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Relato de Caso

Ataxia e coreia como manifestacoes
de sindrome paraneopldasica

Afaxia and chorea related fo paraneoplasic syndrome

Natalia Oliveira’, Mariana Acchar', Mariana Prado’, Luiz Felipe Vasconcellos?, Marco Oliveira Py?

RESUMO

Relatamos um caso de ataxia subaguda e coreia em uma paciente
adulta. Apds extensa investigacao, foi estabelecido diagndstico de
neoplasia de mama em associacdo com sindrome paraneoplasica
(SP). SP é rara e pode ser o primeiro sintoma de uma neoplasia ocul-
ta. Ataxia é o distirbio de movimento mais comumente relacionado
a SP, no entanto a apresentagao de coreia é incomum. A paciente
apresentou instalagao subaguda de ataxia e coreia. Assim, a SP neu-
rolégica deve ser considerada no diagnoéstico diferencial de ataxia
associada a coreia esporadica a despeito de tal apresentacgao ser rara.
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ABSTRACT

We report a case of subacute ataxia and chorea in a female adult pa-
tient. After an extensive investigation breast cancer was discovered.
The final diagnosis was paraneoplastic syndrome (PS). PS is rare and
it could be the first symptom of an occult neoplasia. Ataxia is one of
the most common movement disorder related to PS although chorea
is rare. The patient presented ataxia and chorea, which is not com-
mon. Therefore, neurologic PS is important to be considered in the
differential diagnosis of sporadic ataxia, as well as chorea.
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INTRODUGAO

Estima-se que acometimentos neurolégicos relacio-
nados a paraneoplasias estejam presentes em 1% dos
pacientes com tumores em todo o mundo'. Tais al-
teragoes abrangem diversas manifesta¢oes, podendo
acometer o sistema nervoso central e periférico. A
degeneragio cerebelar paraneoplasica (DCP) ¢é res-
ponsavel por uma pequena porcentagem desse gru-
po, representada por: vertigem, ataxia, disartria e
disfagia. No entanto, na literatura pesquisada, nio
foram encontradas citacdes de movimentos coreicos
associados a DCP2. Nessa perspectiva, o presente
caso demonstra as manifestagdes peculiares de um
acometimento neuroldgico de baixa prevaléncia.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, parda, 48 anos, casada,
costureira, natural do Rio de Janeiro. Ha seis me-
ses iniciou com parestesias em todo dimidio direito.
Evoluiu com vertigens incapacitantes, sem relagao
com ortostatismo, associadas a nauseas e vOmitos,
seguindo-se desequilibrio na marcha, de instalagio
subaguda, com piora progressiva, observando-se,
ainda, fala escandida e diplopia. Procurou emergén-
cia, onde foram prescritos tiamina, flunarizina, be-
taistina ¢ dimenidrinato, sem melhora dos sintomas,
tendo ficado internada por 14 dias, apenas com infu-
sao de soro glicosado. Foi encaminhada ao Instituto
de Neurologia da UFRJ para investigagao.

Historico prévio de miomatose uterina. Negava
historia familiar relevante. Relato de etilismo por 30

Tabela 1. Exames complementares

Ataxia, coreia e paraneoplasia

anos (duas garrafas de cerveja/dia) e uso prévio de
cocaina (hd um ano).

Ao exame: humor deprimido e certa agressividade,
estando pouco cooperativa. Restrita ao leito devido a
sindrome vertiginosa € movimentos coreicos nos mem-
bros. Desnutrida. For¢a preservada, hipotonia global,
alteragdo na coordenagio apendicular e axial, tetra-hiper-
-reflexia com reflexo cutineo plantar em flexdo, hiposte-
sia ¢ hipopalestesia no dimidio direito. Nistagmo vertical
com downbeat. Exames complementares (Tabela 1).

Tomografia computadorizada (TC) de cranio e
torax: sem anormalidades.

TC de abdome: ttero de volume aumentado.

Ressonancia magnética (RM) de cranio: figura 1.

RM de coluna cervical e toracica: sem alteragoes.

Mamografia: BIRADS 5 na mama direita (prova-
velmente maligno).

Foi tratada durante uma semana com cinco ciclos
de pulsoterapia com metilprednisolona, responden-
do favoravelmente com redugio dos movimentos
coreicos e melhora discreta da vertigem.

