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RESUMO 

Introdução: Nas últimas duas décadas, a neuromodulação tem testemunhado 

avanços significativos no desenvolvimento de tecnologias, como a estimulação 

cerebral profunda (DBS), que vem sendo utilizada e amplamente estudada como uma 

opção de tratamento alternativo especialmente em pacientes com distonia refratária a 

terapia convencional. Objetivo: Mapear estudos de diferentes delineamentos sobre o 

uso da estimulação cerebral profunda no tratamento de distonias. Materiais e 

métodos: Os artigos foram coletados nas bases de dados MEDLINE (via Pubmed), 

EMBASE, Cochrane Library e LILACS, IBECS, BRISA (via BVS), com ausência de 

restrição quanto ao idioma, período, tipo de estudo ou status de publicação. Foram 

consideradas elegíveis apenas as publicações que avaliavam o uso da estimulação 

cerebral profunda no tratamento de todos os tipos de distonia. Posteriormente, as 

principais informações foram estratificadas de acordo com as características dos 

estudos e das distonias identificadas para avaliação. Resultados: Após a avaliação 

de 4.133 publicações, foram incluídas 207 publicações. Destas, 197 publicações de 

estudos primários e 10 de estudos secundários. Com relação aos estudos primários, 

178 correspondiam a estudos observacionais e 19 a estudos experimentais. Foram 

identificadas 10 revisões sistemáticas onde 5 possuíam metanálise e 5 apresentaram 

síntese apenas descritiva. Entre os estudos primários secundários elegíveis, 139 

envolveram pacientes com distonia primária, especialmente associada à mutação 

TOR1A (DYT1). Apenas 68 estudos envolveram pacientes com distonia secundária, 

que em sua maioria avaliaram pacientes com distonia induzida por medicamentos, 

doenças metabólicas, e paralisia cerebral. Discussão e conclusão: Foi possível 

perceber que um dos principais objetivos dos estudos encontrados é a avaliação de 

quais pacientes são mais propensos a obterem um maior benefício com a DBS. Estes 

estudos foram em sua maioria observacionais e avaliaram o uso da DBS em diferentes 

tipos de distonia, analisando potenciais fatores que influenciam na resposta do 

tratamento. Foram constatadas lacunas e discrepâncias em relação a quantidade de 

estudos que avaliavam algumas características específicas, especialmente em 

relação a etiologia, faixa etária, alvo e distribuição corporal, assim como a 

necessidade de mais estudos clínicos randomizados para garantia de maiores 

evidências em relação as hipóteses levantadas nos estudos observacionais referentes 

a eficácia e efeitos adversos, para uma melhor elegibilidade de pacientes. 

 

Palavras-chave: 1.DBS. 2.Estimulação cerebral profunda. 3.Distonia. 4.Revisão de 

escopo. 

 

 

 

 



 
ABSTRACT 

 

Introduction: In the last two decades, neuromodulation has witnessed significant 

advances in the development of technologies, such as deep brain stimulation (DBS), 

which has been used and widely studied as an alternative treatment option especially 

in patients with dystonia refractory to conventional therapy. Objective: To map studies 

of different designs on the use of deep brain stimulation in the treatment of dystonias. 

Materials and methods: The articles were collected from MEDLINE (through 

Pubmed), EMBASE, Cochrane Library and LILACS, IBECS, BRISA (through BVS) 

databases, with no restrictions on language, period, type of study or publication status. 

Only publications that evaluated the use of deep brain stimulation in the treatment of 

all types of dystonia were considered eligible. Subsequently, the main information was 

stratified according to the characteristics of the studies and the dystonias identified for 

evaluation. Results: After evaluating 4,133 publications, 207 publications were 

included. Of these, 197 publications of primary studies and 10 of secondary studies. 

Regarding primary studies, 178 corresponded to observational studies and 19 to 

experimental studies. 10 systematic reviews were identified, 5 of which had a meta-

analysis and 5 had only a descriptive synthesis. Among the eligible primary secondary 

studies, 139 involved patients with primary dystonia, especially associated with the 

TOR1A (DYT1) mutation. Only 68 studies involved patients with secondary dystonia, 

most of which evaluated patients with drug-induced dystonia, metabolic disorders, and 

cerebral palsy. Discussion and conclusion: It was possible to perceive that one of 

the main objectives of the studies found is the evaluation of which patients are more 

likely to obtain a greater benefit from DBS. These studies were mostly observational 

and evaluated the use of DBS in different types of dystonia, analyzing potential factors 

that influence treatment response. Gaps and discrepancies were found in relation to 

the number of studies that evaluated some specific characteristics, especially in 

relation to etiology, age group, target and body distribution, and also the need for more 

randomized clinical studies to guarantee greater evidence in relation to the hypotheses 

raised. in observational studies regarding efficacy and adverse effects, for better 

patient eligibility. 

 

Keywords: 1.DBS. 2. Deep brain stimulation. 3.Dystonia. 4.Scope review. 
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INTRODUÇÃO 

 

A neuromodulação é uma das áreas que mais crescem no campo da medicina, 

envolvendo diversas especialidades e impactando a vida de milhares de pessoas com 

diferentes tipos de distúrbios. Nas últimas duas décadas, a neuromodulação tem 

testemunhado avanços significativos em relação a ciência, mecanismos, aplicações 

clínicas e desenvolvimento de tecnologias (KRAMES; PECKHAM; REZAI, 2009). 

Uma das tecnologias de neuromodulação que vem sendo utilizada no 

tratamento de diversas doenças é a estimulação cerebral profunda. Esta técnica foi 

utilizada pela primeira vez em 1986 para o tratamento de tremores na doença de 

Parkinson, e sua utilização vem sendo expandida para o tratamento de distúrbios 

psiquiátricos e outros distúrbios motores, como a distonia (GROISS et al., 2009). 

A distonia é o terceiro distúrbio de movimento mais comum, depois da doença 

de Parkinson e tremor essencial, com uma estimativa de prevalência geral de 164 por 

milhão (STEEVES et al., 2012). Seu principal tratamento é realizado através da 

aplicação de toxina botulínica, especialmente em distonias focais, e por 

medicamentos anticolinérgicos. Entretanto, devido a complexidade e diferentes graus 

de severidade da distonia, muitas vezes as opções terapêuticas são insuficientes ou 

demandam doses cada vez maiores, aumentando os riscos de efeitos adversos 

(SKOGSEID, 2008). Nesse sentido, a introdução da estimulação cerebral profunda 

vem sendo utilizada e amplamente estudada como uma opção de tratamento 

alternativo, especialmente em pacientes com distonia refratária a terapia 

convencional. 

 

REVISÃO BIBLIOGRÁFICA 

 

A Estimulação Cerebral Profunda (ECP), ou Deep Brain Stimulation (DBS), é 

um procedimento cirúrgico utilizado no tratamento de diversas doenças neurológicas. 

Seus princípios fisiológicos básicos correspondem na promoção de efeitos elétricos e 

neuroquímicos locais e em todas as redes de estimulação, modulação da atividade 

oscilatória, plasticidade sináptica e em mecanismos de neuroproteção e neurogênese, 
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que variam de importância dependendo da condição em tratamento e do alvo 

estimulado (HERRINGTON; CHENG; ESKANDAR, 2016). 

Essas modulações são realizadas por um sistema de eletrodos 

estereotaticamente implantados no alvo cerebral desejado, conectados por via 

subcutânea a um gerador de impulsos elétricos, normalmente localizado na parte 

superior do peito (HERRINGTON; CHENG; ESKANDAR, 2016). A estimulação 

elétrica pode ser aplicada em alta ou baixa frequência, com variados graus de 

intensidade ou duração, e produzida com uma tensão ou corrente constante. Esses 

parâmetros são regulados por um controle remoto que se comunica com o dispositivo 

gerador de impulsos elétricos, garantindo um tratamento customizado e facilmente 

ajustável para cada paciente.  

