
te do corpo a outra. Sua natureza imprevi-
sível a distingue de tremor e distonia. Pode 
ser exacerbada por manobras de distração 
e, geralmente, desaparece no sono. O ter-
mo ‘coreoatetose’ é usado quando a coreia 
coexiste com movimentos atetóticos, que 
são lentos, sinuosos, predominando em 
extremidades. Balismo é um tipo de mo-
vimento involuntário em que predominam 
movimentos proximais de grande amplitu-
de. Algumas vezes, os movimentos corei-
cos se misturam aos voluntários, levando 
o observador a pensar que o paciente está 
tentando esconder ou mascarar os movi-
mentos, mas este pode não ser um fenôme-
no consciente1. 
 O termo ‘coreia’ deriva da palavra 
grega	 “choreia”,	 que	 significa	 dança.	 Foi	
usado, inicialmente, por Paracelsius (1493-
1541) para descrever a coreia de São Vito, 
uma provável forma epidêmica de coreia 
histérica. Posteriormente, Thomas Syde-
nham	identificou	uma	forma	de	coreia	da	
infância que atualmente recebe o seu nome 
e, em 1872, George Huntington descreveu 
uma forma hereditária de coreia, com iní-
cio na vida adulta e associada a manifesta-
ções cognitivas e psiquiátricas2. As causas 
de	coreia	são	diversas	e	podem	ser	classifi-
cadas em hereditárias e adquiridas (Tab.1). 
Dentre as hereditárias, a mais comum é a 
doença de Huntington (DH). O tratamento 
das coreias baseia-se, idealmente, na iden-
tificação	 da	 etiologia	 e,	 quando	 possível,	

RESUMO

 Coreia se caracteriza por movi-
mentos involuntários súbitos, breves, es-
pontâneos, sem objetivo, contínuos, irre-
gulares	e	imprevisíveis,	que	fluem	de	uma	
parte do corpo a outra. Pode ser manifesta-
ção de uma doença neurológica primária, 
como a doença de Huntington, ou pode 
ocorrer como complicação neurológica de 
condições sistêmicas. No Brasil, uma cau-
sa frequente, observada em crianças e ado-
lescentes, é a coreia de Sydenham, decor-
rente de mecanismos imunes após infecção 
pelo estreptococo beta-hemolítico do gru-
po A e que é um dos critérios diagnósticos 
para febre reumática. A investigação de 
um paciente com coreia depende dos sin-
tomas associados, presença de história fa-
miliar, idade de início, forma de instalação 
e progressão. O tratamento baseia-se nas 
medidas	 específicas	 para	 a	 doença	 subja-
cente, quando possível, e nos medicamen-
tos sintomáticos, a serem administrados na 
dependência do impacto da coreia na qua-
lidade de vida do paciente.

PALAVRAS-CHAVE: Coreia; Doença de 
Huntington; Discinesias.

INTRODUÇÃO

 Coreia é um movimento invo-
luntário, irregular, espontâneo, contínuo, 
abrupto,	sem	objetivo,	que	flui	de	uma	part
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mais lento do que naqueles de início pre-
coce4.
 O defeito genético na DH é uma 
expansão da repetição do trinucleotídeo 
CAG	no	 cromossomo	 4,	 que	 codifica	 re-
petições de poliglutamina na proteína hun-
tingtina, a qual, acredita-se, ocasione um 
ganho tóxico de função, desencadeando o 
processo neurodegenerativo. A huntingtina 
mutante seria mais resistente à degradação 
proteica, levando à formação de agregados 
citoplasmáticos que causariam a degenera-
ção axonal5. 
 A repetição de CAG varia de 10 a 
29 cópias em cromossomos normais e está 
expandida para 36 a 121 nos cromossomos 
na DH2, sendo que alelos com 40 ou mais 
repetições têm pene-trância completa, re-
sultando no desenvolvimento da doença. 
Existe uma relação inversa entre compri-
mento da repetição e a idade de início da 
doença, de forma que quanto maior o ta-
manho da repetição, mais precoce o início 
da doença. A expansão de trinucleotídeos 
CAG tende a aumentar em gerações su-
cessivas, especialmente durante a esper-
matogênese (os casos de início precoce, 

remoção do agente causal, mas em muitos 
casos a conduta terapêutica é exclusiva-
mente sintomática, principalmente através 
do uso de agentes antidopaminérgicos.  