Paciente foi encaminhada ao Servigo de Gineco-
logia do Hospital Universitirio Clementino Fraga
Filho (HUCEFF), onde recebeu imunoglobulina hu-
mana IV, sem resposta.

Realizou-se ressecgdo segmentar de quadrante
superior esquerdo de mama direita com laudo de
congela¢io de carcinoma intraductal de alto grau,
com comedoconecrose ¢ margens anterior, superior
e inferior comprometidas. Realizou-se amplia¢ao de
margens. O procedimento ocorreu sem intercorrén-
cias; laudo histopatolégico com margens livres. Apds

Hemograma Bioquimica Liquor Imunologia sérica Outros
Hgb: 9 g/d Ureia: 28 mg/dl Hem: 1/ml Anti-HIV e anti-HTLV 1 € 2: ndo Anti-Yo: 10 kD (VR: < 10 Kd)
Cél: 17/ml reator
97% linfécitos
Htc: 27% Cr: 0,89 mg/dl Proteina: 43 mg/dl Varicela-zdster, herpes simples AntiTPO:
Glicose: 56 mg/dI 1 e 2, cisticercose: ndo reator <10 U/ml
Leucometria: 10 mil Na: 139 mEq/I Bandas oligoclonais: positivas VDRL: néo reagente TSH: 5,55 meg/ml
Contagem diferencial sem (VR até 10 mcg/ml)
anormalidades
Plaqueta: 400 mil K: 4,5 mEg/| indice IgG: 1,72 (VR: até 0,7) T4L: 1,0 ng/dl
(VR: 0,8 — 2,4 ng/d)
Proteina: 3,38 g/dI Pesquisa de células CMV: 1gG :+
neopléasicas, culturas para IgM: -
germes comuns, BK e fungos:
negativa

*VR: valor de referéncia.
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Figura 1. Ressonancia magnética (RM) de cranio (A) e (B): hipersinal
inespecifico em T2 e FLAIR occipital direito periventricular sem efeito
expansivo ou realce pelo meio de contraste; (G) focos de hipersinal em FLAIR
localizados na substancia branca subcortical dos lobos frontais/parietais; (D)
T1 parassagital mostrando a estrutura cerebelar sem alteragdes.

cirurgia, foi submetida a quimioterapia, com boa
evolu¢io em relagdo a ataxia, coreia ¢ sintomas ver-
tiginosos. Entretanto, a altera¢do sensitiva dimidiada
teve melhora sem que sua causa fosse esclarecida.
Mantém acompanhamento no setor de Fisioterapia
do INDC e na Oncologia e Ginecologia do HUCFF.

DISCUSSAO

As SP sdo alteragoes decorrentes de neoplasias nio re-
lacionadas a invasdo tumoral. A fisiopatologia consiste
na producio de hormonios, peptideos, citocinas ou
reagoes imunolodgicas cruzadas entre os tecidos sadio
e tumoral. As alteragdes paraneoplasicas com compro-
metimento neurologico possuem como base principal
a presen¢a de anticorpos que participam de reagoes
imunomediadas contra células do paciente. Entretan-
to, tal hipdtese ndo consegue explicar todas as alte-
ragoes encontradas em cada paciente. Nesse sentido,
uma vez que ha nos pacientes uma resposta parcial aos
imunossupressores ¢ presenga de células T no sistema
nervoso central, a hipdtese de associa¢ao da resposta
humoral a celular tem sido cada vez mais difundida®.
Epidemiologicamente, estima-se que 8% dos pa-
cientes com tumores apresentem SP3. As manifesta-
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¢oes neuroldgicas na SP estdo presentes em 1% dos
tumores, com exce¢io da sindrome miasténica de
Eaton-Lambert, presente em 3% do cancer pulmonar
de pequenas células, e a sindrome miasténica, pre-
sente em 15% dos timomas!. A instalagdo pode variar
de semanas a meses?. As principais neoplasias rela-
cionadas a quadros neuroldgicos sio: pulmonar (pe-
quenas células), timoma, do aparelho ginecolégico
(mama e ovirio) ¢ hematolégicas (linfoma)?. Em re-
lagdo ao prognédstico da neoplasia, existem intimeras
variaveis a serem consideradas, entre elas a presenga
de SP. Postula-se que alguns pacientes com tumo-
res ¢ manifestagoes paraneoplasicas possuem melhor
prognostico do que aqueles com tumores sem outras
manifestagoes. Tal observagio se respalda na possibi-
lidade de identifica¢do mais precoce do tumor devido
as queixas relacionadas a SP. Estudos realizados em
pacientes com neoplasias de pequenas células suge-
rem que o tumor pulmonar tem se mostrado mais
disseminado nos pacientes sem SP do que nos pa-
cientes com manifestagdes parancoplisicas’.

