios dos
Movimentos que incluem: Distonia
Oromandibular, Distonia Cervical,
Distonia Laringea  ou Disfonia
Espasmadica.

Distonia
Oromandibular

Distonia oromandibular caracteriza-se

por contragoes espasmadicas
(invonluntarias) da musculatura
mastigatéria, facial inferior, e do

complexo de musculos da ingua e face
(ex. labial) e, esporadicamente, cervical.
Os espasmos causam dificuldade de
abrir ou fechar a boca devido ao desvio
da mandibula, trismo ou
bruxismo e desvios e até protrusao da

lateral
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lingua (projetada para foca da boca).

Dessa forma, dificultam a mastigacdo,
degluticdo e articulacao das palavras e
causam limita¢do funcional e embaraco
social para muitos pacientes.

A distonia oromandibular pode ocorrer
isoladamente sob uma forma de
distonia focal, associada a
comprometimento do pescoco ou de
toda a face (distonia segmentar) ou
como parte da forma generalizada. A
disfagia (dificuldade para a degluticao) é
suspeitada em 36% dos pacientes com
distonia oromandibular, e a fun¢do da
orofainge tem sido comumente
investigada por um exame por imagem
chamado videofluoroscopia. O
videodeglutograma ou
videofluoroscopia da degluticdao (VDG
ou VFD) é um exame de raio-X em
movimento, conhecido como
fluoroscopia, que permite a observacao
das estruturas e seu funcionamento
dinamico. Ele é realizado durante a
ingestdo de alimentos em diferentes
consisténcias e volumes, misturados em
contraste. Ele é altamente sensivel e
especifico para o diagndstico das
disfun¢bes da degluticao causadas pela
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distonia.

A intervencdo fonoaudiolégica com

uso de técnicas sao empregadas no
tratamento da disfagia nas distonias.
Algumas dessas técnicas englobam
manobras de degluticdo, exercicios
destinados ao fortalecimento muscular,
estimulacdo sensorial, terapia postural
e modificagdes na  textura e
consisténcia dos  alimentos. E
fundamental destacar que o processo
de reabilitacdo deve ser adaptado as
necessidades individuais de cada
paciente. A adesdo e a realizagao
regular dos exercicios sdao passos
essenciais para alcancar os resultados
desejados. E necessario uma avaliacdo
precisa, plano terapéutico
personalizado, selecdo de técnicas
adequadas, atualizacdo em pesquisas e
colaboragdo interdisciplinar. A decisao
sobre a necessidade de uma via
alternativa de alimentacao é
determinada pela gravidade da
disfagia, além do estado nutricional e
de hidratacdo, e é baseada em uma
avaliagdo multidisciplinar que envolve
fonoaudidlogos, médicos, nutricionistas
e outros profissionais de saude.

Além disso, Terapia Miofuncional
Orofacial traz beneficios com exercicios
orofaringeos para distonia
oromandibular, com melhora da
qualidade de vida, pois a acdo dos
exercicios miofuncionais orofaciais
podem contribuir para a readaptagao
dos musculos orais, principalmente no
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que se refere a adequar e adaptar a
postura habitual da lingua, labios e
bochechas. Além desses beneficios,
promove a reducdo da contratura da
lingua, da musculatura mentual e labial
e ajuda os musculos da regido intra e
extra oral a se reorganizarem,
buscando diminuir as dificuldades das
funcdes sucgao,
mastigacdo e degluticdo, além da
melhora na articulacao dos sons da fala.

orofacias como

A intervencado fonoaudiolégica por meio
da Terapia Miofuncional Orofacial
(TMO) é uma das possibilidades de
tratamento quando existe alteracao das
estruturas e funcdes da musculatura
orofacial e orofaringea, por promover
mudancas favoraveis na musculatura
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intra e extra oral, por poder ser
combinada ao tratamento principal,
como a aplicagdo da toxina botulinica,
promovendo melhor resposta a esse
tratamento.

Distonia cervical

A distonia cervical afeta a musculatura
do pescoco 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 apds aplicagao
da mesma.

Na pratica clinica observa-se que h3,
em alguns casos, o efeito colateral da
disfagia apds a aplicacdo de toxina
botulinica nos pacientes com distonia
cervical e o tratamento fonoaudioldgico
tem bons resultados, reduzindo a
dificuldade de degluticdo. Apesar de
transitéria, traz sérios desconfortos
para os individuos.

Distonia laringea ou
disfonia espasmoadica
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Distonia
distonia focal
musculos da prega vocal, da laringe e
da faringe envolvidos no processo de
vocalizacdo. Pode estar associada a
distonia de outros musculos faciais.

laringea é uma forma de
que compromete 0s

Existem duas formas de distonia
laringea: distonia adutora e abdutora.
Na distonia adutora, a voz tem uma
padrdo cansado, com timbre metalico,
aspero, tenso-estrangulado, do tipo
sufocado, com inicio e término
abruptos (voz entrecortada), devido a
quebras curtas na fonacao. A fala tem
reducdo da maciez e se torna menos
compreensivel, embora o canto seja
usualmente menos afetado do que a
fala propriamente dita, exceto nos
severos. As  vocaliza¢Bes
emocionais como choro, riso e canto
geralmente ndo estdo alterados, assim
COMO O SUSSUrro.

Casos

Na distonia abdutora (forma menos
frequente), a voz fica reduzida em
volume, soprosa ou sussurrada, e é
produzida com esfor¢o, com dificuldade
para iniciar e manter a sonorizag¢ao, na
fala encadeada; desta forma, ouve-se
um prolongamento dos sons surdos
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que antecedem um som sonoro, cOmo
0 "s" da palavra "sono", com segmentos
afbnicos e dificultando a compreensao.

Tratamento: reabilitagdo vocal nos
quadros discretos; toxina botulinica,
principalmente nos quadros de graus
maiores. Além disso, cirurgias também
podem ser necessarias e com bons
resultados.
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CAPITULO 10
PSICOTERAPIA NAS DISTONIAS

Psicloga Eunice Porto
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Qual o papel da
psicoterapia na
distonia?

A distonia € um problema neurolégico
em que alguns mdusculos passam a
“apertar” sozinhos, sem a pessoa
querer, causando movimentos
repetidos ou posturas tortas (como a
cabeca puxando para um lado, por
exemplo) que podem doer e atrapalhar
as tarefas do dia a dia. Ela pode
aparecer em apenas uma regidao do
COrpo, COMO O Pesco¢o, ou em varias
areas ao mesmo tempo. As causas sao
variadas. Pode haver participacdo de
fatores genéticos, surgimento apods
doencas ou lesdes neuroldgicas e até
relacido com o de certos
medicamentos.

uso

Esse quadro acontece porque circuitos
do cérebro que coordenam o0s
movimentos, e se conectam a areas
ligadas a atencdo e as emoc¢des, ficam
“desajustados”. Nao € “coisa da cabeca”:
€ uma falha real no funcionamento do
cérebro. Significa que os comandos
entre o cérebro e corpo, assim como as
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interacBes que ocorrem entre as células
neurais, nao estao sendo realizadas da
forma como deveriam.

E importante enfatizar, porém, que
essa falhas nas funcbes cerebrais, além
dos sintomas motores, também
provocam muitas dificuldades
emocionais, como ansiedade e tristeza.
Por isso, € comum que pessoas com
distonia apresentem queixas em varias
situacBes e isso comprometa varias
atividades rotineiras, como podemos
perceber nos exemplos abaixo:

1) No corpo/aparéncia

“Minha cabeca puxa para o lado e
parece que estou fazendo careta.”

“Fico piscando demais
(blefaroespasmo) e acham que estou
irritado ou debochando.”

“Minha voz sai estrangulada/pausada
e pensam que estou chorando ou
nervoso.”

2) No convivio social

“Sinto vergonha de ser olhado na
rua, naigreja ou em festas.”

“Evito fotos e videos porque o
pescoco treme/aponta para um lado.”
“Tenho medo de ouvir piadas,
imitacdes ou perguntas invasivas do
tipo: ‘o que é isso no seu pescoco?”
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3) No trabalho/estudo

“Fico constrangido em reunides ou
aulas porque o tremor piora quando
me observam.”