DESENVOLVIMENTO

DOENçA DE huNTINgTON (Dh)

 A DH é a principal causa heredi-
tária de coreia. É uma doença neurode-
generativa, de transmissão autossômica 
dominante, associada a mutações no cro-
mossomo 4. A prevalência é de 4 a 10 por 
100.000 e a doença já foi descrita no mun-
do todo. Evolui para óbito após um perío-
do de cerca de 15 a 20 anos2, e a principal 
causa de morte é pneumonia aspirativa, 
pela imobilidade e disfagia3.
 A DH se caracteriza, clinicamen-
te, pelo início, em média em torno dos 
quarenta anos, de movimentos involuntá-
rios do tipo coreia, alterações cognitivas e 
comportamentais.	 É	 definida	 como	 tardia	
quando se inicia após os 50 anos. O cur-
so da doença, nestes casos, geralmente, é 

                Hereditárias:

a. Doença de Huntington;
b. HDL 1, 2, 3;
c.	Atrofia	dentatorrubralpalidoluisiana;
d. Coreia hereditária benigna;
e. Coreoacatancitose;
f. Síndrome de McLeod; 
g.	Atrofia	espinocerebelar	tipos	1,	2,	3	e	17;
h. Doenças mitocondriais e lisossomais;
i. Doença de Wilson;
j. Ataxia de Friedrich;
k. Neurodegeneração com acúmulo cerebral de ferro;
l. Ataxia telangiectasia;
m. Neuroferritinopatia

    

   Adquiridas:

a. Patologia estriatal focal: acidente cerebrovascular, 
processos expansivos, malformações arteriovenosas;
b. Pós-infecciosa: coreia de Sydenham, encefalite her-
pética;
c. Infecciosas: AIDS, doença de Creutzfeldt-Jakob, 
sífilis,erculose;
d. Induzida por droga;
e. Metabólica: hipertireoidismo, hipo e hipernatremia, 
hipo e hiperglicemia, hipo e hiperparatireoidismo;
f. Lúpus eritematoso sistêmico
g. Paraneoplásica e neoplásica;
h. Síndrome do anticorpo antifosfolipídio;
i. Paraneoplásica e neoplásica;
j. Doença de Fahr;
k. Coreia dravídica;
l. Doença de Behçet;
m. Sarcoidose;
n. Tóxica: monóxido de carbono, manganês,  
mercúrio, tálio, tolueno

Tabela 1. Principais causas de coreia.
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geralmente, têm transmissão paterna), le-
vando ao fenômeno da antecipação, isto é, 
a DH ocorre numa idade mais precoce e de 
forma mais grave na prole comparada aos 
pais afetados4.
 A DH deve ser sempre incluída 
no diagnóstico diferencial das coreias, in-
dependente da idade de início, curso da 
doença e história familiar. Clinicamente, 
o quadro motor pode suceder ou preceder 
o surgimento dos sintomas psiquiátricos e 
cognitivos. No início, podem ser observa-
das alterações motoras mais sutis, como 
movimentos inquietos dos dedos das mãos 
e dos pés durante estresse ou durante a 
marcha. Outra característica da doença são 
as alterações oculomotoras; muitas vezes 
há anormalidade mais precoce: início re-
tardado	e	lentificação	de	sacadas	e	incapa-
cidade de suprimir o olhar a novos estímu-
los2. O quadro evolui com coreia, presente 
em 90% dos pacientes com início na vida 
adulta, além de, em graus variáveis, dis-
tonia, tiques, mioclonia, ataxia, espas-
ticidade com hiperreflexia, sinal de 
Babinski, parkinsonismo e bradicinesia. 
O quadro parkinsoniano tende a ser uma 
manifestação de uma fase mais avançada 
na DH de início na vida adulta, porém nas 
formas juvenis (início antes dos 21 anos), 
ele domina o quadro clínico (variante de 
Westphal). Estas formas juvenis são mais 
graves e associadas a uma expectativa de 
vida menor e maior número de repetições 
CAG no gene da DH. 
 Alterações cognitivas são encon-
tradas em, praticamente, todos os pacien-
tes e aparecem precocemente no curso da 
doença. O comprometimento principal é da 
função executiva, incluindo: planejamento 
e julgamento precários, comportamento 
impulsivo,	 desorganização,	 lentificação	
psicomotora, apatia, falta de cuidados pes-
soais e perda de iniciativa. O miniexame 
do estado mental do paciente pode estar 
normal,	mas	o	paciente	fica	funcionalmen-
te limitado2,5.
 Manifestações psiquiátricas são 