Com o advento dessa metodologia no tratamento da doença Parkinson e 

tremor essencial, o aperfeiçoamento da técnica de estimulação cerebral profunda se 

tornou uma opção atrativa como tratamento de distúrbios psiquiátricos e outros 

distúrbios do movimento, como a distonia. 

A distonia é um distúrbio neurológico caracterizado por contrações 

musculares involuntárias, de forma sustentada ou descontínua, que ocasionam 

tremores, posturas e movimentos anormais (ALBANESE et al., 2013). A fisiopatologia 

dessa doença ainda não é totalmente compreendida, mas considera-se que a perda 

da inibição neuronal, a plasticidade sensório motora excessiva e o processamento 

sensorial defasado são fatores que contribuem para a consumação do distúrbio motor 

(TISCH; LIMOUSIN, 2020).  

Uma vez que a distonia é uma manifestação neurológica de diversas 

condições, pode ser classificada, de acordo com a Movement Disorders Society, em 

dois eixos baseados nas características clínicas e na etiologia. Essa classificação tem 

como objetivo principal, facilitar o reconhecimento clínico, o diagnóstico e, por 

consequência, uma escolha terapêutica adequada (FIGUEIREDO, 2017). 

Com relação as manifestações clínicas, as características são atribuídas de 

acordo com a idade de início, distribuição corporal, padrão temporal e qualquer 

manifestação clínica associada (FIGUEIREDO, 2017). 
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As áreas corpóreas afetadas pela distonia correspondem as regiões craniana, 

cervical, laringe, tronco, membros superiores e inferiores (GRÜTZ; KLEIN, 2021). 

Estas porções podem estar envolvidas de maneira individual ou combinada, e estão 

sujeitas a possibilidade de progressão para locais previamente não envolvidos 

(ALBANESE et al., 2013). Com relação a distribuição corporal, a distonia pode ser 

classificada como focal, segmentar e generalizada. 

A distonia pode ocorrer de maneira isolada ou combinada com outros 

distúrbios do movimento e associada a outras manifestações neurológicas ou 

sistêmicas (FIGUEIREDO, 2017). A presença ou ausência dessas associações são 

relevantes para a caracterização da distonia, uma vez que também foram elucidadas 

manifestações não relacionadas a problemas motores, como deficiências cognitivas 

tipicamente observadas em síndromes distônicas degenerativas ou progressivas 

(ALBANESE et al., 2013). 

Como o próprio termo sugere, a distonia isolada, se refere a condição na qual 

a distonia é a única característica clínica, com exceção de tremores (KLEIN, 2014). 

Nesse caso, a contribuição genética é a principal causa do distúrbio motor, 

normalmente hereditária ou idiopática, isto é, por causa desconhecida ou por 

suscetibilidade genética em conjunção de fatores ambientais. Pode ser classificada 

em distonia precoce e distonia de início na fase adulta (PANA; SAGGU, 2021). 

A distonia precoce é iniciada na infância e geralmente progride rapidamente 

para um estado generalizado. Sua etiologia mais aceita está relacionada a mutações 

nos genes DTY1 e DTY6. Já a distonia de início na fase adulta, normalmente é 

idiopática e não progride para um estado generalizado, podendo envolver as regiões 

craniana, cervical, músculos braquiais ou permanecer de maneira focal ou segmentar 

(ALBANESE et al., 2013).  

Em relação a distonia combinada, na maioria dos casos, está associada a 

doença de Parkinson (RODRIGUES et al., 2019), onde ocorrem manifestações 

extrapiramidais entre outras características parkinsonianas típicas, como o déficit 

cognitivo. 
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A etiologia da distonia também pode ser classificada de acordo com as 

alterações anatômicas identificáveis, pelos padrões de herança genética e pela forma 

adquirida.(ALBANESE et al., 2013) 

Uma vez que a distonia é uma doença bastante heterogênea, não existe uma 

descrição uniforme ou definida das alterações anatômicas no sistema nervoso 

(GRÜTZ; KLEIN, 2021). De maneira geral, é possível identificar modificações em 

áreas envolvidas no controle motor como os núcleos da base, tálamo, cerebelo e 

córtex cerebral (PANA; SAGGU, 2021). Em outras variações da distonia, também 

foram evidenciadas a presença de corpos de inclusão no tronco encefálico e 

anormalidades histopatológicas, como alterações no tamanho de neurônios 

dopaminérgicos do mesencéfalo ou neurônios de Purkinje cerebelares com estruturas 

dendríticas anormais, que podem evoluir a uma perda axonal ou dendrítica e 

prejudicar o processo de comunicação neural (ALBANESE et al., 2013). Portanto, a 

evidência de degeneração, seja a nível macroscópico, microscópico ou molecular, 

fornece um meio útil para discriminar subgrupos de distonia em formas degenerativas 

e não degenerativas. 

De acordo com ALBANESE et al., 2013, as distonias hereditárias podem ser 

subdivididas em autossômica dominante, autossômica recessiva, recessiva ligada ao 

cromossomo X e de herança mitocondrial. Por outro lado, as distonias adquiridas, 

também denominadas como distonias secundárias, são desencadeadas por doenças 

e fatores ambientais como lesão cerebral perinatal, septicemia, inflamação, 

medicamentos, agentes tóxicos, problemas vasculares e neoplasias cerebrais. 

Uma vez que ainda não existe uma cura definitiva para a distonia, os 

tratamentos disponíveis objetivam amenizar os sintomas. O tratamento é especificado 

de acordo com o paciente, tipo e gravidade do distúrbio motor. 

A primeira lógica terapêutica consolidada é baseada no bloqueio da 

acetilcolina, principal neurotransmissor da placa motora. A toxina botulínica, produzida 

pela bactéria Clostridium botulinum, e medicamentos anticolinérgicos, como o 

triexifenidil, promovem a interrupção da transmissão neuronal com consequente 

bloqueio neuromuscular. 
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Agentes dopaminérgicos, como a levodopa, e agonistas gabaérgicos, como o 

baclofeno e medicamentos benzodiazepínicos, também são utilizados no tratamento 

da distonia, devido a ação neuromodulatória na transmissão dopaminérgica (PANA; 

SAGGU, 2021). 

A palidotomia e a talamotomia foram alternativas cirúrgicas utilizadas como 

tratamento da distonia, mas entraram em desuso devido aos efeitos colaterais 

permanentes e debilitantes, como a disartria (PANA; SAGGU, 2021). Esses 

procedimentos foram então substituídos pela cirurgia de estimulação cerebral 

profunda, uma metodologia reversível e ajustável. 

Entretanto, a estimulação cerebral profunda é preferencialmente direcionada 

para pacientes refratários a terapia medicamentosa convencional ou que apresentam 

reações adversas medicamentosas, resistentes a toxina botulínica ou em estágios 

avançados de distonia, onde o distúrbio motor se torna um fator suficientemente 

debilitante, afetando negativamente a qualidade de vida do paciente (LEE; 

DEOGAONKAR; REZAI, 2007). 

Segundo LEE; DEOGAONKAR; REZAI, 2007, a principal hipótese sobre a 

origem das alterações referentes a plasticidade sensório-motora e ao desequilíbrio no 

processo de inibição neuronal na distonia, sugere o comprometimento direto nos 

núcleos da base, como o globo pálido interno (GPi), núcleo subtalâmico (NST) e 

tálamo, ou de suas conexões com outras estruturas cerebrais. Nesse sentido, a DBS 

no tratamento da distonia é um tratamento alternativo que tem como objetivo 

restabelecer o equilíbrio das alterações cerebrais, através de estímulos elétricos nos 

núcleos da base, de acordo com o efeito fisiológico desejado.  