“Me sinto julgado em entrevistas por
parecer ‘tenso’ ou ‘desatento’.”
“Wergonha de escrever no
quadro/assinar documentos quando a

mao ‘agarra’ (caibra do escrivao).”

4) Em atividades do dia a dia

“Comer em publico é dificil: derramo,
mordo a bochecha ou a boca puxa para
o lado.”

“Evito dirigir/pegar transporte lotado
com medo do olhar dos outros.”
“Provar roupas/pentear o cabelo é
um desafio quando o pesco¢o nao
‘obedece’.”

5) Na saude e no atendimento
“Constrangimento quando
interpretam como ansiedade
‘psicolégica’ e nao como condicdo
neurolégica.”

“Vergonha de usar colar/éculos
adaptados ou fazer exercicios em
fisioterapia na frente de outras
pessoas.”

6) Em situacdes especificas

“Medo de engasgar-se ao falar em
publico (distonia de laringe) e acharem
que € ‘gagueira’.”

“Andar diferente e ser confundido
com alguém alcoolizado.”

“Cansar rapidamente e parecer

rn

‘preguicoso’.
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7) Nos relacionamentos e na
intimidade

“Penso que meu parceiro vai achar
estranho  meu rosto/voz durante
espasmos.”

“Evito novos relacionamentos por
medo de rejeicdo e de ter que explicar a
condi¢ao.”

Vocé ja reparou que quando estd com
raiva ou quando vocé briga com
alguém, as suas dores pioram?

Do mesmo modo que as dores no
corpo causadas pela distonia geram
alteracdes emocionais, emocdes
intensas também costumam repercutir
no corpo. Estresse, ansiedade e humor
deprimido deixam a musculatura mais
tensa, pioram o0 sono e aumentam a
sensacao de dor. Isso acontece porque
é comum nosso corpo se contrair
quando estamos sentindo raiva ou em
uma situacdo de conflito. Na distonia,
iSSO pode piorar 0s espasmos Ou a
postura torta, levar a evitacdo de
atividades e reduzir a qualidade de
vida.

Ao mesmo tempo, viver com
movimentos visiveis, dor e limitacdes
pode abalar autoestima e humor: é
comum sentir vergonha, evitar sair ou
ficar mais irritado, o que pesa nas
relacdes de trabalho, familia e casal. Ou
seja, a distonia também compromete o
estado psicoldgico trazendo sofrimento
e prejuizo importantes na rotina de
quem sofre com dores constantes. E
um ciclo vicioso em que uma condicdo
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(fisica/motora) acaba criando ou
piorando a outra condicdo (alteracdes

emocionais, de humor e baixa
autoestima).
Quando os amigos e familiares

entendem a condicdo e oferecem
apoio, a convivéncia fica mais leve.
Entretanto, essa nao é a realidade de
todas as pessoas. Viver as dores e as
angustias da distonia sem uma rede de
apoio torna tudo ainda mais desafiador.
Por isso, € muito importante saber que
existem oportunidades de orientacdo e
acompanhamento profissional que
podem amenizar os desafios desse
quadro. A psicoterapia ajuda a quebrar
o ciclo dor versus altera¢bes
emocionais.

Na terapia, a pessoa aprende a lidar
com ansiedade, dor e medos sociais,
organiza a rotina, melhora o sono e
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pratica autocompaixdo.  Também
desenvolve formas mais claras de
comunicar suas necessidades a familia
e a equipe de saude, o que favorece a
adesdo aos cuidados neurolégicos (por
exemplo, a aplicagdo de toxina
botulinica) e as orientacdes de
reabilitagao.

As abordagens com melhor resultado
costumam incluir a Terapia Cognitivo-
Comportamental (TCC), que identifica e
modifica pensamentos que atrapalham
o tratamento (“nao vou dar conta”, “vao
me olhar”). Além disso, a TCC inclui o
treinamento de técnicas de respiracao,
relaxamento, exposicdao gradual a
situacdes desafiadoras e planejamento
de atividades.

Intervencdes baseadas em meditacdo,
aceitacdao e compromisso (mindfulness)
podem auxiliar no tratamento por meio
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do treino da atencao plena ao
momento presente e a aceita¢do das
sensacdes desconfortaveis para reduzir
a luta constante contra os sintomas. A
psicoeducacdo  também é uma
importante ferramenta na medida em
que auxilia a pessoa a aprender sobre
as causas da dor, como melhorar o
sono, como gerenciar 0O estresse.
Sempre que necessario, é
recomendado que sejam realizados
encontros com a familia ou o casal para
alinhar  expectativas e  diminuir
conflitos.

Vale procurar ajuda psicoldgica desde o
diagnostico e sempre que houver
tristeza/ansiedade persistentes,
vergonha e isolamento, piora do sono,
dor com forte componente emocional,
queda no rendimento no trabalho ou
nos estudos, desgaste no
relacionamento ou dificuldade em
seguir o tratamento médico.

Apesar da importancia do
acompanhamento psicolégico para o
tratamento da distonia, o preconceito
para buscar ajuda ainda é uma realida-
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de. Entre as barreiras mais comuns
estdo os mitos (“se é motor, psicologo
nao ajuda”), o estigma (“terapia é
fraqueza”), o acesso dificil (tempo e
custo) e experiéncias ruins anteriores. A
vergonha do sintoma visivel também
pode fazer a pessoa adiar a busca de
apoio — exatamente quando a terapia
poderia surtir efeito sobre o alivio do
sofrimento.

A continuidade do acompanhamento
psicoldgico, os beneficios tendem a se
acumular: melhor manejo do estresse e
da dor, retomada de atividades, sono e
convivéncia mais estaveis e maior
consisténcia nos tratamentos
neuroldgicos — em resumo, mais
qualidade de vida e autonomia. Ja sem
apoio psicolégico, o ciclo “dor/espasmo
— medo/evitagdo — menos vida social
— mais sofrimento” tende a continuar
afetando o humor, os relacionamentos
e até a adesdo ao tratamento,
mantendo amplo prejuizo a qualidade
de vida.

Busque ajuda sempre que precisar.
Nao adie o autocuidado. Vocé merece
se cuidar!
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O PAPEL DA ODONTOLOGIA
NAS DISTONIAS

Dra. Daniele Miranda
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O que sao disturbios
do movimento na
boca e na face?

Algumas pessoas apresentam
movimentos involuntarios na regido da
boca, mandibula e rosto. Isso pode
incluir condi¢6es como:

¢ Distonia oromandibular (OMD) -
movimentos  involuntarios  dos
musculos da mandibula e da boca.

e Discinesia oral - movimentos
anormais e repetitivos da boca.

e Bruxismo - ranger ou apertar os
dentes, durante o sono ou quando
acordado.

e Disturbios funcionais do
movimento com origem
emocional (também chamados de
psicogénicos).
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e Tremores e espasmo
hemimasticatorio (HMS) -
contra¢des em um lado do rosto.

Geralmente, a primeira pessoa a ser
procurada é o dentista ou cirurgido
bucomaxilofacial. Mas identificar
corretamente esses problemas exige
conhecimento tanto da odontologia
quanto da neurologia. Muitas vezes,
esses disturbios sao confundidos com
bruxismo ou problemas na articulagao
da mandibula, o que pode atrasar o
diagnéstico correto.

E comum que o paciente visite varios
profissionais por anos até descobrir o
que realmente tem. Isso mostra que
ainda existe uma grande dificuldade de
comunicacdo entre a medicina e a
odontologia nesses casos.

O papel da
odontologia nas
distonias
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A distonia é uma condicdo
neurolégica que causa contracgdes
involuntarias e repetitivas dos
musculos, levando a movimentos ou
posturas anormais — e muitas vezes
dolorosas. Quando afeta os musculos
da boca, lingua e mandibula, damos o
nome de distonia oromandibular
(OMD). Ela pode acontecer em
momentos especificos, como ao falar
ou mastigar.

Uma forma mais complexa é a
sindrome de Meige, que combina
movimentos involuntarios nos olhos,
rosto e mandibula.

Subtipos da distonia oromandibular:

1.Dificuldade em abrir a mandibula
2.Dificuldade em fechar a mandibula
3.Mandibula projetada para frente
4.Mandibula desviada para os lados
5.Movimentos involuntarios da lingua

6.Movimentos involuntarios  dos
labios
1 2 3
4 5 6

E comum que o paciente visite varios
profissionais por anos até descobrir o
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que realmente tem. Isso mostra que
ainda existe uma grande dificuldade de
comunicacdo entre a medicina e a
odontologia nesses casos.