comuns, incluindo depressão (com taxa de 
suicídio quatro vezes maior nos pacientes 
com DH em relação à população geral), 
ansiedade, irritabilidade, agressividade, 
sintomas obsessivo-compulsivos, mania, 
psicose e desinibição sexual.
	 Ao	 exame,	 pode-se	 identificar	
impersistência motora (incapacidade de 
sustentar ações ou gestos, como fechar os 
olhos e protrair a língua) e distúrbios no 
controle	motor	fino,	além	de	distúrbios	da	
marcha, disartria e disfagia.
 O achado patológico característi-
co na DH é a perda de neurônios espinhais 
pequenos e médios, começando na cabeça 
dorsal medial do núcleo caudado, com pro-
gressão subsequente para o striatum ven-
trolateral6.
 Na DH, o processo degenerativo 
afeta a via corticoestriatopalidotalamo-
cortical, resultando em menor ativação da 
atividade talamocortical e, portanto, movi-
mento involuntário ou excessivo. 
 Nos exames de imagem, sendo o 
principal a ressonância magnética (RM) de 
crânio,	pode	ser	evidenciada	atrofia	corti-
cal décadas antes do diagnóstico de DH em 
pacientes portadores da mutação. Pode ha-
ver	atrofia	seletiva	do	núcleo	caudado	ou	
putâmen	ou	atrofia	generalizada5. Estudos 
com PET (positron emission tomography) 
mostraram diminuição na utilização de 
glicose em regiões tanto estriatais como 
corticais do cérebro6. O SPECT (single 
photon emission computed tomography) 
mostra hipoperfusão do núcleo caudado 
em indivíduos sintomáticos5.
 O teste de DNA para a DH está 
disponível desde 1993 e permite demons-
trar o status de carreador em pacientes com 
clínica da doença e pressintomáticos. Pa-
cientes com apresentação típica e história 
familiar	positiva	confirmada	geneticamen-
te podem ser diagnosticados clinicamente 
sem	teste	confirmatório.	O	exame	genético	
pressintomático deve ser feito com cautela 
porque	a	identificação	de	carreadores	pode	
acarretar uma série de implicações, como 
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discriminação social e ocupacional, divór-
cio, doença psiquiátrica ou suicídio. 

DOENçAs huNTINgTON-lIkE

	 Após	a	identificação	do	gene	mu-
tante na DH e sua disponibilidade para 
avaliação clínica dos pacientes, observou-
se que um subgrupo que apresentava um 
quadro clínico indistinguível da DH apre-
sentava teste genético negativo, correspon-
dendo a cerca de 1% do total de pacientes 
testados. A partir deste fato, foram des-
critas as chamadas fenocópias da DH, ou 
condições Huntington disease like (HDL). 
São formas raras, sendo a HDL-1 uma do-
ença priônica hereditária; a HDL-2, descri-
ta basicamente na África do Sul, resultante 
de uma expansão de repetição de trinucle-
otídeo	 CTG/CAG	 no	 gene	 da	 junctofili-
na-3 no cromossomo 16, e a HDL-3 uma 
doença hereditária ligada ao cromossomo 
4, descrita em 5 crianças de pais consan-
guíneos7.

COREIA hEREDITáRIA bENIgNA

 É uma doença autossômica domi-
nante, que pode ser diferenciada da DH 
por seu início precoce, curso estável ou, 
apenas, levemente progressivo e ausência 
de declínio cognitivo8. O gene responsável 
foi localizado no cromossomo 14q, com 
mutações em algumas famílias no gene 
TITF1,	que	codifica	o	fator	de	transcrição	
da tireoide 1. Geralmente, se manifesta 
antes dos 5 anos de idade. A inteligência 
é normal ou levemente inferior. Os mo-
vimentos coreicos são muito lentamente 
progressivos e tendem a diminuir na ado-
lescência ou início da vida adulta. O diag-
nóstico é de exclusão e o tratamento de-
pende da intensidade dos sintomas.