As manifesta¢oes clinicas estdo relacionadas a area
do sistema nervoso envolvida. Podem estar restritas
a uma Unica area, como na encefalite limbica, ou em
mais de uma area, como na encefalomieloradiculite!.

Altera¢oes do sistema nervoso central incluem:
encefalomielite, mielite, encefalite limbica, degene-
ragdo cerebelar (DCP), opsoclonus-mioclonus, co-
reia. No sistema nervoso periférico, destacam-se a
poliganglionopatia e a polineuropatia; no musculo, a
dermatomiosite; € na jungdo neuromuscular, a mias-
tenia ¢ a sindrome de Eaton-Lambert?.

No caso relatado, a apresentagdo clinica foi a as-
sociagdo de ataxia e coreia. Na DCP, a apresentagio
clinica pode ocorrer de semanas a meses ¢ inclui: ver-
tigem, oscilopsia, ataxia, disartria, disfagia, diplopia e
nistagmo com downbeat*. Movimentos coreicos sao
descritos como manifestagdes isoladas associadas aos
tumores, entretanto ndo ha relato de tais alteragdes re-
lacionada a DCP. A coreia esta associada a anticorpos
como CV2/CRMP5, presentes nas neoplasias pulmo-
nares de pequenas células e timoma*, nio sendo pos-
sivel tal investiga¢do no caso por causa do alto custo.

O diagnostico da SP € feito pelo rastreio tumoral,
que pode ocorrer por meio de tomografia de torax,
abdome e pelve. O diagnostico diferencial pode ser
realizado por meio da andlise do liquor, ressonan-
cia magnética, eletroencefalograma (EEG), eletro-
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neuromiografia (ENMG) e pesquisa de anticorpos,
entre outros®. Estima-se que aproximadamente 30%
dos pacientes portadores de SP possuam um liquor
normal, ou seja, 70% podem apresentar alteragoes li-
quoricas tais como: pleocitose, hiperproteinorraquia,
bandas oligoclonais positivas, aumento do indice de
IgG ou, ainda, presenga de anticorpos especificos®*.

No diagnoéstico de DCP, nota-se inicialmente
uma RM de crinio normal, que progride, no entan-
to, para graus variados de atrofia cerebelar. No pre-
sente caso nio observamos tal alteracio.

Observa-se que, associado ao quadro clinico e
radiologico, ¢ possivel identificar anticorpos especi-
ficos?; o anti-Yo estd mais associado a neoplasias de
mama e ovarianas®; o atitar ao linfoma de Hodgkin’;
¢ anticorpos antiVGKC (anticorpo anticanal de po-
tassio) a neoplasia pulmonar de pequenas células®.

O diagnostico diferencial das ataxias esporadicas
¢ extenso, incluindo degeneragio cerebelar alcodlica,
deficiéncia de vitamina B1 e E, medicamentos (valpro-
ato, fenitoina, amiodarona etc.), sindrome de Miller-
-Fisher, ataxia associada ao GAD (descarboxilase do
acido glutdmico), doenga celiaca? e SP, sendo a hist6-
ria, o exame fisico e exames complementares funda-
mentais na orientagao do diagnostico etiologico.

A DCP, como as outras SP, ¢ tratada com imu-
nossupressio ¢ ressecgdao tumoral. Os pacientes com
associa¢io ao antiTr apresentam melhor resposta te-
rapéutica. Por outro lado, aqueles com DCP associa-
do a outros marcadores possuem pior prognostico’.
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CONCLUSAO

A SP possui uma gama de apresentagoes clinicas, com
manifestagdes no sistema nervoso periférico e central.
Entre sua sintomatologia, a coreia tem sido demarca-
da como sintoma subjacente e raro. Nao obstante, a
DCP pode ser observada por diversas apresentagdes
como ataxia, oscilopsia, disartria e nistagmo. No en-
tanto, nenhum relato de coreia ¢ DCP, de acordo
com a literatura pesquisada, foi documentado. As-
sim, o presente relato tem como objetivo ressaltar a
importancia de considerar a SP no diagndstico dife-
rencial dos quadros de ataxia e coreia.
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