Como a distonia pode
afetar a boca

A distonia na regido da boca pode
causar:

Trismo: dificuldade para abrir a
boca, o que atrapalha na
alimentacao, escovagdo e até nos
atendimentos odontoldgicos.
Problemas para falar e mastigar:
fala lenta ou “presa” e dificuldade
para mastigar alimentos.

Desgaste dos dentes ou fraturas:
devido a apertamento involuntario
e bruxismo.

excessiva ou

Salivagao
dificuldade para engolir: o que
pode causar desconforto e até risco
de engasgos.

Préteses mal adaptadas ou
problemas na mordida: podem
piorar os sintomas da distonia.
Traumas na boca: como lesdes na
lingua, gengiva ou labios, além de
luxacdo da mandibula.

Cuidados
odontolégicos para
quem tem distonia

Pacientes com distonia precisam de
uma atencao especial nos cuidados com
a boca. Veja algumas orientacdes:
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Cuidado que vai além
da boca

O tratamento da distonia deve ser feito
por uma equipe que trabalha de forma
integrada. O dentista, ao perceber
sinais da distonia, deve encaminhar ou
trabalhar junto com:

E a saude emocional?

Viver com distonia pode ser muito
desafiador. A dificuldade para se
alimentar, falar ou lidar com os
sintomas  pode  causar tristeza,
ansiedade ou inseguranca. Por isso, o
o convivio com
grupos de suporte sdao importantes
para o bem-estar emocional do

paciente. A distonia pode afetar a saude bucal de

varias  formas, mas com 0
acompanhamento certo, é possivel
melhorar muito a qualidade de vida.

Dicas para pacientes e
familiares
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VAMOS CONVERSAR
SOBRE INCLUSAO?

Para falar em inclusao é necessario
mencionar 0 reconhecimento da
dignidade da pessoa humana, que é o
fundamento do ordenamento
constitucional e civil, ndo se trata de ser
humano apenas como pessoa, num
sentido genérico e sem especificacdes,
mas de pessoa humana como
fundamento da ordem juridica". Os

direitos de personalidade sempre
estiveram '"voltados para a pessoa
humana"[1].

A distonia é um disturbio neurolégico
caracterizado por contracoes
musculares involuntarias, que podem
causar posturas anormais e agitacdes
dolorosas, que  causam
movimentos repetitivos de torcdo e

fisicas

posturas anormais. Essas contragdes
podem afetar qualquer parte do corpo,
desde os musculos dos olhos e pesco¢o
até os membros e tronco.

Para amenizar os efeitos desta doenca
sdo necessarios alguns tipos de
tratamentos que buscam minimizar os

efeitos do da doenca. Podem ser
realizadas injecdes de Toxina
Botulinica, que sdo eficientes para

distonias focais, reduzindo contra¢bes
musculares.

Outros Medicamentos como
Anticolinérgicos e benzodiazepinicos
sdo usados, embora com respostas va-

[1] BORGES, Roxana Cardoso Brasileiro. Direitos de personalidade e
autonomia privada. Sdo Paulo: Saraiva, 2007. 256 p.8.

ridveis.

O tratamento da Fisioterapia e
Reabilitacdo, sao muito importantes
para melhorar a mobilidade e
qualidade de vida. Dependendo do caso
e da gravidade é necessaria a Cirurgia
como a estimulacgdo cerebral profunda.

No Brasil, estima-se que cerca de 65 mil
pessoas convivam com a doenca, que
possui varios tipos e gradacdo de
intensidades variaveis, sendo que a
distonia pode se tornar uma
incapacidade total e permanente
quando apresenta caracteristicas como:

INCAPACIDADE DE REALIZAR
TAREFAS DIARIAS SEM ASSISTENCIA

NECESSIDADE DE SUPERVISAO
CONTINUA PARA EVITAR RISCOS A
SEGURANCA

PERDA DE HABILIDADES MOTORAS E
COORDENAGAO ESSENCIAIS PARA A
VIDA INDEPENDENTE

PROBLEMAS GRAVES DE
COMUNICACAO E COMPREENSAO

DIFICULDADE SEVERA PARA FALAR
OU ENGOLIR

ESPASMOS MUSCULARES
DOLOROSOS E FREQUENTES
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O desconhecimento sobre a doenca,
especialmente na populacdo de baixa

renda, gera a dificuldade no
diagnostico.
Por esta razdo, é importante a

divulgacdo sobre as caracteristicas da
doenca, os tratamentos disponiveis e
legislacao protetiva. Com a
conscientizacdo das pessoas, é possivel
minimizar os efeitos da doen¢a com
tratamento digno para todas as aqueles
que passam pelas dores e limitacdes.

A distonia afeta significativamente a
qualidade de vida das pessoas de varias
maneiras.

Viver com distonia pode ser um grande
desafio, mas é importante saber:

. Existem direitos
garantidos por lei que
podem melhorar sua
qualidade de vida

A distonia, dependendo do grau de
comprometimento, pode ser
reconhecida como uma deficiéncia, o
que amplia o acesso a uma série de
beneficios e prote¢des.

Direitos dos Pacientes
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Os direitos dos pacientes com distonia
envolvem desde o tratamento digno, o
diagnostico preventivo e apoio integral
aos pacientes e familiares.

Os pacientes com distonia tém direito a
diagnostico e tratamento adequados
pelo SUS. Especialistas defendem
melhorias Nno acesso a esses servicos,
além de capacitagdo dos profissionais
de saude para reconhecer e tratar a
doenca corretamente, com o intuito de
informar e publicitar a doenca, visando
aumentar a compreensdao publica e
promover ac¢bes sociais de apoio e
objetivo de amenizar os efeitos da
doenca aos portadores e familiares.

A legislacdo de protecdo a distonia no
Brasil inclui varias iniciativas, seja no
sentido de conscientizar a populacao
para a inclusao, seja para proporcionar
tratamento digno.
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A legislacdo sobre distonia no Brasil
abrange diversos aspectos relacionados
ao reconhecimento e aos direitos dos
pacientes que sofrem dessa condicao.
Embora ndo exista uma lei especifica
para a distonia, a doenca pode ser
equipada a outras doencas raras,
condicdo que pode ser incluida em
legislacbes mais amplas que tratam de
doencas e deficiéncias, como pode ser
visto na legislacdo que possuem
conteudo protetivo.

1. Lei Brasileira de Inclusao (Lei n°
13.146/2015): Esta lei garante direitos
as pessoas com deficiéncia, incluindo
acesso a tratamentos, educagdo, e
inclusdéo no mercado de trabalho.
Pacientes com distonia podem se
beneficiar dessa legislacao.

2. Lei Brasileira de Inclusao da
Pessoa com Deficiéncia (Lei n°® 13.146,
de julho de 2015 (Estatuto da Pessoa
com Deficiéncia). Considerando as
defini¢cBes estabelecidas pela Lei Brasi-

[1]  https://www.gov.br/saude/pt-br/assuntos/saude-de-a-a-z/s/saude-da-pessoa-

com-deficiencia
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leira de Inclusdao, a limitacdo é
compreendida como resultado da
interacao entre impedimentos, que sdo
condicdes presentes nas funcdes e
estruturas do corpo, e barreiras que
podem ser urbanisticas, arquitetdnicas,
barreiras nos transportes,
comunicacdes e na informacao,
atitudinais e tecnoldgicas. Assim, a
deficiéncia é compreendia pela
experiéncia de obstru¢ao do gozo pleno
e efetivo na sociedade em igualdade de
condicdes. Esta politica visa promover a
saude e a inclusdo de pessoas com
deficiéncias, oferecendo diretrizes para
o atendimento e a assisténcia[2].

3. Acesso a Tratamentos: O Sistema
Unico de Saude (SUS) oferece cobertura
para alguns tratamentos relacionados a
distonia, incluindo terapia
medicamentosa e, em alguns casos,
procedimentos cirdrgicos.

