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RESUMO

As sindromes demenciais podem ser classificadas em degenerativas e ndo-degenerativas. As
deméncias ndo degenerativas podem ocorrer de AVC, processos infecto-contagiosos,
traumatismos, etc. Os processos demenciais degenerativos podem ter origem cortical ou

subcortical.

De todas as deméncias degenerativas corticais, a doenca de Alzheimer tem maior frequéncia
estatistica. As Deméncia Fronto-Temporal (DFT) estdo em segundo lugar no ranking das

deméncias.

Como anteriormente a doenca de Alzheimer era a mais conhecida, muitos dos pacientes que
hoje em dia estdo diagnosticados como Alzheimer, podem sofrer de uma deméncia Fronto-

Temporal.

Os pacientes com DFT apresentam um deficit de memoria importante na recuperacao da
informagdo, mas com melhores capacidades de registo de informagao, apesar das dificuldades de

reconhecimento do seu disturbio.

Palavras-chave: Deméncia, Alzheimer, cognitivo, lobo frontal, lobo temporal, diagnoéstico,

tratamento.

HISTORIA

Atribui-se a Esquirol (séc. XIX), a diferenga entre atraso mental e deméncia, baseando-se
no caracter adquirido pela ultima e a introdugdo destes estados dentro do ambito da Psiquiatria.

(In biopsicologia.net)
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Nos principios do século passado foram definidos como uma sindrome geral que afecta as
capacidades de entendimento, recordacdo e compreensdo. A terminologia francesa “Demence”,
empregue por Esquirol na sua obra “Des malades mentales” (Paris, 1838), propagou-se, junto

com as numerosas traducdes da sua obra, incorporando-se o termo em Psiquiatria. (Idem)

Posteriormente, ao longo do século, produziu-se um fenémeno caracterizado pela definicao
cada vez mais restrita do conceito de deméncia, deixando-se de considerar um estado terminal ao
qual conduziam todas as doengas mentais. Concretamente vao-se distinguir duas linhas
conceptuais: a psicologica, referida a deterioragdo intelectual e médica, referida a

irreversibilidade produzida pelas lesdes anatomo-patologicas. (Idem)

Este amplo conceito reduz-se quando, a partir da raiz psicoldgica e ndo da médica, Morel
(1856) descreve a deméncia precoce. A introdu¢do dos conceitos de estupor e de confusdo

descritos por Chasslin, determina a separac¢do das deméncias agudas e reversiveis. (Idem)

Em 1907, Alois Alzheimer, Neuropsiquiatra alemao, descobriu o primeiro caso da doenca
que leva o seu nome, uma mulher de 51 anos com deteriorizagdo cognitiva, alucinagdes, delirios
e sintomas focais, cujo estudo cerebral post-mortem revelou a existéncia de atrofia cortical,
placas, etc. Outro apontamento fundamental ao conhecimento das deméncias ¢ efectuada por
Arnold Pick, professor de Neuropsiquiatria em Praga, que comegou a descrever em 1892 uma

série de casos de deméncia com atrofia cerebral localizada nos lobos frontais. (Idem)

No inicio do séc. XX o interesse pelas deméncias decresceu consideravelmente.
Considerava-se que a doenga de Alzheimer ndo era mais que uma forma rara de deméncia pré-
senil. Nos anos 50/60 acreditava-se que a maioria das pessoas que desenvolviam uma sindrome
demencial depois dos 65 anos (a chamada deméncia senil) sofriam de alguma forma de

insuficiéncia cérebro-vascular a chamada deméncia arteriosclerotica. (Idem)

Nos finais da década de 50 e durante os anos 60, os trabalhos da escola inglesa de
Psiquiatria, comegaram a supor uma alteragdo na forma de entender o problema. Estes autores
realizaram uma série de estudos epidemioldgicos, clinicos, neuro-patolégicos e neuro-
histologicos em pacientes diagnosticados clinicamente de deméncia senil. Os resultados
mostraram que 70% dos pacientes apresentavam factores neuropatologicos tais como as placas

senis e os novelos neurofibrilares descritos por Alzheimer. (Idem)

Desde entdo, o interesse por este grupo de doengas tem crescido de forma consideravel nos
ultimos 30 anos, quando apenas se ocupa uma minima parte dos tratados de Psiquiatria e
Neurologia. Entre os factores que t€ém contribuido para este estudo destaca-se principalmente as
mudancas demograficas que tém incrementado de forma espectacular a frequéncia absoluta e

relativa do nimero de cidaddos nos paises ocidentais e em todo o mundo. (Idem)
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DEFINICAO

As deméncias Fronto-Temporais afectam sensivelmente o lobo frontal do cérebro. A
doenca pode ainda estender-se ao lobo temporal. Existem dois tipos principais de deméncias:
doenca de Pick e a deméncia Fronto-Temporal (DFT). A patologia destas duas condigdes sdao

diferentes, mas as manifestacdes clinicas sdo similares.