 

OBJETIVO 

 

Mapear estudos de diferentes delineamentos sobre o uso da estimulação 

cerebral profunda no tratamento de distonias. 
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MATERIAIS E MÉTODOS 

 

O presente trabalho trata-se de uma revisão de escopo (RE) sobre o uso da 

estimulação cerebral profunda no tratamento de distonias. Ao contrário de outras 

revisões que tendem a abordar questões relativamente precisas, como as revisões 

sistemáticas (RS), as RE podem ser utilizadas no mapeamento dos principais 

conceitos relacionados a um campo de pesquisa, para identificar e analisar lacunas 

de informação sobre um determinado tópico, examinar os tipos de delineamento de 

estudos referentes a um tipo de assunto ou como precursores de revisões 

sistemáticas.(SALMOND; BENNETT, 2021) 

 

a) Estratégia de busca 

 

Os artigos foram coletados nas bases de dados MEDLINE (via Pubmed), 

EMBASE, Cochrane Library e LILACS, IBECS, BRISA (via BVS) em 16 de setembro 

de 2021. Como estratégia de busca, foram aplicados descritores específicos nas 

bases de dados, com ausência de restrição quanto ao idioma, período, tipo de estudo 

ou status de publicação (resumo ou texto completo). Foram conduzidas ainda buscas 

no website Opengrey (https://opengrey.eu) e na plataforma de preprints Medrxiv 

(https://www.medrxiv.org/), além de realizar uma busca manual nas listas de 

referências dos estudos relevantes. Os termos específicos utilizados na estratégia de 

busca estão descritos no Quadro 1. 

 

Quadro 1 -  Estratégias de busca, de acordo com a base de dados, para 

identificação de publicações sobre DBS no tratamento de distonia. 

Base de 
dados 

Estratégia de busca Hits 

MEDLINE 

(via Pubmed) 

(((("Dystonia"[Mesh]) OR "Dystonic Disorders"[Mesh]) OR "Meige 

Syndrome"[Mesh] OR "Meige Syndrome"[Mesh] OR (Muscle Dystonia) OR 

(Dystonia, Muscle) OR (Dystonia, Paroxysmal) OR (Paroxysmal Dystonia) OR 

(Dystonia, Diurnal) OR (Diurnal Dystonia) OR (Dystonia, Limb) OR (Limb 

Dystonia) OR (Dystonic Disorder) OR (Dystonia Disorders) OR (Dystonia 

Disorder) OR (Adult-Onset Idiopathic Focal Dystonias) OR (Adult Onset 

1.934 

https://opengrey.eu/
https://www.medrxiv.org/
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Idiopathic Focal Dystonias) OR (Adult-Onset Idiopathic Torsion Dystonias) OR 

(Adult Onset Idiopathic Torsion Dystonias) OR (Autosomal Dominant Familial 

Dystonia) OR (Familial Dystonia, Autosomal Dominant) OR (Autosomal 

Recessive Familial Dystonia) OR (Familial Dystonia, Autosomal Recessive) OR 

(Childhood Onset Dystonias) OR (Childhood Onset Dystonia) OR (Dystonia, 

Childhood Onset) OR (Dystonias, Childhood Onset) OR (Dystonia, Primary) OR 

(Dystonias, Primary) OR (Primary Dystonia) OR (Primary Dystonias) OR 

(Dystonia, Secondary) OR (Dystonias, Secondary) OR (Secondary Dystonias) 

OR (Secondary Dystonia) OR (Dystonias, Sporadic) OR (Dystonia, Sporadic) 

OR (Sporadic Dystonia) OR (Sporadic Dystonias) OR (Familial Dystonia) OR 

(Dystonia, Familial) OR (Dystonias, Familial) OR (Familial Dystonias) OR 

(Dystonia, Hereditary) OR (Dystonias, Hereditary) OR (Hereditary Dystonia) OR 

(Hereditary Dystonias) OR (Familial Dystonia, Idiopathic) OR (Dystonia, 

Idiopathic Familial) OR (Dystonias, Idiopathic Familial) OR (Familial Dystonias, 

Idiopathic) OR (Idiopathic Familial Dystonia) OR (Idiopathic Familial Dystonias) 

OR (Focal Dystonia) OR (Dystonia, Focal) OR (Dystonias, Focal) OR (Focal 

Dystonias) OR (Pseudodystonia) OR (Pseudodystonias) OR (Dystonia, 

Psychogenic) OR (Dystonias, Psychogenic) OR (Psychogenic Dystonia) OR 

(Psychogenic Dystonias) OR (Writer's Cramp) OR (Writer Cramp) OR (Writers 

Cramp) OR (Adult-Onset Dystonias) OR (Adult Onset Dystonias) OR (Adult-

Onset Dystonia) OR (Dystonia, Adult-Onset) OR (Dystonias, Adult-Onset) OR 

(torticollis) OR (Blepharospasm-Oromandibular Dystonia) OR (Blepharospasm 

Oromandibular Dystonia) OR (Blepharospasm-Oromandibular Dystonias) OR 

(Dystonia, Blepharospasm-Oromandibular) OR (Dystonias, Blepharospasm-

Oromandibular) OR (Brueghel Syndrome) OR (Idiopathic Blepharospasm-

Oromandibular Dystonia Syndrome) OR (Idiopathic Blepharospasm 

Oromandibular Dystonia Syndrome) OR (Blepharospasm-Oromandibular 

Dyskinesia) OR (Blepharospasm Oromandibular Dyskinesia) OR 

(Blepharospasm-Oromandibular Dyskinesias) OR (Dyskinesia, Blepharospasm-

Oromandibular) OR (Dyskinesias, Blepharospasm-Oromandibular) OR 

(Blepharospasm-Oromandibular Dystonia Syndrome) OR (Blepharospasm 

Oromandibular Dystonia Syndrome) OR (Blepharospasm-Oromandibular 

Dystonia Syndromes) OR (Dystonia Syndrome, Blepharospasm-Oromandibular) 

OR (Dystonia Syndromes, Blepharospasm-Oromandibular) OR 

(Blepharospasm-Oromandibular Dystonia Syndrome, Idiopathic) OR 

(Blepharospasm Oromandibular Dystonia Syndrome, Idiopathic) OR (Syndrome, 

Blepharospasm-Oromandibular Dystonia) OR (Idiopathic Orofacial Dyskinesia) 

OR (Dyskinesia, Idiopathic Orofacial) OR (Dyskinesias, Idiopathic Orofacial) OR 

(Idiopathic Orofacial Dyskinesias) OR (Orofacial Dyskinesia, Idiopathic) OR 

(Orofacial Dyskinesias, Idiopathic))) AND (("Deep Brain Stimulation"[Mesh] OR 

Brain Stimulations, Deep OR Deep Brain Stimulations OR Stimulation, Deep 

Brain OR Stimulations, Deep Brain OR Brain Stimulation, Deep OR Electrical 

Stimulation of the Brain)) 

EMBASE ('dystonia'/exp OR 'dystonia' OR 'dystonic disorder'/exp OR 'dystonias' OR 

'dystonic disorder' OR 'dystonic disorders') AND ('brain depth stimulation'/exp OR 

'brain depth stimulation' OR 'brain stimulus' OR 'deep brain stimulation' OR 

'electrical brain stimulation' OR 'brain stimulation') AND [embase]/lim NOT 

([embase]/lim AND [medline]/lim) 

2.050 

Cochrane 

Library 

#1         dystonia*              

#2         MeSH descriptor: [Dystonia] explode all trees   

#3         dystonic* 

#4         MeSH descriptor: [Dystonic Disorders] explode all trees  

#5         #1 OR #2 OR #3 OR #4         

#6         MeSH descriptor: [Deep Brain Stimulation] explode all trees         

  

140 
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#7         Brain Stimulations, Deep     

#8         Deep Brain Stimulation*     

#9         Electrical Stimulation of the Brain       

#10       #6 OR #7 OR #8 OR #9         

#11       #10 AND #5          

LILACS, 

IBECS, BRISA 

(via BVS) 

(mh:("Distonia") OR ("Distonia") OR (Dystonia) OR (Distonía) OR mh:(" Dystonic 

Disorders") OR ("Distúrbios Distônicos") OR ("Trastornos Distónicos") OR 

("Câimbra do Escr*") OR ("Cãibra do Escriv*")) AND (mh:("Estimulação 

Encefálica Profunda") OR ("Estimulação Encefálica Profunda") OR ("Deep Brain 

Stimulation") OR ("Estimulación Encefálica Profunda") OR ("Estimulação 

Cerebral Profunda") OR ("Estimulação Profunda do Cérebro")) 

9 

Fonte: Elaboração própria 

 

b) Critérios de inclusão e exclusão 
 

Foram consideradas elegíveis apenas as publicações que avaliavam o uso da 

estimulação cerebral profunda no tratamento de todos os tipos de distonia. 