4. Doencas Raras: Lei N° 14.593, DE 2
DE JUNHO DE 2023 - Altera a Lei n°
13.693, de 10 de julho de 2018, para
instituir a Semana Nacional da
Informacdo, Capacitacdo e Pesquisa
sobre Doencas Raras e alterar a
denominacdo do Dia Nacional de
Doencas Raras.

Art. 2° O art. 1° da Lei n® 13.693, de 10
de julho de 2018, passa a vigorar com a
seguinte redacdo:
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“Art. 12 Ficam instituidos o Dia
Nacional da Informagao,
Capacitagao e Pesquisa sobre
Doengas Raras, que sera
celebrado, anualmente, no Gltimo
dia do més de fevereiro de cada
ano, e a Semana Nacional da
Informagao, Capacitagao e
Pesquisa sobre Doengas Raras,
que sera realizada, anualmente,
na GUltima semana de fevereiro.”
(NR)

A Lei de doencas raras é utilizada como
mecanismos garantidor dos portadores
das doencas como é o caso da distonia,
muito embora ndo seja auto aplicavel,
ha muitos casos de decisdes que
reconhecem a distonia como doenca
rara, como forma de obter éxito em
tratamentos médicos que foram
negados e, para O ingresso em
concursos publicos.

5. USO DO CORDAO - LEI N° 14.624, DE
17 DE JULHO DE 2023 - Altera a Lei n°
13.146, de 6 de julho de 2015 (Estatuto
da Pessoa com Deficiéncia), para
instituir o uso do corddo de fita com
desenhos de girass6is para a
identificacdo de pessoas com
deficiéncias ocultas.

Essa lei tem como objetivo facilitar a
identificacdo  de pessoas com
deficiéncias que nao
imediatamente visiveis, como autismo,
deficiéncias intelectuais, doencas créni-

sao
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cas como é o caso da distonia.

Desta forma, o cordao de girassol pode
auxiliar na obtencdo de atendimento
prioritario, facilidade na compreensao e
respeito das pessoas em diversos
contextos, como em estabelecimentos
comerciais, servi¢os publicos e locais de
grande circulagdo, garantindo o
tratamento  digno, conscientizando
sobre o respeito e gentileza as pessoas
que possuem dores limitantes.

Com a conscientizacdo sobre as
deficiéncias ocultas, contribuindo para
uma sociedade mais inclusiva e sensivel
de todos, mas
independente da opg¢do para o uso do
corddo de girassol, é importante que as

as necessidades

pessoas de forma geral tenham
empatias umas com as outras,
educacdo no trato sem qualquer
julgamento.

6. Beneficio BPC-LOAS: LEI N° 8.742,
DE 7 DE DEZEMBRO DE 1993 - Dispde
sobre a organizacdo da Assisténcia
Social e da outras providéncias. Pessoas
com distonia podem ter direito ao
Beneficio de Prestacdo Continuada
(BPC-LOAS) do INSS, dependendo da
gravidade dos sintomas e do impacto
na capacidade funcional.

A pessoa com distonia podera obter o
direito ao beneficio do chamado LOAS -
Lei de Organizacao e Assisténcia Social,
e podera receber um salario minimo
por més, desde que acompanhado de
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laudo médico e detalhamento do tipo e

graus da doenca [1], ante as
caracteristicas da doenca, além do
laudo médico a pessoa devera se
submeter a pericia do INSS, a fim de
comprovar o tipo da distonia, como no
exemplo a seguir, de acordo com o tipo
de distonia ha o cédigo internacional da
doenca, como alguns exemplos
incluem:

Distonia generalizada (CID-10 G24.1)
Distonia focal (CID-10 G24.3)
Distonia segmentar (CID-10 G24.4)
Distonia cervical (CID-10 G24.3)
Distonia oromandibular (CID-10
G24.2)

Befaroespasmo (CID-10 G24.5)

Distonia associada a doenca de

Parkinson (CID-10 G24.8)

De acordo com as condi¢des individuais

que resultam em  dificuldades
significativas  na realizacdo  de
atividades diarias, como espasmos
musculares, dor, dificuldade para

caminhar, escrever ou falar, e outras
limitacdes funcionais no trabalho e
vida independente, frequentemente
exigindo tratamento continuo,
incluindo  medicamentos, terapias
fisicas e, em alguns Casos,
procedimentos cirurgicos, que deverao
ser comprovados seja para obtencao de
um tratamento médico ou mesmo para
a obtenc¢do de um beneficio previden-
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ciario.

A distonia quando manifestada na
idade adulta pode causar sintomas
leves e graves a ponto de resultarem
em uma incapacidade total ou parcial

para 0 trabalho, limitando
drasticamente a  realizacdo  de
atividades  diarias, com sintomas

significativos e crénicos que justificam o
direito ao beneficio BPC-LOAS.

Quando a doenca se manifesta em
criancas, a distonia pode se relacionar
a condicBes genéticas, lesGes cerebrais
ou outras doencas neuroldgicas. Os
sintomas incluem movimentos
musculares involuntarios, dificuldades
de coordenacdo, problemas de fala e
dificuldades na realizacao de atividades
escolares e recreativas.

De acordo com o tipo de limitacdes
apresentadas pela «crianca e dos
cuidados necessarios para a rotina
diaria, é possivel configurar uma
incapacidade fisica e neuroldgica,
justificando o direito ao beneficio BPC-
LOAS. A diferenca entre casos leves e
graves esta na intensidade dos
sintomas e no impacto no
desenvolvimento da crianga, sendo que
casos graves apresentam dificuldades
significativas e  permanentes na
realizacdo de atividades diarias e no
aprendizado.

6. Projeto de Lei N° 3.571/2023:
Propde instituir setembro como o "Més
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de Conscientizacdo da Distonia" em
todo o territério nacional, visando
aumentar a conscientizacdo sobre essa
condicdo neurolégica [1].

7. Projeto de Lei 324/2019: No estado
de Sao Paulo, propde o Dia Estadual da
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Distonia em 6 de maio, com objetivo de
promover campanhas educativas sobre
a doenca [2].

Veja abaixo os principais direitos que
podem ser acessados por pessoas
com distonia:
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Palavra final

A distonia ndo define quem vocé é, mas
pode sim abrir portas legais que
garantem mais seguranca, dignidade e
acesso. Muitas pessoas desconhecem
esses direitos ou ndo sabem como
exercé-los — por isso, o primeiro passo
é a informacao.

Com acolhimento, planejamento
previdenciario e orientacdo correta, é
possivel garantir uma vida mais justa e
protegida.

Vocé merece ser cuidado. Merece ser
visto. E principalmente, merece viver
com dignidade.

Conclusao

7

E imperioso que os
familiares se informem sobre seus
direitos e busquem apoio em
associagdes e grupos de pacientes, que
podem oferecer orientacao e
assisténcia em relacdo a legislagdo e ao
acesso aos servicos de saude.

pacientes e

A inclusao de todos em uma sociedade
mais justa e digna, exige um novo olhar
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das pessoas, um olhar mais florido,
mais generoso, perceber que a
sociedade ¢é composta por uma
multiplicidade de pessoas, nos mais
diversos  matizes, limitacbes e,
principalmente com doencgas ocultas e
dores continuas que precisam ter a
empatia das pessoas, respeito, bom
senso e generosidade.

Em tempos de imagens digitais, de
filtros para a busca do belo, a
sociedade se esquece do filtro no trato
com as pessoas, que sdao o nucleo da
vida, essas diversas vidas que
sobrevivem, que lutam entre espasmos,
dores e risadas ndo pode acontecer, e
precisa ser suavizada pelos olhares
atentos das pessoas, pelo respeito,
afinal de contas a legislacdo busca
através da protecdo ao tratamento do
doente, da informacdo sobre a doenca
e dos beneficios assistenciais, suprir e
incluir todos em um patamar de
igualdade, dignidade e protec¢do, pois a
lei obriga a todos a serem melhores uns
com o0s outros, para a pacificacdao e
fraternidade geral.

Com acolhimento, planejamento
previdencidrio e orientacdo correta, é
possivel garantir uma vida mais justa e
protegida. Vocé merece ser cuidado.
Merece ser visto. E principalmente,
merece viver com dignidade.
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CAPITULO 13

APOSENTADORIA POR INVALIDEZ:
COMO CONSEGUIR?