O lobo frontal inclui muitos aspectos do funcionamento cerebral e isso inclui: motivacdo e
conducdo, classificagdo e categorizagdo, emog¢do e personalidade. O aspecto social estd também

influenciado bem como o apetite.

Uma disfungao frontal pode levar a apatia, a um alto nivel de desordem de pensamento e
mudanca de personalidade. A manifestacdo depende que parte do lobo ¢ afectada (dorso-lateral

ou orbitomedial).

Entende-se assim por DFT deméncias produzidas por atrofia cortical focalizada nos lobos
frontais e/ou temporais. (V. Somale (2002); M.N. Rossor, 2001)

Segundo Gregory e Hodges (1996), os critérios clinicos para o diagndstico da variante
frontal da DFT sao:

e Apresentagdo em forma insidiosa e progressiva por um periodo de 6 meses com pelo

menos cinco dos seguintes sintomas:
o Falta de auto-critica;
o Desinibigao;
o Inquietude motora;
o Distractibilidade;
o Diminui¢do de empatia e desinteresse;
o Falta de perspectivas e de adequada planificagao;
o Impulsividade;
o Asilo social;
o Apatia ou falta de iniciativa;
o Descuido do aspecto social;

o Reducgiao da produgdo espontanea da linguagem;
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o Bulimia;

o Hiperactividade sexual.
e Preservacdo da memoria de feitos recentes, orientacao espacial e praxias;
e Evidencia neuropsicolédgica de marcada disfungdo frontal;

e Auséncia de traumatismos Craneo-encefalicos, AVC, Alcoolismo, Parkinson, ou outros

movimentos anormais. Escala vascular de Hachiski < 4.

e Pode existir transtornos psiquiatricos tais como condutas violentas.

O lobo pré-frontal pode dividir-se em trés areas diferentes: orbitobasal ou ventromedial,
médio ou dorso-lateral. A lesdo em cada uma das areas provoca manifestagdes clinicas

diferentes.

Uma afectagdo na area orbitobasal trds como consequéncias desinibi¢do, condutas anti-
sociais; comportamentos estereotipados e hiperactividade sexual. Estes pacientes tém falhas
especificas no inicio da doenca, sobretudo na tomada de decisao, havendo uma demora na

tomada de decisdo.

Se a lesdo predomina na regido medial haverd apatia. Tém sintomas classicamente
considerados como diexecutivos tais como planificacdo e execu¢do de tarefas que se evidenciam
em Wiscounsin Card Sorting Test, Teste de Stroop e a redugdo da fluéncia verbal sdo atribuidas a

lesdes dorso-laterais.

Em contraste com os deficits assinalados anteriormente, estes pacientes tém altas
pontuagdes no Mini Mental State de Folstein (27 a 29/30), o que os diferencia claramente dos

pacientes com doenca de Alzheimer.

A quase totalidade dos casos diagnosticados em exames post-mortem como sendo nao
alzheimer, constitui o quadro das DFT, cujos subtipos sdo: afasia progressiva primdria (APP),
deméncia semantica (DS) e deméncias fronto-temporais (DFT). (Allegri, F. R.; Harris. P
Serrano, C.; Delavald, N. (2001). Perfis diferenciais de perda de memoria entre Deméncia

Fronto-Temporal e a do Tipo Alzheimer. Psicologia : Reflexdo e critica, 14(2), pp. 317-324)

No subtipo designada afasia progressiva primaria (APP) incluem-se pacientes que
comegam, de forma insidiosa e progressiva, com deficit de linguagem, o qual se mantém como o
unico transtorno cognitivo durante pelo menos dois anos. (Duyckaerts, He, Seilhean, & Hauw,