Publicações com idioma não correspondente ao português, inglês e espanhol foram 

desconsiderados, assim como publicações do tipo editoriais, comentários, revisões 

narrativas, protocolos de estudos ou revisões ou ainda relatos de caso, ou seja, que 

possuíam uma população com menos de 10 indivíduos. Foram incluídas revisões 

sistemáticas e estudos primários como estudos clínicos e observacionais, 

independentemente se publicados como artigo completo ou resumo de congresso. 

Não foi realizada restrição por data. 

 

c) Elegibilidade das publicações 

 

O banco de publicações obtido após a condução da busca foi adicionado ao 

gerenciador de bibliografia Mendeley® para identificação e exclusão de duplicatas. 

Posteriormente, o banco foi importado para o software Rayyan® para a realização da 

primeira etapa de elegibilidade (triagem através da leitura de títulos e resumos por 

dois avaliadores independentes). As publicações que atenderam aos critérios de 

elegibilidade foram selecionadas para leitura integral do texto a fim de confirmar se 

atendiam plenamente aos critérios de elegibilidade – essa etapa também foi feita por 

dois avaliadores independentes. As discrepâncias foram resolvidas por um terceiro 
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avaliador. Também foram identificadas quais publicações referiam-se ao mesmo 

estudo. 

 

d) Extração e análise dos dados principais 
 

Os dados extraídos dos estudos inclusos foram resumidos e estratificados de 

acordo com os aspectos gerais dos estudos primários e secundários, e das 

características das distonias.  

As características gerais dos estudos considerados, foram avaliadas em 

relação ao ano de publicação, país de origem, delineamento dos estudos primários e 

secundários (estudos observacionais, estudos experimentais e revisões sistemáticas), 

população, número de indivíduos avaliados, tipo e alvo de aplicação da DBS, escalas 

de mensuração motora, tipos de controle, principais tópicos abordados e desfechos 

obtidos (eficácia e segurança). Foi considerado como país de origem da publicação 

aquele descrito para o autor correspondente. 

Em relação as características da distonia, a etiologia foi estratificada de 

acordo com as origens primária e secundária. Foram consideradas primárias as 

distonias de origem genética e secundárias as distonias induzidas por outros fatores 

(como lesão cerebral perinatal, inflamação, infecção, medicamentos, problemas 

vasculares, traumas, paralisia cerebral e doenças metabólicas). As distonias 

genéticas foram estratificadas em relação a mutação associada. Além da etiologia, 

foram analisadas as distribuições anatômicas mais presentes em cada tipo de distonia 

e quais tipos de estudo e populações envolveram cada etiologia. 

Essas informações foram representadas através de tabelas, quadros, 

imagens e gráficos, a fim de facilitar a interpretação e compreensão dos resultados. 

A discussão foi elaborada a partir dos principais resultados dos estudos 

primários e principalmente das revisões sistemáticas inclusas na presente revisão de 

escopo. 
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RESULTADOS 

 

Inicialmente, foram identificadas 4.133 publicações. Após a exclusão de 491 

duplicatas e triagem pela leitura preliminar de títulos e resumos, apenas 304 

publicações foram selecionadas para leitura do texto completo, como pode ser 

observado na figura 1. Ao final, foram incluídas 207 publicações. A relação das 

publicações inclusas nessa revisão de escopo está disponível no apêndice A. 

 

Figura 1 - Fluxograma de seleção dos estudos incluídos. 

Fonte: elaboração própria 
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a) Características gerais dos estudos primários e secundários 
 

Todas as publicações foram disponibilizadas no período entre 2001 e 2021, 

sendo a maioria (194; 90,7%) publicadas a partir de 2009 como pode ser observado 

na figura 2. 

Fonte: elaboração própria 

 

A Tabela 1 mostra a distribuição das publicações em relação aos países 

envolvidos, sendo possível constatar que os países que mais publicaram sobre a DBS 

no manejo de distonias foram os Estados Unidos (40; 18,7%), Alemanha (33; 15,4%), 

Reino Unido (25; 11,7%), China (19; 8,9%), Itália (15; 7,0%) e França (14; 6,5%), como 

também demonstrado na figura 3. 

 

Tabela 1 – Publicações inclusas classificadas de acordo com o país correspondente 

RELAÇÃO DE PUBLICAÇÕES INCLUSAS DE ACORDO COM O PAÍS 
CORRESPONDENTE 

Países 
Nº de 

publicações 
% Países 

Nº de 
publicações 

% 

Estados Unidos 38 18,4 Filipinas 2 1,0 

Alemanha 32 15,5 Argentina 2 1,0 

Reino Unido 24 11,6 Croácia 2 1,0 

Figura 2 - Quantidade de publicações inclusas por ano de publicação. 
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China 16 7,7 Argélia 2 1,0 

Itália 15 7,2 Chile 2 1,0 

França 14 6,8 Eslovênia 2 1,0 

Canadá 7 3,4 Hungria 2 1,0 

Japão 7 3,4 Espanha 2 1,0 

Coréia 6 2,9 Suécia 1 0,5 

Polônia 5 2,4 Turquia 1 0,5 

Rússia 5 2,4 Austrália 1 0,5 

Holanda 5 2,4 Brasil 1 0,5 

Portugal 4 1,9 Dinamarca 1 0,5 

Índia 3 1,4 Finlândia 1 0,5 

Irã 3 1,4 Tailândia 1 0,5 

TOTAL 207  

Fonte: elaboração própria 

 

Fonte: elaboração própria 

 

EUA (38) Alemanha (32) 

Reino Unido (24) 

China (16) 

França (14) Itália (15) 

Figura 3 – Relação dos principais países que mais publicaram sobre a DBS no 

manejo de distonias. 
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Entre as 207 publicações incluídas, foram identificadas 197 publicações de 

estudos primários e 10 de estudos secundários. Com relação aos estudos primários, 

178 (86,0%) correspondiam a estudos observacionais e 19 (9,2%) a estudos 

experimentais. Foram identificadas 10 revisões sistemáticas (10; 4,8%), onde 5 

possuíam metanálise e 5 apresentaram síntese apenas descritiva. 

 

Tabela 2 – Relação entre a quantidade de publicações por tipo de estudo. 

QUANTIDADE DE PUBLICAÇÕES POR TIPO DE ESTUDO 

Tipos de estudos Quantidade 

Observacionais (n = 178) 

Coorte 153 

Série de casos 21 

Transversal 2 

Caso-controle 2 

Experimentais (n = 19) 

Ensaio clínico não randomizado 15 

Ensaio clínico randomizado 4 

Revisões sistemáticas (n = 10) 

Revisão sistemática com metanálise 5 

Revisão sistemática sem metanálise 5 

TOTAL 207 

Fonte: elaboração própria 

 

De acordo com a Tabela 2, entre os 178 estudos observacionais, o estudo de 

coorte foi o mais comumente publicado (153; 86,0%), seguido das séries de casos 

(21; 11,8%), estudos transversais (2; 1,1%) e caso-controle (2; 1,1%), 

respectivamente. Com relação aos 19 estudos experimentais, foram identificados 15 

estudos clínicos não randomizados e 4 estudos clínicos randomizados (ECRs).  
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Estudos primários 

 

Entre as 197 publicações de estudos primários, 19 se referiam a relatos de 

estudos previamente incluídos, resultando em 178 estudos elegíveis (160 estudos 

observacionais e 18 estudos experimentais).  