Dr. Fernando Zaccaro
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Quando uma condi¢cdo de saude nos
impede de trabalhar o mais justo é
termos uma protecao financeira.

A aposentadoria por invalidez, chamada
atualmente de aposentadoria por
incapacidade permanente, € um direito
para quem nao consegue mais exercer
sua profissdo e nem ser reabilitado
para outra.

Ela é paga mensalmente pelo INSS e
busca garantir um minimo de
estabilidade a quem, por razdes de
saude, foi afastado de forma definitiva
do mercado de trabalho.

Quem tem direito?

Vocé pode ter direito a essa

aposentadoria se:

Estiver total e permanentemente
incapaz para o trabalho;

Nao puder ser reabilitado para
nenhuma outra profissao;

Estiver contribuindo para o INSS
ou estiver dentro do prazo de
manutencdao da qualidade de
segurado que pode variar de 12
meses a 36 meses sem contribuicao a
depender do caso;

Tiver cumprido o tempo minimo

de contribuicdo (12 meses de

caréncia) anteriores a incapacidade.
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Pessoas com distonia, especialmente
em quadros mais avan¢ados, podem
sim ter direito a aposentadoria por
invalidez, desde que comprovada a
incapacidade de trabalhar.

Como solicitar?

@ Reuna a documentacio médica

Laudos, exames, receitas, relatérios,
prontuario meédico completo que
descrevam os sintomas e as limita¢des
causadas pela distonia, bem como
todos os tratamentos realizados.

Quanto mais detalhados os relatérios,
maiores as chances de éxito.

(2] Agende a pericia médica

Vocé pode solicitar pelo site ou
aplicativo "Meu INSS" ou ligar no 135.

Escolha a opg¢do "beneficio
incapacidade permanente".

por

Compareca a pericia com toda a
documentacdo em maos.
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e Acompanhe o processo

e ApOs a analise, o INSS decidira se
concede ou nao o beneficio.

e Caso negado, vocé pode apresentar
recurso administrativo ou buscar
ajuda juridica, mas sé busque o
recurso administrativo se a pericia
meédica reconheceu a incapacidade,
porém o beneficio foi negado por
outro motivo.

M
‘e
[ |
\ £
Quanto o INSS paga?

Hoje, a regra prevé:

60% da meédia das contribuicdes, com
acréscimos de 2% a cada ano a mais de
15 anos para a mulher ou 20 anos de
contribuicdo para o homem.

~ rd

- N

Essa formula tem sido muito criticada,
pois em muitos casos a aposentadoria
por invalidez acaba sendo menor que o
auxilio-doenca, o que é um
contrassenso. Ha acdes na Justica que
vém sendo reconhecidas
frequentemente pedindo o retorno da
regra antiga, em que a aposentadoria
era calculada com base em 100% da
média salarial.

E se a pessoa precisa
de ajuda para tudo?

Se a incapacidade for tdao grave que
exija cuidados permanentes de outra

pessoa, € possivel solicitar um
acréscimo de 25% no valor da
aposentadoria. Isso  pode fazer

diferenca na vida de quem lida com
grandes limitacdes no dia a dia.

Uma palavra final

1.E importante que vocé, que convive
com a distonia, saiba que a
aposentadoria por invalidez ndo é a
Unica possibilidade. Em muitos
casos, € possivel também buscar a
aposentadoria da pessoa com
deficiéncia, seja por idade ou tempo
de contribuicdo, com regras mais

vantajosas.
2.Cada caso é Uunico. Por isso, o
melhor caminho é realizar um

planejamento previdenciario bem
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feito, com apoio técnico, para garantir
que vocé alcance o melhor beneficio
possivel, de forma justa, segura e com
dignidade.

3. Vocé nao esta so6. Informacgdo e apoio
correto fazem toda a diferenca na sua
jornada.
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MENSAGEM FINAL

Concluir esta cartilha significa compreender melhor a distonia.

Mas, acima de tudo, significa reconhecer uma realidade que ainda precisa ser mais conhecida,
mais discutida e mais compreendida por toda a sociedade. Pacientes, familiares, profissionais da
saude, todos podem se beneficiar das informag¢des contidas nessa cartilha.

Durante muitos anos, pessoas vivendo com distonia enfrentaram ndo apenas os desafios
impostos pelos sintomas da doenca, mas também obstaculos criados pelo desconhecimento:
demora no diagndstico, dificuldade de acesso ao tratamento adequado, falta de informacao e,
muitas vezes, a sensacao de enfrentar uma condicdo que poucos conseguem compreender
verdadeiramente.

Essa realidade precisa mudar.
Hoje sabemos que o diagndstico precoce, o acompanhamento especializado e o acesso a
diferentes possibilidades terapéuticas podem modificar profundamente a qualidade de vida,

funcionalidade e autonomia de muitos pacientes.

Mas nenhum cuidado comeg¢a no tratamento. Todo cuidado comega no reconhecimento. E o
reconhecimento comeca quando a informacdo chega a quem precisa dela.

Nosso desejo é que esta cartilha ultrapasse estas paginas. Que ela seja compartilhada entre
familias e que ajude pacientes em busca de respostas.

Que desperte atencdo de profissionais diante de sinais ainda pouco reconhecidos e fortaleca a
conscientizacao sobre os direitos das pessoas que convivem com a distonia.

Que essa cartilha possa contribuir para construir um futuro em que menos pessoas precisem
esperar anos até compreender o que esta acontecendo com seu proprio corpo.

Difundir conhecimento é uma responsabilidade coletiva. Informa¢do de qualidade é uma
ferramenta poderosa para compreensdo, autocuidado e tratamento.

E tornar esse conhecimento acessivel talvez seja uma das formas mais importantes de cuidado
que podemos oferecer.

Porque ninguém deveria permanecer invisivel por falta de
informacao.
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Clique nos icones para

S interagir ou acesse

O &

Instagram Instituto Distonia Saude
@distonia_saude oficial https://distoniasaude.org.br/

Tik tok E-mail
Distonia_saudeoficial contato@distoniasaude.org.br
Youtube WhatsApp

@distoniasaude (11) 99505 - 9550
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	CAPÍTULO 5
	POSSIBILIDADES TERAPÊUTICAS NAS DISTONIAS: TRATAMENTO CIRÚRGICO

	CAPÍTULO 6
	POSSIBILIDADES TERAPÊUTICAS NA DISTONIA PEDIÁTRICA:
	O PAPEL DA NEUROCIRURGIA

	A atividade física pode ser um desafio para o paciente com distonia: seja porque o próprio movimento é impactado, nos casos de distonia relacionada ao esporte, ou mesmo devido a sintomas não motores como dor, fadiga, alterações sensoriais, de humor e visuais.
	Vários estudos mostram, inclusive, que a atividade física pode causar uma piora transitória dos sintomas, a depender de tipo e intensidade.
	Pensando em reabilitação e melhora da qualidade de vida, temos que ter alguns pontos em mente:
	Exercícios de intensidade leve a moderada como tai-chi-chuan, ioga, pilates, caminhadas, dança, alongamento e fortalecimento sem uso de peso parecem estar relacionados com menor índice de piora dos sintomas motores e não motores.
	Utilize estratégias para minimizar sintomas antes dos exercícios: no caso da dor, por exemplo, tomar analgésicos ou relaxantes musculares e tentar organizar sua
	rotina de exercícios próxima às tomadas das medicações específicas para distonia, para relaxar a musculatura.
	Escolher uma atividade física que seja prazerosa, e procurar se exercitar em um horário em que esteja mais disposto.
	O uso de toxina botulínica no caso das distonias focais e segmentares, pode ser um aliado interessante, ao passo que enfraquece certos grupamentos musculares, facilitando a realização da atividade física.
	CAPÍTULO 9
	FONOAUDIOLOGIA NAS DISTONIAS
	intra e extra oral, por poder ser combinada ao tratamento principal, como a aplicação da toxina botulínica, promovendo melhor resposta a esse tratamento.

	Distonia cervical
	A distonia cervical afeta a musculatura do pescoço de forma localizada ou associada a outras partes do corpo. O uso da toxina botulínica tipo A tem mostrado resultados positivos evidenciados pelos estudos, os quais citam, na sua maioria, a disfagia como principal efeito colateral após aplicação da mesma.
	Na prática clínica observa-se que há, em alguns casos, o efeito colateral da disfagia após a aplicação de toxina botulínica nos pacientes com distonia cervical e o tratamento fonoaudiológico tem bons resultados, reduzindo a dificuldade de deglutição. Apesar de transitória, traz sérios desconfortos para os indivíduos.