NEuROACANTOCITOsE

 Consiste em um grupo de doen-
ças neurodegenerativas raras associadas à 

acantocitose. Acantócitos são eritrócitos 
com numerosas espículas na sua superfí-
cie9. A coreoacantocitose é uma doença 
autossômica recessiva com características 
clínicas e radiológicas semelhantes à DH. 
Resulta de mutações no gene VPS13A, no 
cromossomo	9q21,	que	codifica	a	proteína	
coreína. Os sintomas se iniciam em média 
aos 35 anos com coreia, distonia, parkinso-
nismo ou tiques, e os movimentos involun-
tários são particularmente proeminentes 
na musculatura perioral e de língua, cau-
sando	dificuldade	para	comer	e	mutilação	
da língua e lábios. Pode haver alterações 
comportamentais, epilepsia e demência 
subcortical, além de neuropatia periférica 
e miopatia. A RM de crânio mostra atro-
fia	de	núcleo	caudado1, além de aumento 
simétrico de sinal nas  sequências em T2 
nos núcleos: caudado e putâmen. O trata-
mento da coreoacantocitose é apenas de 
suporte.
 A síndrome de McLeod é uma 
doença recessiva ligada ao X, decorrente 
de	mutações	no	XK,	o	gene	que	codifica	o	
antígeno do eritrócito Kell. Tem início em 
torno dos 50 anos e é lentamente progres-
siva. Neuropatia axonal é a característica 
clínica mais comum da doença. Podem ser 
encontradas miopatia, além de tiques fa-
ciais, coreia oral e em membros e demên-
cia subcortical. A RM de crânio evidencia 
atrofia	de	núcleo	caudado	e	hiperintensida-
de de sinal no putâmen. Não há tratamento 
específico.

OuTRAs CAusAs hEREDITáRIAs DE COREIA

 Pode-se citar a neurodegeneração 
associada à pantotenato-quinase (antiga 
doença de Hallervoden-Spatz), com trans-
missão autossômica recessiva e acúmulo 
de ferro nos gânglios da base; a neurofer-
ritinopatia, de herança dominante, causada 
por	mutações	 no	 gene	 que	 codifica	 a	 ca-
deia leve da ferritina; doença de Fahr, em 
que	 ocorre	 calcificação	 bilateral	 do	 stria-
tum, globo pálido, núcleo denteado, tála-
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mo, cápsula interna e substância branca 
subcortical	e	a	atrofia	dentatorrubral-pali-
doluisiana, mais frequentemente descrita 
no Japão, causada por uma repetição de 
trinucleotídeo CAG instável e expandido 
na	proteína	atrofina-1.	O	tratamento	destas	
doenças é sintomático.
 Coreia pode ser manifestação rara 
de outras condições como doença de Wil-
son, ataxias espinocerebelares (particular-
mente as SCA 1, 3 e 17) e doenças mito-
condriais.

COREIA DE syDENhAM

 A coreia de Sydenham (CS) cons-
titui um dos critérios maiores para o diag-
nóstico de febre reumática e ocorre em 
26% dos pacientes com a doença3. Con-
siste na principal causa de coreia aguda 
na infância. Apesar do declínio da taxa de 
prevalência em países desenvolvidos, a 
mesma	ainda	é	significativa	em	países	em	
desenvolvimento, onde a febre reumática 
permanece como um problema de saúde 
pública10.
 A CS surge tipicamente com 8 a 
9 anos, principalmente em meninas, ge-
ralmente dentro de um período de quatro 
a oito semanas após uma infecção por es-
treptococos beta-hemolíticos do grupo A. 
É muito rara antes dos 5 anos. O curso é 
geralmente autolimitado e monofásico, 
com resolução em 2 a 6 meses (em 50% 
pode permanecer um quadro de coreia de 
leve a moderado), porém ocorrem recor-
rências em cerca de 20%11. A CS caracteri-
za-se clinicamente por coreia, com ou sem 
outros sintomas motores, como hipotonia, 
perda	do	controle	motor	fino	e	distúrbio	da	
marcha12, além de transtornos neuropsiqui-
átricos, como transtorno obsessivo-com-
pulsivo	e	de	déficit	de	atenção	e	hiperativi-
dade10. A coreia costuma ser generalizada, 
mas em 20 a 30% dos casos pode se mani-
festar como hemicoreia1. O tônus muscular 
está tipicamente reduzido e a maioria dos 
pacientes tem outro sintoma de febre reu-