O número de indivíduos inclusos nos estudos primários variou entre 10 a 

455 nos estudos observacionais e entre 10 a 62 nos estudos experimentais. 

A maioria dos estudos observacionais (66; 41,3%) incluíam apenas 10 a 15 

indivíduos e somente 5 (3,1%) estudos incluíram mais de 100 pacientes.  Assim como 

nos estudos observacionais, a maioria dos ensaios clínicos (11, 61,1%) incluíram 10 

a 15 indivíduos e apenas 2 (11,1%) estudos incluíram mais de 40 pacientes como 

demonstrado na Tabela 3.  

 

Tabela 3 – Relação de indivíduos inclusos nos estudos observacionais e 

experimentais. 

RELAÇÃO DE INDIVÍDUOS INCLUSOS NOS ESTUDOS  

OBSERVACIONAIS E EXPERIMENTAIS 
Nº de indivíduos Nº de estudos % 

Observacionais (n = 160) 

10 – 15 66 41,3 

16 – 30 52 32,5 

31 – 60 27 16,9 

61 – 95 10 6,3 

106 – 455 5 3,1 

Estudos experimentais (n = 18) 

10 – 15 11 61,1 

20 – 31 5 27,8 

40 - 62 2 11,1 

Fonte: elaboração própria 

 

Entre os 178 estudos primários (observacionais e experimentais), a maioria 

envolveu exclusivamente a população adulta (62; 34,8%), enquanto que apenas 31 
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(17,4%) avaliaram especificamente a população pediátrica. Também foram 

identificados 45 (25,3%) estudos com uma população mista de crianças e adultos e 

40 (22,5%) estudos que não especificaram a faixa etária da população avaliada. 

Dos 18 estudos experimentais, 10 ensaios clínicos avaliaram exclusivamente 

adultos, 5 incluíram pacientes pediátricos e adultos, e 3 não especificaram a 

população – figura 4. 

 

Fonte: elaboração própria 

 

Dentre os 18 estudos experimentais, a maioria dos estudos clínicos avaliaram 

populações exclusivamente com distonia primária (9; 50,0%). Os demais avaliaram 

especificamente pacientes com distonia secundária (3; 16,7%) ou ambas as etiologias 

(1; 5,6%), e 5 (27,8%) não especificaram a etiologia.  

Referente aos 4 ECRs identificados, 3 utilizaram sham como controle e o outro 

estudo teve como objetivo comparar os alvos utilizados na estimulação cerebral 

profunda. Destes, a avaliação da DBS em indivíduos com distonia tardia foi o único 

ECR que avaliou pacientes com distonia secundária. 

De maneira geral, o alvo mais avaliado nos estudos primários foi o globo 

pálido interno (134; 75,3%) e a aplicação bilateral (111; 62,4%) foi a mais empregada. 

Os demais estudos avaliaram a estimulação em outros núcleos da base, como o 

núcleo subtalâmico (11; 6,2%), tálamo (1; 0,6%), 20 (11,2%) avaliaram mais de um 

alvo e 12 (6,7%) não especificaram o alvo. Entre as publicações que avaliaram mais 

10 ensaios clínicos 

5 ensaios clínicos 

3 ensaios clínicos 
Figura 4 – Populações avaliadas nos estudos primários observacionais e 

experimentais. 
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de um alvo, foram identificados 8 estudos comparativos sobre a eficácia da DBS em 

relação aos alvos GPi e NST e apenas 2 estudos comparativos relacionados ao GPi 

e tálamo – figura 5.  

 

Fonte: elaboração própria 

 

Para avaliar os resultados, duas escalas foram as mais utilizadas: Burke-

Fahn-Marsden motor and disability rating scale (BFMDRS) (115; 70,1%) e Toronto 

Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS) relatada por 36 (22;0%) 

estudos – figura 6. 

Globo pálido 

interno (134) 

Núcleo 

subtalâmico 

(11) 

Tálamo 

(1) (20) 

Não especificado = 12 

Comparação GPi + Tálamo (2) Comparação GPi + NST (8) 

N total de estudos = 178 

Figura 5 – Relação do número de estudos primários por tipo de alvo. 
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*Valor total referente a quantidade de estudos que utilizaram cada escala de mensuração motora e não ao valor 

total de estudos primários. 

Fonte: elaboração própria 

 

Em relação aos eventos adversos, a maioria dos estudos primários não 

informaram problemas relacionados a DBS. Estes eventos podem ser relacionados 

ao hardware (como infecção, hemorragia, quebra de eletrodos, deslocamento e 

quebra dos fios) ou relacionados à estimulação (disartria, disfagia, problemas 

relacionados com a marcha). Os problemas mais relatados pelos estudos primários 

foram infecção (54; 14,5%), disartria (37; 9,9%) e migração de eletrodos (25; 6,7%) – 

figura 7. 

 

 

 

 

 

 

 

Sigla Nome Nº de pulicações %

BFMDRS
Burke-Fahn-Marsden motor and 

disability rating scale (BFM-M/BFMD)
115 70,1%

TWSTRS
Toronto Western Spasmodic Torticollis 

Rating Scale
36 22,0%

UDRS Unified Dystonia Rating Scale 8 4,9%

GDS Global Dystonia Scale 3 1,8%

BAD Barry-Albright Dystonia Scale 1 0,6%

UMRS Unified Myoclonus Rating Scale 1 0,6%

TOTAL 164*

ESCALAS DE AVALIAÇÃO MOTORA

Figura 6 – Relação das escalas de mensuração mais utilizadas nos estudos 

primários. 
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Figura 7 – Relação de eventos adversos mencionados em estudos primários. 

 

*Valor total referente a quantidade de estudos que mencionaram cada evento adverso e não ao valor total de 
estudos primários. 

Fonte: elaboração própria 

 

Estudos secundários 
 

Foram identificadas 10 revisões sistemáticas, publicadas entre 2012 e 2020, 

das quais apenas duas delas incluíram avaliação do risco de viés. 

O número de participantes incluídos variou de 50 a 1.505 indivíduos. Destes, 

5 cinco estudos envolveram tamanhos de amostra com menos de 200 pacientes, 4 

Problemas Nº de publicações %

Não informado 85 22,8%

Infecção 54 14,5%

Disartria 37 9,9%

Migração de eletrodos 25 6,7%

Quebra de fios 15 4,0%

Feridas 13 3,5%

Disfagia 13 3,5%

Piora da distonia 13 3,5%

Depressão 12 3,2%

Revisão de eletrodo 12 3,2%

Mudança no padrão de marcha 8 2,1%

Bradicinesia 8 2,1%

Parestesias 9 2,4%

Hematoma 7 1,9%

Fadiga 8 2,1%

Nenhuma eficácia 8 2,1%

Hemorragia 7 1,9%

Ansiedade 6 1,6%

Alterações de humor 5 1,3%

Óbito 5 1,3%

Dor 4 1,1%

Epilepsia 4 1,1%

Falha nos eletrodos 4 1,1%

Não houve problemas 4 1,1%

Alteração no padrão de sono 3 0,8%

Micrografia 2 0,5%

Psicose 2 0,5%

Total 373* 100%

EVENTOS ADVERSOS EM ESTUDOS OBSERVACIONAIS E EXPERIMENTAIS
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estudos envolveram tamanhos de amostra acima de 300 pacientes e apenas um 

estudo não informou o número de indivíduos incluídos.  

Entre as RS, 1 delas avaliou especificamente a população pediátrica e outro 

somente adultos, 3 incluíram tanto crianças quanto adultos e 5 não especificaram a 

faixa etária, como demonstrado na figura 8. 