	Distonia laringea ou disfonia espasmódica
	Distonia laríngea é uma forma de distonia focal que compromete os músculos da prega vocal, da laringe e da faringe envolvidos no processo de vocalização. Pode estar associada à distonia de outros músculos faciais.
	Existem duas formas de distonia laríngea: distonia adutora e abdutora. Na distonia adutora, a voz tem uma padrão cansado, com timbre metálico, áspero, tenso-estrangulado, do tipo sufocado, com início e término abruptos (voz entrecortada), devido a quebras curtas na fonação. A fala tem redução da maciez e se torna menos compreensível, embora o canto seja usualmente menos afetado do que a fala propriamente dita, exceto nos casos severos. As vocalizações emocionais como choro, riso e canto geralmente não estão alterados, assim como o sussurro.
	Na distonia abdutora (forma menos frequente), a voz fica reduzida em volume, soprosa ou sussurrada, e é produzida com esforço, com dificuldade para iniciar e manter a sonorização, na fala encadeada; desta forma, ouve-se um prolongamento dos sons surdos

	Qual o papel da psicoterapia na distonia?
	A distonia é um problema neurológico em que alguns músculos passam a “apertar” sozinhos, sem a pessoa querer, causando movimentos repetidos ou posturas tortas (como a cabeça puxando para um lado, por exemplo) que podem doer e atrapalhar as tarefas do dia a dia. Ela pode aparecer em apenas uma região do corpo, como o pescoço, ou em várias áreas ao mesmo tempo. As causas são variadas. Pode haver participação de fatores genéticos, surgimento após doenças ou lesões neurológicas e até relação com o uso de certos medicamentos.
	interações que ocorrem entre as células neurais, não estão sendo realizadas da forma como deveriam.
	É importante enfatizar, porém, que essa falhas nas funções cerebrais, além dos sintomas motores, também provocam muitas dificuldades emocionais, como ansiedade e tristeza. Por isso, é comum que pessoas com distonia apresentem queixas em várias situações e isso comprometa várias atividades rotineiras, como podemos perceber nos exemplos abaixo:)
	1) No corpo/aparência
	“Minha cabeça puxa para o lado e parece que estou fazendo careta.”
	“Fico piscando demais (blefaroespasmo) e acham que estou irritado ou debochando.”
	“Minha voz sai estrangulada/pausada e pensam que estou chorando ou nervoso.”
	Esse quadro acontece porque circuitos do cérebro que coordenam os movimentos, e se conectam a áreas ligadas à atenção e às emoções, ficam “desajustados”. Não é “coisa da cabeça”: é uma falha real no funcionamento do cérebro. Significa que os comandos entre o cérebro e corpo, assim como as

	2) No convívio social
	“Sinto vergonha de ser olhado na rua, na igreja ou em festas.”
	“Evito fotos e vídeos porque o pescoço treme/aponta para um lado.”
	“Tenho medo de ouvir piadas, imitações ou perguntas invasivas do tipo: ‘o que é isso no seu pescoço?’”


	3) No trabalho/estudo
	“Fico constrangido em reuniões ou aulas porque o tremor piora quando me observam.”
	“Me sinto julgado em entrevistas por parecer ‘tenso’ ou ‘desatento’.”
	“Vergonha de escrever no quadro/assinar documentos quando a mão ‘agarra’ (cãibra do escrivão).”

	4) Em atividades do dia a dia
	“Comer em público é difícil: derramo, mordo a bochecha ou a boca puxa para o lado.”
	“Evito dirigir/pegar transporte lotado com medo do olhar dos outros.”
	“Provar roupas/pentear o cabelo é um desafio quando o pescoço não ‘obedece’.”

	5) Na saúde e no atendimento
	“Constrangimento quando interpretam como ansiedade ‘psicológica’ e não como condição neurológica.”
	“Vergonha de usar colar/óculos adaptados ou fazer exercícios em fisioterapia na frente de outras pessoas.”

	6) Em situações específicas
	“Medo de engasgar-se ao falar em público (distonia de laringe) e acharem que é ‘gagueira’.”
	“Andar diferente e ser confundido com alguém alcoolizado.”
	“Cansar rapidamente e parecer ‘preguiçoso’.”

	7) Nos relacionamentos e na intimidade
	“Penso que meu parceiro vai achar estranho meu rosto/voz durante espasmos.”
	“Evito novos relacionamentos por medo de rejeição e de ter que explicar a condição.”
	Você já reparou que quando está com raiva ou quando você briga com alguém, as suas dores pioram?
	Do mesmo modo que as dores no corpo causadas pela distonia geram alterações emocionais, emoções intensas também costumam repercutir no corpo. Estresse, ansiedade e humor deprimido deixam a musculatura mais tensa, pioram o sono e aumentam a sensação de dor. Isso acontece porque é comum nosso corpo se contrair quando estamos sentindo raiva ou em uma situação de conflito. Na distonia, isso pode piorar os espasmos ou a postura torta, levar à evitação de atividades e reduzir a qualidade de vida.
	Ao mesmo tempo, viver com movimentos visíveis, dor e limitações pode abalar autoestima e humor: é comum sentir vergonha, evitar sair ou ficar mais irritado, o que pesa nas relações de trabalho, família e casal. Ou seja, a distonia também compromete o estado psicológico trazendo sofrimento e prejuízo importantes na rotina de quem sofre com dores constantes. É um ciclo vicioso em que uma condição

	(física/motora) acaba criando ou piorando a outra condição (alterações emocionais, de humor e baixa autoestima).
	Quando os amigos e familiares entendem a condição e oferecem apoio, a convivência fica mais leve. Entretanto, essa não é a realidade de todas as pessoas. Viver as dores e as angústias da distonia sem uma rede de apoio torna tudo ainda mais desafiador. Por isso, é muito importante saber que existem oportunidades de orientação e acompanhamento profissional que podem amenizar os desafios desse quadro. A psicoterapia ajuda a quebrar o ciclo dor versus alterações emocionais.
	Na terapia, a pessoa aprende a lidar com ansiedade, dor e medos sociais, organiza a rotina, melhora o sono e
	pratica autocompaixão. Também desenvolve formas mais claras de comunicar suas necessidades à família  e à equipe de saúde, o que favorece a adesão aos cuidados neurológicos (por exemplo, à aplicação de toxina botulínica) e às orientações de reabilitação.
	As abordagens com melhor resultado costumam incluir a Terapia Cognitivo-Comportamental (TCC), que identifica e modifica pensamentos que atrapalham o tratamento (“não vou dar conta”, “vão me olhar”). Além disso, a TCC inclui o treinamento de técnicas de respiração, relaxamento, exposição gradual à situações desafiadoras e planejamento de atividades.
	Intervenções baseadas em meditação, aceitação e compromisso (mindfulness) podem auxiliar no tratamento por meio
	do treino da atenção plena ao momento presente e a aceitação das sensações desconfortáveis para reduzir a luta constante contra os sintomas. A psicoeducação também é uma importante ferramenta na medida em que auxilia a pessoa a aprender sobre as causas da dor, como melhorar o sono, como gerenciar o estresse. Sempre que necessário, é recomendado que sejam realizados encontros com a família ou o casal para alinhar expectativas e diminuir conflitos.
	Vale procurar ajuda psicológica desde o diagnóstico e sempre que houver tristeza/ansiedade persistentes, vergonha e isolamento, piora do sono, dor com forte componente emocional, queda no rendimento no trabalho ou nos estudos, desgaste no relacionamento ou dificuldade em seguir o tratamento médico.
	Apesar da importância do acompanhamento psicológico para o tratamento da distonia, o preconceito para buscar ajuda ainda é uma realida-
	de. Entre as barreiras mais comuns estão os mitos (“se é motor, psicólogo não ajuda”), o estigma (“terapia é fraqueza”), o acesso difícil (tempo e custo) e experiências ruins anteriores. A vergonha do sintoma visível também pode fazer a pessoa adiar a busca de apoio — exatamente quando a terapia poderia surtir efeito sobre o alívio do sofrimento.
	A continuidade do acompanhamento psicológico, os benefícios tendem a se acumular: melhor manejo do estresse e da dor, retomada de atividades, sono e convivência mais estáveis e maior consistência nos tratamentos neurológicos — em resumo, mais qualidade de vida e autonomia. Já sem apoio psicológico, o ciclo “dor/espasmo → medo/evitação → menos vida social → mais sofrimento” tende a continuar afetando o humor, os relacionamentos e até a adesão ao tratamento, mantendo amplo prejuízo à qualidade de vida.
	Busque ajuda sempre que precisar. Não adie o autocuidado. Você merece se cuidar!
	Referências
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	O que são distúrbios do movimento na boca e na face?
	Algumas pessoas apresentam movimentos involuntários na região da boca, mandíbula e rosto. Isso pode incluir condições como:
	Distonia oromandibular (OMD) – movimentos involuntários dos músculos da mandíbula e da boca.
	Discinesia oral – movimentos anormais e repetitivos da boca.
	Bruxismo – ranger ou apertar os dentes, durante o sono ou quando acordado.
	Distúrbios funcionais do movimento com origem emocional (também chamados de psicogênicos).
	Tremores e espasmo hemimasticatório (HMS) – contrações em um lado do rosto.
	Geralmente, a primeira pessoa a ser procurada é o dentista ou cirurgião bucomaxilofacial. Mas identificar corretamente esses problemas exige conhecimento tanto da odontologia quanto da neurologia. Muitas vezes, esses distúrbios são confundidos com bruxismo ou problemas na articulação da mandíbula, o que pode atrasar o diagnóstico correto.
	É comum que o paciente visite vários profissionais por anos até descobrir o que realmente tem. Isso mostra que ainda existe uma grande dificuldade de comunicação entre a medicina e a odontologia nesses casos.