mática: 60 a 80% têm envolvimento cárdi-
co e 30% têm artrite3. 
	 A	 explicação	 fisiopatológica	 para	
o	aparecimento	da	CS	é	a	modificação	mo-
lecular entre componentes dos gânglios da 
base e anticorpos antiestreptocócicos. O 
quadro resulta de uma reação imune diri-
gida	aos	gânglios	da	base	deflagrada	pela	
infecção bacteriana. Esta hipótese é cor-
roborada por estudos recentes com RM 
volumétrica, que observaram aumento do 
tamanho dos gânglios da base nesta condi-
ção, o que é consistente com a hipótese de 
um	processo	inflamatório	local13.
 Anticorpos antigânglios da base 
estão presentes no soro de até 100% dos 
casos de CS aguda e 69% com coreia per-
sistente, mas seus efeitos sobre os neurô-
nios estriatais não estão claros, porém, 
possivelmente, são patogênicos, já que há 
relatos de melhora da CS com imunoglo-
bulina e esteroides12.
 Os pacientes com CS devem ser 
tratados	 com	 profilaxia	 com	 penicilina	
para prevenir ataques recorrentes. O Mi-
nistério da Saúde no Brasil preconiza o uso 
de penicilina em pacientes diagnostica-
dos com febre reumática até os 21 anos10. 
Como existe uma associação frequente 
de CS com cardite, os pacientes afetados 
devem ser submetidos ao exame de eco-
cardiograma para avaliação cardiológica. 
O tratamento de primeira escolha para a 
coreia é o ácido valproico, mas outros an-
ticonvulsivantes, como a carbamazepina, 
também	são	eficazes	e	bem	tolerados.	Es-
teroides são reservados para pacientes com 
coreia persistente incapacitante refratária a 
drogas anticoreicas3.

COREIA gRAVíDICA

 Ocorre, geralmente, em pacien-
tes com disfunção prévia dos gânglios da 
base. Pode ser unilateral ou generalizada. 
As causas mais comuns são CS prévia e 
doenças autoimunes14. Parece haver uma 
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tendência à redução da gravidade da coreia 
à medida que a gravidez progride. Caso 
seja necessário tratamento, podem-se usar 
bloqueadores dopaminérgicos; apesar de 
que, na grande maioria dos pacientes com 
coreia gravídica, os movimentos anormais 
desaparecem após o parto. Quando rela-
cionada à febre reumática, a coreia graví-
dica, tipicamente, se apresenta no primeiro 
trimestre e, frequentemente, desaparece no 
segundo ou terceiro trimestres. Acredita-se 
que pacientes com CS prévia tenham uma 
lesão sustentada ao striatum e que as alte-
rações hormonais da gravidez sensibilizem 
os receptores dopaminérgicos do núcleo 
caudado e putâmen, com um subsequente 
estado hipermetabólico. 
 A clorpromazina é a droga de es-
colha para o tratamento no primeiro tri-
mestre. O haloperidol é contraindicado no 
primeiro trimestre pelo risco potencial de 
deformidade de membro; mas, após este 
período, é preferido à clorpromazina pelo 
menor efeito sedativo1.

COREIA AuTOIMuNE

 Além da CS, a coreia pode ser ma-
nifestação de lúpus eritematoso sistêmico 
(LES) e da síndrome do anticorpo antifos-
folipídio. 
 A coreia associada ao LES é rara, 
ocorrendo em menos de 2% dos pacientes. 
Ela, tipicamente, melhora com o tratamen-
to da doença de base com imunossupres-
sores e esteroides, sendo os neurolépticos 
raramente necessários. Coreia pode ser a 
única manifestação do LES durante anos. 

Coreia induzida por drogas

 Há uma extensa lista de drogas 
que podem levar ao aparecimento de co-
reia (Tab. 2). Muitas delas dependem de 
uma disfunção prévia dos gânglios da base 
para exercer este efeito, por exemplo, an-
tecedente de CS no caso de anticoncepcio-
nais orais ou levodopa no caso da doença 

de Parkinson.
 As principais causas de coreia in-
duzidas por drogas na prática neurológica 
são as discinesias tardias induzidas por 
neurolépticos e hipercinesias induzidas por 
levodopa. Na maioria dos casos de coreia 
por drogas, há resolução do movimento in-
voluntário após a suspensão da medicação, 
mas este pode persistir por meses ou anos2. 

a. Neurolépticos;
b. Levodopa;
c. Anticonvulsivantes: fenitoína, carbamazepi-
na, valproato, gabapentina;
d. Estimulantes do SNC: anfetaminas, cocaína, 
metilfenidato;
e. Benzodiazepínicos;
f. Contraceptivos orais contendo estrogênio;
g. Lítio;
h. Agonistas dopaminérgicos

Tabela 2. Drogas associadas ao desenvolvi- 
mento de coreia.