 

Fonte: elaboração própria 

 

 Todos os estudos relataram dados utilizáveis sobre as escalas de Burke-

Fahn-Marsden motor and disability rating scale (BFMDRS) ou Toronto Western 

Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS). No entanto, na maioria dos casos, 

estes apresentavam detalhes insuficientes sobre as mudanças nos escores. 

Com relação aos tipos de estudos inclusos, 7 RS incluíram todos os tipos de 

estudo. Destas, 3 não relataram exceção quanto ao tipo de estudo e 4 apresentaram 

exceções que variavam quanto a relatos ou série de casos, revisões não sistemáticas, 

editoriais e resumos de congresso. Entre as demais RS, 2 eram revisões sistemáticas 

de ECRs e 1 delas não apresentou informações sobre os estudos incluídos. As 

características das RS estão disponíveis no Apêndice B. 

Entre as 10 RS, 3 compararam resultados de DBS em distonias primárias e 

secundárias, todas sugerindo resultados mais significativos entre pacientes com 

distonia primária. Em relação aos demais estudos, 2 se referiam a distonia primária 

Figura 8 – Populações avaliadas nos estudos secundários. 
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associada a mutação genética, 2 eram relacionados a distonia induzida por 

medicamento e 3 não especificaram a etiologia, mas também sugeriram melhora com 

o uso de DBS. Dessas 10 RS, cinco incluíam resultados de metanálise.   

A maioria das RS analisaram a associação entre fatores preditivos e melhores 

resultados com o uso da DBS. Entre os fatores preditivos destacam-se a influência da 

etiologia, distribuição anatômica, idade, tempo de duração da doença, severidade da 

distonia, presença de alterações ortopédicas e posicionamento ideal dos eletrodos.  

Também foram discutidos problemas relacionados a estimulação cerebral 

profunda, como eventos adversos relacionados a manifestações clínicas paralelas a 

distonia e à segurança do tratamento, assim como as limitações encontradas nas 

publicações inerentes aos riscos de viés de seleção, publicação e fatores de confusão. 

 

b) Características das distonias 

 

Distonias primárias 

 

Entre os 178 estudos primários e 10 estudos secundários elegíveis, 139 

(56,5%) envolveram pacientes com distonia primária. Dentre esses estudos, 10 foram 

ensaios clínicos, 124 estudos observacionais e 5 revisões sistemáticas – figura 9. 

 

Fonte: elaboração própria 

10 ensaios clínicos 

124 estudos observacionais 

5 revisões sistemáticas 

Figura 9 – Proporção da etiologia primária nos estudos primários e secundários. 
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Destes, a maioria (71, 51,1%) não especificaram a mutação genética 

associada. Entre os estudos que informaram, a distonia primária associada à mutação 

TOR1A (DYT1) foi a mais estudada (56; 62,2%), como demonstrado na tabela 4. 

 

 Tabela 4 – Estratificação das distonias genéticas avaliadas nos estudos primários e 

secundários. 

 *Valor total referente a quantidade de estudos que mencionaram cada mutação genética e não ao valor total de 
estudos primários e secundários. 

Fonte: elaboração própria 

 

De acordo com a figura 10, a população adulta foi a mais avaliada (45, 

32,4%), enquanto que apenas 28 (20,1%) estudos avaliaram especificamente a 

população pediátrica. Também foram identificados 41 (29,5%) estudos com uma 

DISTONIAS GENÉTICAS 

Tipo Gene Herança Classificação 
Nº de 

Publicações 
% 

DYT1 TOR1A 
Autossômica 
dominante 

Distonia precoce 
generalizada 

56 62,2% 

DYT6 THAP1 
Autossômica 
dominante 

Distonia torcional 11 12,2% 

DYT11 SGCE 
Autossômica 
dominante 

Distonia mioclônica 9 10,0% 

DYT3 
PARK-
TAF1 

Cromossômica 
Distonia-parkinsonismo 
ligada ao cromossomo X 

7 7,8% 

DYT28 KMT2B 
Autossômica 
dominante 

Distonia precoce 2 2,2% 

DYT5 GCH1 
Autossômica 
dominante 

Distonia responsiva à 
levodopa  

(síndrome de Segawa) 
1 1,1% 

DYT24 ANO3 
Autossômica 
dominante 

Distonia crânio-cervical de 
início na idade adulta 

1 1,1% 

DYT25 GNAL 
Autossômica 
dominante 

Distonia crânio-cervical de 
início na idade adulta 

1 1,1% 

DYT16 PRKRA 
Autossômica 

ressessiva 
Distonia-parkinsonismo 

precoce 
1 1,1% 

Mitocondrial MT-ATP6 Mitocondrial  Síndrome de Leigh 1 1,1% 

               TOTAL                                        90*   
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população mista de crianças e adultos e 25 (18,0%) estudos que não especificaram a 

faixa etária da população avaliada. 

 

Fonte: elaboração própria 

 

Em relação a distribuição corporal, a maioria (43; 30,9%) dos estudos que 

envolviam pacientes com distonia primária não especificaram a região anatômica. 

Foram identificados 28 (20,1%) estudos que avaliaram exclusivamente pacientes com 

distonia focal, 27 (19,4%) que envolveram apenas indivíduos com distonia 

generalizada, 6 (4,3%) estudos que envolveram exclusivamente indivíduos com 

distonia segmentar e 35 (25,2%) que incluíram pacientes com mais de uma 

distribuição corporal. Dos estudos que avaliaram exclusivamente pacientes com 

distonia focal, 18 avaliaram pacientes com distonia cervical, 8 avaliaram indivíduos 

com síndrome de Meige e os demais avaliaram pacientes com distonia laríngea e de 

membros – figura 11.  

Figura 10 – Populações com distonia primária avaliadas nos estudos primários e 

secundários. 
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Fonte: elaboração própria 

 

De forma geral, os estudos concluem que a utilização da DBS para o 

tratamento da distonia nesses casos é eficaz e segura, especialmente associada à 

mutação DYT1.  

 

Distonias secundárias 
 

Entre os 178 estudos primários e 10 estudos secundários elegíveis, 68 

(27,6%) envolveram pacientes com distonia secundária. Dentre esses estudos, 4 

foram ensaios clínicos, 59 estudos observacionais e 5 revisões sistemáticas – figura 

12.  

 

 

 

 

Figura 11 – Relação da distribuição corporal presente nos estudos primários e 

secundários que avaliaram distonias primárias 
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Fonte: elaboração própria 

 

Medicamentos, paralisia cerebral, trauma, doenças metabólicas, problemas 

vasculares, infecção ou inflamação e lesão perinatal, foram citados como os fatores 

desencadeadores da distonia secundária. Destes, a maioria dos estudos avaliaram 

pacientes com distonia induzida por medicamentos (25, 18,9%), doenças metabólicas 

(24; 18,2%), e paralisia cerebral (19; 14,4%), como demonstrado na figura 13. 

 

Fonte: elaboração própria 

 

5 revisões sistemáticas 
59 estudos observacionais 

4 ensaios clínicos 

Figura 12 – Proporção da etiologia secundária nos estudos primários e 

secundários. 

Figura 13 – Estratificação dos tipos de distonias secundárias avaliadas nos estudos 

primários e secundários. 
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De acordo com a figura 14, a população pediátrica foi a mais avaliada (24, 

35,3%), enquanto que apenas 11 (16,2%) estudos avaliaram especificamente a 

população adulta. Também foram identificados 20 (29,4%) estudos com uma 

população mista de crianças e adultos e 13 (19,1%) estudos que não especificaram a 

faixa etária da população avaliada. 

 

Figura 14 – Populações com distonia primária avaliadas nos estudos primários e 

secundários. 