	O papel da odontologia nas distonias
	A distonia é uma condição neurológica que causa contrações involuntárias e repetitivas dos músculos, levando a movimentos ou posturas anormais — e muitas vezes dolorosas. Quando afeta os músculos da boca, língua e mandíbula, damos o nome de distonia oromandibular (OMD). Ela pode acontecer em momentos específicos, como ao falar ou mastigar.
	Uma forma mais complexa é a síndrome de Meige, que combina movimentos involuntários nos olhos, rosto e mandíbula.
	Subtipos da distonia oromandibular:
	Dificuldade em abrir a mandíbula
	Dificuldade em fechar a mandíbula
	Mandíbula projetada para frente
	Mandíbula desviada para os lados
	Movimentos involuntários da língua
	Movimentos involuntários dos lábios
	que realmente tem. Isso mostra que ainda existe uma grande dificuldade de comunicação entre a medicina e a odontologia nesses casos.

	Como a distonia pode afetar a boca
	A distonia na região da boca pode causar:
	Trismo: dificuldade para abrir a boca, o que atrapalha na alimentação, escovação e até nos atendimentos odontológicos.
	Problemas para falar e mastigar: fala lenta ou “presa” e dificuldade para mastigar alimentos.
	Desgaste dos dentes ou fraturas: devido a apertamento involuntário e bruxismo.
	Salivação excessiva ou dificuldade para engolir: o que pode causar desconforto e até risco de engasgos.
	Próteses mal adaptadas ou problemas na mordida: podem piorar os sintomas da distonia.
	Traumas na boca: como lesões na língua, gengiva ou lábios, além de luxação da mandíbula.

	Cuidados odontológicos para quem tem distonia
	É comum que o paciente visite vários profissionais por anos até descobrir o
	Pacientes com distonia precisam de uma atenção especial nos cuidados com a boca. Veja algumas orientações:

	E-book
	Cuidado que vai além da boca
	O tratamento da distonia deve ser feito por uma equipe que trabalha de forma integrada. O dentista, ao perceber sinais da distonia, deve encaminhar ou trabalhar junto com:

	E a saúde emocional?
	Viver com distonia pode ser muito desafiador. A dificuldade para se alimentar, falar ou lidar com os sintomas pode causar tristeza, ansiedade ou insegurança. Por isso, o apoio psicológico e o convívio com grupos de suporte são importantes para o bem-estar emocional do paciente.

	Dicas para pacientes e familiares
	A distonia pode afetar a saúde bucal de várias formas, mas com o acompanhamento certo, é possível melhorar muito a qualidade de vida.

	Referências
	1. Laetitia Borie DDS, Nicolas Langbour PhD, Dominique Guehl MD PhD, Pierre Burbaud MD PhD & Bruno Ella DDS PhD (2016): Bruxism in craniocervical dystonia: a prospective study, CRANIO®
	2. Raoofi S., Khorshidi H., Najafi M. Etiology, Diagnosis and Management of Oromandibular Dystonia: an Update for Stomatologists. J Dent Shiraz Univ Med Sci., 2017 June; 18 (2): 73-81.
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	4. Yoshida K. Movement disorders in the stomatognathic system: A blind spot between dentistry and medicine. Dent Med Probl. 2024; 61 (4): 613–625. doi:10.17219/dmp/185249
	5.     Schmalz G, Ziebolz H, Kottmann T, Ziebolz D, Laskawi R. Oral health and oral health-related quality of life in patients with oral dystonia indicates their need for dental special care. Med Oral Patol Oral Cir Bucal. 2021 Sep 1; 26 (5): e554-60.
	6. Glenn T. Clark, DDS, MSa , Saravanan Ram, DDS, MSb. Orofacial Movement Disorders. Oral Maxillofacial Surg Clin N Am 28 (2016) 397–407.
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	E-book


	VAMOS CONVERSAR SOBRE INCLUSÃO?
	Para falar em inclusão é necessário mencionar o reconhecimento da dignidade da pessoa humana, que é o fundamento do ordenamento constitucional e civil, não se trata de ser humano apenas como pessoa, num sentido genérico e sem especificações, mas de pessoa humana como fundamento da ordem jurídica". Os direitos de personalidade sempre estiveram "voltados para a pessoa humana"[1].
	A distonia é um distúrbio neurológico caracterizado por contrações musculares involuntárias, que podem causar posturas anormais e agitações físicas dolorosas, que causam movimentos repetitivos de torção e posturas anormais. Essas contrações podem afetar qualquer parte do corpo, desde os músculos dos olhos e pescoço até os membros e tronco.
	Para amenizar os efeitos desta doença são necessários alguns tipos de tratamentos que buscam minimizar os efeitos do da doença. Podem ser realizadas injeções de Toxina Botulínica, que são eficientes para distonias focais, reduzindo contrações musculares.
	Outros Medicamentos como Anticolinérgicos e benzodiazepínicos são usados, embora com respostas va-
	riáveis.
	O tratamento da Fisioterapia e Reabilitação, são muito importantes para melhorar a mobilidade e qualidade de vida. Dependendo do caso e da gravidade é necessária a Cirurgia como a estimulação cerebral profunda.
	No Brasil, estima-se que cerca de 65 mil pessoas convivam com a doença, que possui vários tipos e gradação de intensidades variáveis, sendo que a distonia pode se tornar uma incapacidade total e permanente quando apresenta características como:
	INCAPACIDADE DE REALIZAR TAREFAS DIÁRIAS SEM ASSISTÊNCIA
	NECESSIDADE DE SUPERVISÃO CONTÍNUA PARA EVITAR RISCOS À SEGURANÇA
	PERDA DE HABILIDADES MOTORAS E COORDENAÇÃO ESSENCIAIS PARA A VIDA INDEPENDENTE
	PROBLEMAS GRAVES DE COMUNICAÇÃO E COMPREENSÃO
	DIFICULDADE SEVERA PARA FALAR OU ENGOLIR
	ESPASMOS MUSCULARES DOLOROSOS E FREQUENTES
	O desconhecimento sobre a doença, especialmente na população de baixa renda, gera a dificuldade no diagnóstico.
	Por esta razão, é importante a divulgação sobre as características da doença, os tratamentos disponíveis e legislação protetiva. Com a conscientização das pessoas, é possível minimizar os efeitos da doença com tratamento digno para todas as aqueles que passam pelas dores e limitações.
	A distonia afeta significativamente a qualidade de vida das pessoas de várias maneiras.
	Viver com distonia pode ser um grande desafio, mas é importante saber:
	A distonia, dependendo do grau de comprometimento, pode ser reconhecida como uma deficiência, o que amplia o acesso a uma série de benefícios e proteções.