 Discinesia tardia é um transtorno 
do movimento que ocorre no contexto de 
uso crônico de bloqueadores de receptores 
dopaminérgicos. Acomete até 30% dos pa-
cientes cronicamente tratados com neuro-
lépticos. Geralmente, surge após 6 ou mais 
semanas de terapia antidopaminérgica, 
mas já foi descrito início após uma única 
dose. A suspensão dos neurolépticos pode 
levar à melhora da coreia; mas, em alguns 
casos,	 ela	pode	 ser	persistente.	A	fisiopa-
tologia das coreias induzidas por drogas 
não é conhecida e pode incluir hipersen-
sibilidade dopaminérgica pós-sináptica ou 
alterações neuroplásticas estriatais3.

COREIA INfECCIOsA

 Este termo, geralmente, é aplica-
do a casos em que a coreia resulta de ação 
direta de um micro-organismo no cérebro, 
sendo HIV e suas complicações a princi-
pal causa. Outras infecções associadas à 
coreia são doença de Creutzfeldt-Jakob, 
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sífilis	e	tuberculose.	

COREIA VAsCulAR

 Representa a principal causa de 
hemicoreia/hemibalismo de início em 
adultos mais velhos. Por outro lado, coreia 
é uma complicação rara de AVC, descrita 
em menos de 1% dos pacientes com lesão 
aguda3. Pode requerer tratamento na fase 
aguda; mas, na maioria dos casos, os mo-
vimentos involuntários tendem a melhorar 
com o tempo.

COREIA sECuNDáRIA A DIsTúRbIOs METAbólI-
COs E TóxICOs

 A coreia pode ser manifestação de 
disfunção do sistema nervoso em um ce-
nário de doenças metabólicas, endócrinas, 
eletrolíticas e nutricionais, como hiperna-
tremia, hiperglicemia, hipóxia e tireotoxi-
cose.
 Hiperglicemia não cetótica é a se-
gunda causa mais comum de hemicoreia/
hemibalismo agudo na população adulta. 
Foi descrita, principalmente, em pacientes 
com ascendência asiática. Nestes casos, os 
achados da RM são característicos, com 
aumento de sinal no globo pálido na sequ-
ência em T1. A coreia regride com o con-
trole glicêmico adequado3.
 Várias toxinas já foram associadas 
ao desenvolvimento de coreia, como mo-
nóxido de carbono, manganês, tálio e to-
lueno1.

COREIA NEOPlásICA E PARANEOPlásICA

 Coreia paraneoplásica já foi des-
crita em associação com carcinoma de pe-
quenas células de pulmão, carcinoma re-
nal, e linfoma não Hodgkin. O tratamento 
do câncer pode melhorar o transtorno do 
movimento1. 
 Raramente, uma neoplasia cere-
bral acometendo os gânglios da base ou 
áreas próximas pode produzir movimentos 

coreicos focais em um membro. Esta apre-
sentação foi descrita, mais frequentemente, 
para linfoma primário do sistema nervoso 
central3.

FISIOPATOLOGIA

 A coreia decorre de alterações nas 
vias que conectam os gânglios da base ao 
tálamo e, consequentemente, o córtex cere-
bral. Resulta da redução da inibição das vias 
palidotalâmicas inibitórias por aumento da 
atividade da via direta ou redução da ativida-
de da via indireta, com aumento da atividade 
talamocortical. 

INVEsTIgAçãO DIAgNósTICA

 Diante de um paciente com coreia, 
devem ser avaliadas variáveis como forma e 
idade de início (início gradual e progresssão 
lenta nas coreias hereditárias, início súbito em 
casos de acidente cerebrovascular), presença 
de história familiar (doenças autossômicas 
dominantes, geralmente, estão representa-
das em todas as gerações), sintomas associa-
dos (neuropatia periférica, ataxia, epilepsia, 
mioclonia, disartria, disfagia), comorbidades 
(doenças da tireoide, colagenoses) e uso de 
drogas. A anamnese é a principal ferramen-
ta neste processo. É importante ter em men-
te que até 25% dos pacientes com DH têm 
história familiar negativa ou desconhecida, o 
que não exclui o diagnóstico. 
 Na coreia de início agudo ou suba-
gudo, devem-se sempre solicitar exames de 
sangue e neuroimagem, que ajudam a descar-
tar causas estruturais de coreia, sendo a RM 
o método de escolha. A Tabela 3 descreve os 
principais exames complementares solicita-
dos na investigação de um quadro de coreia.
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Tabela 3. Investigação complementar de co-
 reia.