 

Fonte: elaboração própria 

 

Em relação a distribuição corporal, a maioria (33; 48,5%) dos estudos que 

envolviam pacientes com distonia secundária não especificaram a região anatômica. 

Foram identificados 3 (4,4%) estudos que avaliaram exclusivamente pacientes com 

distonia focal, 12 (17,6%) que envolveram apenas indivíduos com distonia 

generalizada, 2 (2,9%) estudos que envolveram exclusivamente indivíduos com 

distonia segmentar e 18 (26,5%) que incluíram pacientes com mais de uma 

distribuição corporal. Dos estudos que avaliaram exclusivamente pacientes com 

distonia focal, 2 avaliaram pacientes com distonia cervical, e o outro avaliou pacientes 

com distonia de membros – figura 15.  
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Figura 15 – Relação da distribuição corporal presente nos estudos primários e 

secundários que avaliaram distonias secundárias 

 

Fonte: elaboração própria 

 

DISCUSSÃO 

 

Nessa revisão de escopo foram identificados 197 estudos primários e 10 

estudos secundários sobre o uso da DBS no tratamento de distonias. Chama a 

atenção que a DBS foi aprovada nos Estados Unidos apenas em 2003 para o 

tratamento em adultos e crianças com distonia e ainda assim apresenta um volume 

importante de publicações recentes, sugerindo um aumento do interesse no uso dessa 

tecnologia, sobretudo considerando os quadros com resultados menos expressivos 

com a toxina botulínica (VIDAILHET et al., 2013). 

Com relação aos estudos secundários 5 RS apresentaram síntese apenas 

descritiva, e 5 possuíam metanálise, melhorando o poder estatístico da análise, assim 

como a precisão da estimativa do efeito do tratamento. Embora tenham sido 

encontradas essas revisões sistemáticas, apenas 2 descreveram risco de viés, o que 

seria importante para verificação de erros sistemáticos nos estudos considerados e 

avaliação da qualidade metodológica. 

Entre os estudos primários, os principais tipos de estudos identificados foram 

os estudos observacionais, especialmente os estudos de coorte. Estes estudos são 
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importantes para o levantamento de hipóteses, pois acompanham e analisam a 

relação entre a exposição de uma população a fatores de risco e o desfecho obtido, 

principalmente em populações heterogêneas como a distonia, onde a faixa etária, as 

manifestações clínicas e as etiologias são bastante diversificadas (FERNANDA LIMA-

COSTA; MARIA BARRETO; REVISÃO, 2003). 

As hipóteses geradas em relação a eficácia da DBS, giravam em torno 

especialmente das disparidades identificadas em relação ao benefício obtido por 

pacientes em uma população estudada, ainda que possuíssem o mesmo tipo de 

distonia, com a mesma origem etiológica ou a mesma faixa etária. Foi possível 

perceber que um dos principais objetivos dos estudos encontrados é a definição de 

quais pacientes são mais propensos a obterem um maior benefício com a DBS e, 

deste modo, os estudos publicados discutiam possíveis fatores preditivos para uma 

terapia bem sucedida (ARTUSI et al., 2020).  

Dois pontos que dificultam a identificação de populações com melhor resposta 

a DBS seriam o pequeno número de pacientes estudados e o delineamento dos 

estudos primários (REN et al., 2021). Em sua maioria, os estudos primários possuíam 

entre 10 a 15 pacientes, fazendo com que o desfecho obtido tenha sido limitado a uma 

amostra de variáveis insuficiente.  

Ainda que exista uma quantidade considerável de estudos identificados que 

incluíram pacientes com diferentes faixas etárias, distribuições anatômicas e ambas 

as etiologias, a distribuição desses pacientes nos estudos muitas vezes não foi 

especificada ou homogênea. Portanto, devido a predominância de uma variável, 

especialmente em estudos de coorte com uma população mista e reduzida, não são 

fornecidas informações conclusivas sobre os motivos pelos quais alguns pacientes 

respondem melhor ao tratamento de estimulação cerebral profunda. 

Foi possível observar a discrepância entre estudos que avaliavam as distonias 

primárias e secundárias. A maioria dos estudos avaliaram indivíduos com distonia 

primária, especialmente em pacientes com distonia associada a mutação genética 

DYT1. Embora os estudos que avaliaram distonias secundárias tenham correspondido 

a minoria, os diferentes fatores causais associados foram analisados de maneira mais 

uniforme. Também foi possível constatar que a maior parte das publicações avaliaram 
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especificamente as distonias cervicais, enquanto que outros tipos de distonia focal 

não foram muito abordadas. Essas lacunas de informação que envolvem uma 

determinada etiologia, status genéticos, causas secundárias e distribuição anatômica, 

são consideradas relevantes para a conclusão sobre a eficácia e fatores preditivos em 

diferentes tipos de distonia.  

Além destes fatores, uma idade mais jovem foi considerada como um fator 

preditivo na garantia de melhores respostas ao tratamento da DBS, mas os estudos 

que avaliavam uma população exclusivamente adulta corresponderam ao dobro dos 

estudos primários dedicados a pacientes pediátricos (DANIELSSON et al., 2019). 

Referente aos estudos com pacientes pediátricos, essa população foi 

majoritariamente avaliada em estudos que abordavam distonia secundária, o que já 

era esperado, uma vez que a distonia em crianças é normalmemte adquirida, 

especialmente devido a paralisia cerebral (LUMSDEN et al., 2013). 

Também foram observadas algumas lacunas inerentes a avaliação dos alvos 

utilizados. A maioria dos estudos primários (75,3%), como demonstrado nos 

resultados, avaliaram a estimulação bilateral no globo pálido interno, uma vez que foi 

o primeiro alvo estudado na terapia de DBS em pacientes com Parkinson e desde 

então tem sido considerado o principal alvo de estimulação (JAKOBS et al., 2019). 

Além disso, foram identificados apenas 10 estudos comparativos, que 

majoritariamente comparavam a eficácia da estimulação entre o globo pálido interno 

e o núcleo subtalâmico.  

A análise dos efeitos da DBS em outros alvos são relevantes, uma vez que 

grande parte do sucesso da terapia na manutenção motora se deve a influência do 

posicionamento ideal dos eletrodos, especialmente em pacientes que possuem uma 

preservação cerebral ou dos núcleos da base prejudicada que necessitam da 

utilização de alvos alternativos, ou ainda em pacientes com regiões anatômicas 

menos responsivas a estimulação posteroventral do GPi, conhecida como “sweet 

spot”, a qual promove uma melhora motora na maioria dos tipos de distonia, 

especialmente quando envolvem as regiões superiores como crânio, braços, pescoço 

e tronco (TSUBOI et al., 2020). 



41 

 

 

 

Foi evidenciada uma inconsistência no detalhamento de informações 

relevantes não apenas para avaliação de fatores preditivos, mas também para a 

avaliação da segurança da DBS, uma vez que a maioria dos estudos primários não 

informaram a presença ou ausência de eventos adversos, demonstrando uma maior 

tendência de exposição de resultados positivos (BEAULIEU-BOIRE et al., 2016). 

É importante levar em consideração também que um problema comum dos 

estudos observacionais é a dificuldade de separação dos efeitos da exposição 

principal, no caso a terapia de DBS, daqueles produzidos pelos demais fatores ou 

variáveis extrínsecas como o histórico prévio de problemas neurológicos, cognitivos e 

psiquiátricos. Em outras palavras, muitas vezes a presença de efeitos adversos, como 

a piora dos problemas neurológicos e cognitivos estão associados exclusivamente a 

progressão dessas condições e a piora ou melhora de distúrbios psiquiátricos, como 

ansiedade e depressão, que muitas vezes são subjetivos aos resultados e 

expectativas do paciente quanto a DBS. Além disso, a melhora cognitiva pode estar 

associada não a DBS em si, mas devido a suspensão ou redução da dose de 

medicamentos anticolinérgicos utilizados no tratamento da distonia. 

Estes fatores de confusão, entre outros vieses, são refutados através de 

estudos clínicos, especialmente em ensaios randomizados, controlados e com 

cegamento, que são essenciais para a elaboração de recomendações e diretrizes 

clínicas terapêuticas ou preventivas baseadas em evidências (GOMES FREITAS; 

TRISTÃO PARRA; JOSÉ MARTINIANO PORFÍRIO, 2013). Entretanto, apenas 15 

estudos clínicos foram identificados e destes, apenas 4 correspondem a estudos 

clínicos randomizados. A escassez de estudos clínicos também foi mencionada, em 

uma das revisões sistemáticas de ECRs, a qual conseguiu incluir apenas 2 estudos. 

Os motivos da falta de estudos experimentais podem estar associados ao seu custo 

elevado característico, como também pelo receio dos pacientes em relação ao caráter 

invasivo da DBS, o que também pode explicar o número reduzido de pacientes em 

estudos observacionais. Além disso, a distonia, apesar de ser o terceiro distúrbio 

motor mais comum (STEEVES et al., 2012), ainda é uma condição rara e normalmente 

os investimentos em pesquisa para novos tratamentos, como a DBS, não são muito 

estimulados (MEHDORN M, 2016). 
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De acordo com os resultados e conclusões dos estudos primários e 

secundários, a DBS foi considerada um tratamento eficaz e seguro em diferentes tipos 

de distonias refratárias ao tratamento convencional, ainda que o nível de melhora 

motora varie entre as populações. Porém, apesar das vantagens relacionadas a DBS, 

como em relação a reversibilidade ou personalização terapêutica, a estimulação 

cerebral profunda é um procedimento invasivo, e a relação risco e benefício deve ser 

discutida individualmente. 

É importante ressaltar que o objetivo desta avaliação de escopo não foi definir 

quais pacientes são mais elegíveis ao benefício do tratamento, mas realizar um 

panorama geral e análise crítica sobre o que se tem publicado em relação ao uso da 

estimulação cerebral profunda no tratamento da distonia. 

 

CONCLUSÃO 

 

A presente revisão de escopo identificou 207 publicações relacionadas ao uso 

da estimulação cerebral profunda no tratamento da distonia. Foi possível observar um 

aumento no interesse acerca desse assunto ao longo dos anos, especialmente pela 

grande quantidade de estudos observacionais que avaliaram ao longo do tempo os 

desfechos obtidos em populações expostas a DBS. Foi possível perceber que um dos 

principais objetivos dos estudos encontrados é a avaliação de quais pacientes são 

mais propensos a obterem um maior benefício com a DBS. Estes estudos foram em 

sua maioria observacionais e avaliaram o uso da DBS em diferentes tipos de distonia, 

analisando potenciais fatores que influenciam na resposta do tratamento. Foram 

constatadas lacunas e discrepâncias em relação a quantidade de estudos que 

avaliavam algumas características específicas, especialmente em relação a etiologia, 

faixa etária, alvo e distribuição corporal, e também a necessidade de mais estudos 

clínicos randomizados para garantia de maiores evidências em relação as hipóteses 

levantadas nos estudos observacionais referentes a eficácia e efeitos adversos, para 

uma melhor elegibilidade de pacientes. 
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APÊNDICE B 

Características das revisões sistemáticas elegíves nessa revisão de escopo. 

Referência 
Desenho do 

estudo 

N° de 
estudo 

incluídos 
Objetivo 

Características dos estudos 

Escalas de 
medição 

Avaliou o 
risco de 

viés? 
Etiologia População 

N° de 
partici
pantes 

Alvos 

Venkatesan
, 2014* 

Revisão 
sistemática 

sem 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 
(exceto 

estudos de 
caso e 

revisões) 

16 

Avaliar a 
eficácia e 

segurança da 
estimulação 

cerebral 
profunda no 

tratamento da 
distonia 

primária e 
secundária 

primária - 
secundária 

Não 
especificado 

324 
Não 

especificado 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 
• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Não 
especificado 

Macerollo, 
2018 

Revisão 
sistemática 

com 
metanálise 
de ECRs 

controlados, 
relatos de 
caso único 

ou séries de 
casos  

35 

Resumir as 
principais 

informações 
publicadas em 
relação a DBS 
no tratamento 
de pacientes 
com distonia 

tardia 

Induzida por 
medicamento 

Crianças e 
Adultos 

117 

• Globo 
Pálido 
interno 

• Núcleo 
Subtalâmico 

• Tálamo 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 

Não 

Moro, 2017 

Revisão 
sistemática 

com 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 
(exceto 

relatos de 
caso, 

revisões não 
sistemáticas, 
editoriais e 

cartas) 

24 

Fornecer 
evidências 
clínicas em 
relação a 

eficácia da 
estimulação 

cerebral 
profunda 

(DBS) sobre o 
globo pálido 
interno (GPi) 
em distonias 

hereditárias ou 
idiopáticas 

Primária  
Crianças e 

Adultos 
523 

•Globo 
pálido 
interno 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 
• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Não 

Ravindran, 
2019 

Revisão 
sistemática 

com 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 
(exceto 

relatos de 
caso, 

resumos de 
congresso, 
editoriais e 
revisões) 

15 

Comparar a 
eficácia da 
DBS versus 
denervação 
periférica 

Não 
especificado 

Não 
especificado 

180 
Não 

especificado 

• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Não 

Artusi, 2020 

Revisão 
sistemática 

com 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 

87 

Comparar os 
diferentes 
subtipos 

genéticos mais 
comuns de 
distonia em 
relação à 

estimulação 
cerebral 

profunda do 
globo pálido 

interno 

Primária 
Crianças e 

Adultos 
311 

• Globo 
pálido 
interno 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 
• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Sim 

Eggink, 
2018 

Revisão 
sistemática 

sem 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 

52 

Avaliar 
resultados de 
desfechos não 

motores em 
pacientes com 

distonia 
obtidos no 

tratamento de 
estimulação 

Não 
especificado 

Não 
especificado 

Não 
especif
icado 

• Globo 
pálido 
interno 

• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Não 
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cerebral 
profunda no 
globo pálido 

interno 

Hale, 2018 

Revisão 
sistemática 

sem 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 
(exceto 

artigos de 
revisão) 

19 

Resumir os 
principais 
resultados 

encontrados 
em relação a 

DBS em 
pacientes 
pediátricos 

primária - 
secundária 

Pediatria 76 
Não 

especificado 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 

Não 

Magown, 
2018 

Revisão 
sistemática 

sem 
metanálise 
de todos os 

tipos de 
estudos 

192 

Fornecer 
informações 

sobre 
parâmetros de 
estimulação da 

DBS na 
distonia 

primária - 
secundária 

Não 
especificado 

1.505 
• Globo 
pálido 
interno 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 
• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Não 

Rodrigues, 
2019 

Revisão 
sistemática 

com 
metanálise 
de ECRs 

2 

Avaliar as 
evidências 

sobre o efeito 
da DBS em 
adultos com 

distonia 

Não 
especificado 

Adultos 102 
• Globo 
pálido 
interno 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 
• Toronto 
Western 

Spasmodic 
Torticollis Rating 

Scale 
(TWSTRS) 

Sim 

Mentzel, 
2012* 

Revisão 
sistemática 

sem 
metanálise, 

sem 
informações 
sobre tipos 
de estudos 
incluídos 

17 

Avaliar a 
eficácia e 

segurança, 
especificament

e os efeitos 
colaterais 

psiquiátricos, 
do DBS em 

pacientes com 
discinesia 
tardia e 
distonia 

induzidas por 
medicamentos. 

Induzida por 
medicamento  

Não 
especificado 

50 
Não 

especificado 

• Burke-Fahn-
Marsden (BFM) 

motor and 
disability rating 

scale (BFM-
M/BFMD) - 
BFMDRS 

Não 
especificado 

 

 