	Existem direitos garantidos por lei que podem melhorar sua qualidade de vida

	Direitos dos Pacientes
	Os direitos dos pacientes com distonia envolvem desde o tratamento digno, o diagnóstico preventivo e apoio integral aos pacientes e familiares.
	Os pacientes com distonia têm direito a diagnóstico e tratamento adequados pelo SUS. Especialistas defendem melhorias no acesso a esses serviços, além de capacitação dos profissionais de saúde para reconhecer e tratar a doença corretamente, com o intuito de informar e publicitar a doença, visando aumentar a compreensão pública e promover ações sociais de apoio e objetivo de amenizar os efeitos da doença aos portadores e familiares.
	A legislação de proteção à distonia no Brasil inclui várias iniciativas, seja no sentido de conscientizar a população para a inclusão, seja para proporcionar tratamento digno.
	E-book

	A legislação sobre distonia no Brasil abrange diversos aspectos relacionados ao reconhecimento e aos direitos dos pacientes que sofrem dessa condição. Embora não exista uma lei específica para a distonia, a doença pode ser equipada a outras doenças raras, condição que pode ser incluída em legislações mais amplas que tratam de doenças e deficiências, como pode ser visto na legislação que possuem conteúdo protetivo.
	1. Lei Brasileira de Inclusão (Lei nº 13.146/2015): Esta lei garante direitos às pessoas com deficiência, incluindo acesso a tratamentos, educação, e inclusão no mercado de trabalho. Pacientes com distonia podem se beneficiar dessa legislação.
	2. Lei Brasileira de Inclusão da Pessoa com Deficiência (Lei nº 13.146, de julho de 2015 (Estatuto da Pessoa com Deficiência). Considerando as definições estabelecidas pela Lei Brasi-
	leira de Inclusão, a limitação é compreendida como resultado da interação entre impedimentos, que são condições presentes nas funções e estruturas do corpo, e barreiras que podem ser urbanísticas, arquitetônicas, barreiras nos transportes, comunicações e na informação, atitudinais e tecnológicas. Assim, a deficiência é compreendia pela experiência de obstrução do gozo pleno e efetivo na sociedade em igualdade de condições. Esta política visa promover a saúde e a inclusão de pessoas com deficiências, oferecendo diretrizes para o atendimento e a assistência[2].
	3. Acesso a Tratamentos: O Sistema Único de Saúde (SUS) oferece cobertura para alguns tratamentos relacionados à distonia, incluindo terapia medicamentosa e, em alguns casos, procedimentos cirúrgicos.
	4. Doenças Raras: Lei Nº 14.593, DE 2 DE JUNHO DE 2023 - Altera a Lei nº 13.693, de 10 de julho de 2018, para instituir a Semana Nacional da Informação, Capacitação e Pesquisa sobre Doenças Raras e alterar a denominação do Dia Nacional de Doenças Raras.
	Art. 2º O art. 1º da Lei nº 13.693, de 10 de julho de 2018, passa a vigorar com a seguinte redação:
	“Art. 1º Ficam instituídos o Dia Nacional da Informação, Capacitação e Pesquisa sobre Doenças Raras, que será celebrado, anualmente, no último dia do mês de fevereiro de cada ano, e a Semana Nacional da Informação, Capacitação e Pesquisa sobre Doenças Raras, que será realizada, anualmente, na última semana de fevereiro.” (NR)
	A Lei de doenças raras é utilizada como mecanismos garantidor dos portadores das doenças como é o caso da distonia, muito embora não seja auto aplicável, há muitos casos de decisões que reconhecem a distonia como doença rara, como forma de obter êxito em tratamentos médicos que foram negados e, para o ingresso em concursos públicos.
	5. USO DO CORDÃO - LEI Nº 14.624, DE 17 DE JULHO DE 2023 - Altera a Lei nº 13.146, de 6 de julho de 2015 (Estatuto da Pessoa com Deficiência), para instituir o uso do cordão de fita com desenhos de girassóis para a identificação de pessoas com deficiências ocultas.
	Essa lei tem como objetivo facilitar a identificação de pessoas com deficiências que não são imediatamente visíveis, como autismo, deficiências intelectuais, doenças crôni-
	cas como é o caso da distonia.
	Desta forma, o cordão de girassol pode auxiliar na obtenção de atendimento prioritário, facilidade na compreensão e respeito das pessoas em diversos contextos, como em estabelecimentos comerciais, serviços públicos e locais de grande circulação, garantindo o tratamento digno, conscientizando sobre o respeito e gentileza às pessoas que possuem dores limitantes.
	Com a conscientização sobre as deficiências ocultas, contribuindo para uma sociedade mais inclusiva e sensível às necessidades de todos, mas independente da opção para o uso do cordão de girassol, é importante que as pessoas de forma geral tenham empatias umas com as outras, educação no trato sem qualquer julgamento.
	6. Benefício BPC-LOAS: LEI Nº 8.742, DE 7 DE DEZEMBRO DE 1993 - Dispõe sobre a organização da Assistência Social e dá outras providências. Pessoas com distonia podem ter direito ao Benefício de Prestação Continuada (BPC-LOAS) do INSS, dependendo da gravidade dos sintomas e do impacto na capacidade funcional.
	A pessoa com distonia poderá obter o direito ao benefício do chamado LOAS –  Lei de Organização e Assistência Social, e poderá receber um salário mínimo por mês, desde que acompanhado de

	laudo médico e detalhamento do tipo e graus da doença [1], ante as características da doença, além do laudo médico a pessoa deverá se submeter a perícia do INSS, a fim de comprovar o tipo da distonia, como no exemplo a seguir, de acordo com o tipo de distonia há o código internacional da doença, como alguns exemplos incluem:
	Distonia generalizada (CID-10 G24.1)
	Distonia focal (CID-10 G24.3)
	Distonia segmentar (CID-10 G24.4)
	Distonia cervical (CID-10 G24.3)
	Distonia oromandibular (CID-10 G24.2)
	Befaroespasmo (CID-10 G24.5)
	Distonia associada à doença de Parkinson (CID-10 G24.8)
	De acordo com as condições individuais que resultam em dificuldades significativas na realização de atividades diárias, como espasmos musculares, dor, dificuldade para caminhar, escrever ou falar, e outras limitações funcionais no  trabalho e vida independente, frequentemente exigindo tratamento contínuo, incluindo medicamentos, terapias físicas e, em alguns casos, procedimentos cirúrgicos, que deverão ser comprovados seja para obtenção de um tratamento médico ou mesmo para a obtenção de um benefício previden-
	ciário.
	A distonia quando manifestada na idade adulta pode causar sintomas leves e graves a ponto de resultarem em uma incapacidade total ou parcial para o trabalho, limitando drasticamente a realização de atividades diárias, com sintomas significativos e crônicos que justificam o direito ao benefício BPC-LOAS.
	Quando a doença se manifesta em crianças, a distonia pode se relacionar  a condições genéticas, lesões cerebrais ou outras doenças neurológicas. Os sintomas incluem movimentos musculares involuntários, dificuldades de coordenação, problemas de fala e dificuldades na realização de atividades escolares e recreativas.
	De acordo com o tipo de limitações apresentadas pela criança e dos cuidados necessários para a rotina diária, é possível configurar uma incapacidade física e neurológica, justificando o direito ao benefício BPC-LOAS. A diferença entre casos leves e graves está na intensidade dos sintomas e no impacto no desenvolvimento da criança, sendo que casos graves apresentam dificuldades significativas e permanentes na realização de atividades diárias e no aprendizado.
	6. Projeto de Lei Nº 3.571/2023: Propõe instituir setembro como o "Mês
	de Conscientização da Distonia" em todo o território nacional, visando aumentar a conscientização sobre essa condição neurológica [1].
	7. Projeto de Lei 324/2019: No estado de São Paulo, propõe o Dia Estadual da
	Distonia em 6 de maio, com objetivo de promover campanhas educativas sobre a doença [2].
	Veja abaixo os principais direitos que podem ser acessados por pessoas com distonia:

