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A doenca de Huntington (DH) é a causa mais comum de doenca hereditdria com inicio .
na idade adulta, afetando aproximadamente 5-12 individuos por 100 mil pessoas. Cli-
nicamente, a DH é caracterizada por comprometimento motor — mais notavelmente
coreia, além de distonia, distlrbio da marcha e outros distlrbios do movimento — e um
amplo espectro de disfungcao comportamental e comprometimento cognitivo progres-
sivo levando a deméncia! Uma vez que haja suspeita clinica, a confirmacdo diagndstica
é feita por meio da andlise molecular baseada no nimero repeticdes CAG do gene HTT!
A coreia é a manifestacdo motora mais comum da DH e pode causar incapacidade fisica

com comprometimento funcional e levar ao isolamento social.? 5 1 2

-
Infelizmente ndo ha, até o momento, cura para a DH, portanto o tratamento é foca- .
do no alivio dos sintomas.? 100 mil pessoas
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Tratamento farmacoldgico da coreia —
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Os inibidores de VMAT2 reduzem a li-
beracdo de dopamina pré-sinaptica-
mente, impedindo armazenamento de
monoaminas em vesiculas de armaze-
namento pré-sindpticas (figura 1). Isso
resulta em menos movimentos a me-
dida que menos dopamina é liberada
dos terminais pré-sindpticos na via ni-
groestriatal.?

, O ‘9 < Metabo- SomenteuminibidordeVMAT2 foiapro-
Dopamina-4)) () “ rgltos de vado no Brasil pela Agéncia Nacional de
opamina Vigilancia Sanitdria (Anvisa) para o tra-
tamento da coreia relacionada com a
DH: deutetrabenazina.* Em um recente
trabalho publicado pela International
3 o O Parkinson and Movement Disorder
dopamina Society (MDS), concluiu-se que a deu-
tetrabenazina possui efeito no com-
prometimento motor, na coreia e na
distonia da DH, e que os dados para in-
tervencdes terapéuticas sustentam ape-
nas o uso de inibidores de VMAT2 para
sintomas motores especificos da DH.®

Figura 1. Esquema de neurdnio dopa-
minérgico.

Adaptada de Schwab et al., 2015.




A figura 2 apresenta a sequéncia de diagndstico da DH e seu tratamento com a deutetrabenazina.
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Figura 2. Fluxograma para o diagndstico e o
tratamento da DH.
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Adaptada de Stoker et al., 2022;'
Agéncia Nacional de Vigilancia Sanitaria (Anvisa), 2023.”
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