a. Ressonância magnética de crânio;
b. Hemograma completo;
c. Esfregaço de sangue periférico, com 
pesquisa de acantócitos;
d. Ceruloplasmina sérica;
e. Dosagem de cobre urinário;
f. Biópsia hepática;
g. Teste de gravidez;
h. Sorologia para HIV;
i. VHS;
j. FAN;
k. AntiDNA;
l. Anticorpos anticardiolipina e anticoagu-
lante lúpico;
m. Função tireoidiana; 
n. Anticorpos antiestreptolisina O;
o. Anticorpos antigânglios da base;
p. Biópsia muscular;
q. Análise do líquido cefalorraquidiano

 O teste genético deve ser conside-
rado; mas, nestes casos, deve-se propor-
cionar ao paciente aconselhamento gené-
tico	prévio,	já	que	a	identificação	de	uma	
mutação afeta não apenas o paciente, mas 
a família como um todo. 

TRATAMENTO

 O tratamento da coreia depende 
do impacto que ela ocasiona na vida do 
paciente, já que muitas vezes os indiví-
duos afetados não percebem a presença 
do movimento involuntário. Ela deve ser 
abordada sintomaticamente quando é inca-
pacitante ou gera constrangimento social. 
Quando leve, não é necessária a instituição 
de terapêutica. Muitas vezes, são os fami-
liares a solicitarem tratamento. 
 A primeira etapa do tratamento 
consiste	em	tentar	identificar	e	manejar	es-
pecificamente	a	doença	subjacente.	No	en-
tanto, com exceção dos agentes quelantes 
de cobre na doença de Wilson, não há me-
dicamentos que interrompam ou reduzam 

a progressão do curso das coreias neurodege-
nerativas1. 
	 Com	 base	 nos	 mecanismos	 fisio-
patológicos já descritos e sabendo-se que a 
dopamina facilita os neurônios estriatopali-
dais na via direta e os inibe na via indireta, 
pode-se concluir que existe uma correlação 
entre atividade de dopamina e aparecimento 
da coreia. Desta forma, os agentes anticorei-
cos mais ativos bloqueiam os receptores de 
dopamina ou depletam os terminais monoa-
minérgicos de dopamina. A principal classe 
de medicamentos classicamente usada no 
tratamento das coreias é a dos neurolépticos.
Entretanto,	 sua	 eficácia	 fica	 limitada	 pelos	
frequentes efeitos colaterais, especialmente 
parkinsonismo e discinesia tardia. Além dis-
so, outras estratégias utilizadas no tratamento 
das coreias envolvem drogas gabaérgicas e 
antiglutamatérgicas. Amantadina também já 
foi testada, com resultados controversos15,16. 
O tratamento cirúrgico é raramente utilizado, 
mas em alguns pacientes com coreia vascular 
persistente, talamotomia e palidotomia poste-
roventral	foram	eficazes17,18. 
 Em relação ao tratamento da DH, em 
particular, é importante lembrar que a coreia 
pode ser uma manifestação menor da doença, 
portanto é necessária uma abordagem indivi-
dual, levando-se em consideração as princi-
pais limitações do paciente. Nenhuma droga 
mostrou,	até	hoje,	modificar	o	curso	da	doen-
ça.	Apesar	dos	avanços	na	compreensão	da	fi-
siopatologia da DH, ainda não há tratamento 
capaz de interromper ou retardar a evolução 
da doença19. Já foram testados riluzol, mino-
ciclina, coenzima Q10, remacemida, creati-
na,	lítio	e	fator	neurotrófico	derivado	de	cé-
lulas gliais, entre outros. Um estudo de 2001 
do Huntington Study Group avaliou se o tra-
tamento com coenzima Q10 ou remacemida 
diminuiria o declínio funcional na DH preco-
ce e concluiu que nenhuma das intervenções 
produziu	mudança	 significativa	no	curso	da	
doença20. Apesar da indisponibilidade de uma 
terapia curativa, muitos dos sintomas da DH 
podem ser melhorados.
 Em relação à coreia da DH, por mui-
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tos anos, os neurolépticos típicos, como 
haloperidol	 e	 flufenazina	 foram	 usados;	
mas, recentemente, a preferência tem sido 
para os neurolépticos atípicos (como olan-
zapina e quetiapina), que atuam não ape-
nas sobre a coreia (apesar de serem menos 
potentes que os típicos), mas também têm 
ação sobre os distúrbios de comportamen-
to. 
 Um medicamento que tem ga-
nhado destaque no tratamento da coreia 
na DH, aprovado em 2008 para uso nos 
Estados Unidos, é a tetrabenazina (TBZ). 
Ela é um depletor seletivo de dopamina 
das terminações nervosas. Um estudo do 
Huntington Study Group de 2006 avaliou 
a	 segurança,	 eficácia	 e	 tolerabilidade	 do	
tratamento da DH com TBZ21. Neste estu-
do, multicêntrico e prospectivo, de 12 se-
manas de duração, o tratamento com TBZ 
resultou em redução da gravidade da co-
reia nos pacientes com DH comparados ao 
grupo placebo. Os autores concluíram que 
a TBZ em doses ajustadas de até 100 mg/d, 
eficazmente,	 reduz	 a	 coreia	 em	pacientes	
com DH que deambulam. Devido aos efei-
tos colaterais, como depressão, acatisia, 
parkinsonismo e fadiga, a titulação deve 
ser lenta, mas a TBZ não parece causar 
discinesia tardia.
 Outras drogas utilizadas são os 
benzodiazepínicos, que têm um efeito an-
ticoreico leve e podem ser úteis no mane-
jo de pacientes ansiosos, e a amantadina, 
com	eficácia	controversa,	já	que	os	estudos	
existentes são contraditórios. Os sintomas 
afetivos podem ser tratados com inibidores 
da recaptação de serotonina ou outros an-
tidepressivos. Alguns relatos descreveram 
benefícios leves de anticolinesterásicos 
para reduzir a disfunção cognitiva na DH, 
mas	não	há	estudos	adequados	para	justifi-
car seu uso rotineiro22,23.
 A indicação de tratamento cirúrgi-
co na DH teve interesse renovado após o 
crescimento da área de cirurgia funcional 
na doença de Parkinson, mas ainda não 
há	 estudos	 evidenciando	 eficácia	 signifi-

cativa. A estimulação cerebral profunda do 
globo pálido se mostrou associada menos à 
coreia, porém sem impacto sobre a qualidade 
de vida19.
 Os recursos de terapia ocupacio-
nal,	fisioterapia	e	fonoaudiologia	podem	ser	
úteis para melhorar a qualidade de vida dos 
pacientes com DH5. Transplantes de células-
tronco ainda estão em estudo.

CONCLUSÃO

 Diante de um paciente com quadro 
de coreia, a anamnese e o exame físico cui-
dadoso	são	fundamentais	na	identificação	de	
características que permitam o diagnóstico 
diferencial do transtorno de movimento, in-
cluindo	sua	classificação	como	hereditária	ou	
adquirida, e guiam a investigação comple-
mentar subsequente. Apesar das opções tera-
pêuticas limitadas para as coreias degenera-
tivas, um controle adequado do movimento 
involuntário pode ser obtido com as medica-
ções atualmente disponíveis.
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ABSTRACT

 Chorea is characterized by sudden, 
brief, spontaneous, purposeless, continuous, 
irregular, and unpredictable involuntary 
movements	 that	 flow	 from	 one	 body	 part	
to another one. It may be a manifestation 
of a primary neurologic disorder, such as 
Huntington’s disease, or it may occur as a 
neurologic complication of systemic disor-
ders. In Brazil a frequent cause observed in 
children and adolescents is Sydenham’s cho-
rea, which results from immune mechanisms 
after a group A beta-hemolytic streptococcus 
infection and is one of the diagnostic crite-
ria of rheumatic fever. The investigation of 
a patient with chorea depends on associated 
symptoms, family history, age of onset and 
progression.	 Treatment	 is	 based	 on	 specific	
measures for the causative condition, when 
available, and on symptomatic drugs, which 
should be prescribed according to the impact 
of chorea on patient’s quality of life.

KEYWORDS: Chorea; Huntington’s disea-
se; Dyskinesias.
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