1995; Mesulam, 1982). Na APP, a afasia apresenta-se isolada e progride sem os componentes
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habituais de cognicao e conduta das deméncias. Os pacientes com APP obtém pontuagdes
normais ou as vezes superiores nos testes de raciocinio, habilidades visoespaciais e memoria. Sua
conduta interpessoal, habilidades sociais, juizo e raciocinio permanecem intactos. A alteracao da
linguagem, trago caracteristico da APP, habitualmente assume a forma de uma afasia andémica,
que evolui depois para uma afasia nao fluente do tipo Broca. Apesar de alguns trabalhos que
descrevem uma heterogeneidade na evolugdo do quadro linguistico dos pacientes com doenga de
Alzheimer (Crystal, Horoupian, Katzman & Jotkowitz, 1981; Joanette, Poissant & Valdois, 1989;
Joanette, Ska, Poissant & Béland, 1992. In. Allegri, F. R.; Harris. P.; Serrano, C.; Delavald, N.
(2001). Perfis diferenciais de perda de memoria entre Deméncia Fronto-Temporal e a do Tipo
Alzheimer. Psicologia : Reflexdo e critica, 14(2), pp. 317-324) também apresentam, entre seus
sintomas iniciais, uma afasia andémica que, no entanto, evolui para uma forma transcortical
sensorial ou para uma afasia de Wernicke, ambas com um forte componente de falhas de
compreensao linguistica (Cardebat, Aithamon & Puel, 1995; Habib & Aleggri, 1997)

O segundo subtipo, a deméncia semantica (DS), reflecte um comprometimento dos
sistemas cognitivos especializados no tratamento semantico ( Hodges, Patterson, Oxbury &
Funnell, 1992; Hodges, Salomon & Butters, 1998). Enquaanto a memoria episodica esta
relativamente preservada, a semantica apresenta-se profundamente alterada. Observa-se, ainda,
através de recursos de neuroimagem, uma atrofia bilateral predominantemente a atrofia
hipocaampica-temporal medial da deméncia de Alzheimer (Habib & Allegri, 1997. In. Allegri, F.
R.; Harris. P.; Serrano, C.; Delavald, N. (2001). Perfis diferenciais de perda de memoria entre
Deméncia Fronto-Temporal e a do Tipo Alzheimer. Psicologia : Reflexdo e critica, 14(2), pp.
317-324).

O terceiro subtipo de deméncia degenerativa cortical ndo Alzheimer, as deméncias Fronto-
Temporais (DFT), tem seu inicio geralmente na faixa dos 40 aos 60 anos, sendo que ndo ha
predominio de sexo. Os antecedentes familiares sdo observados em cerca de 50% dos casos
(Kumar, Shapiro, Haxby, Grady & Friedland, 1990; Neary e cols., 1986) e a progressdao da
patologia ¢ gradual, havendo uma oscilacdo de 3 a 17 anos, quanto ao tempo de evolucao da
doenga (Neary e cols., 1986). Clinicamente, evidenciam-se, no estagio inicial, transtornos de
personalidade, condutas anti-sociais e desinibag¢do, sendo que, num momento posterior, aparecem
transtornos da linguagem, com anomias, esteriotipias e alteragcdes na compreensao. A memoria, o
calculo e a orientagdo vioespacial comecam-se a deteriorar nos estagios moderados da doenga.
No estagio final, constata-se uma severa deterioracdo cognitiva global, com o surgimento de uma
sindrome de acinesia progressiva e perda da linguagem (Serrano, Ranalli, Butman & Allegri, no

prelo).
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Os transtornos de personalidade envolvidos na patologia sao mudangas de personalidade,
tais como a apatia, a desinibi¢do sexual, uma hilariedade inapropriada, o exibicionismo e outras
condutas anti-sociais (Benton, 1968). Os fendmenos de desinibicdo (sexual e hilariante) sdo, na
DFT, as manifestagdes clinicas mais precoces e antecedem em vdarios anos a deterioragdo
cognitiva. Outras caracteristicas frequentes em sujeitos portadores da DFT sao a hiperoralidade e
a hipermetamorfose. A primeira manifesta-se como um acto de ingestio incontrolada de qualquer
alimento ou mesmo de objectos que ndo constituem alimento. A segunda consiste na tendéncia a
explorar o ambiente impulsivamente, tocando em tudo. A estas caracteristicas ¢ somada a
hipersexualidade, sintoma que remete a uma sindrome do tipo kluver Bucy. (Allegri, F. R.;
Harris. P.; Serrano, C.; Delavald, N. (2001). Perfis diferenciais de perda de memoria entre
Deméncia Fronto-Temporal e a do Tipo Alzheimer. Psicologia : Reflexdo e critica, 14(2), pp.
317-324).

No que concerne a linguagem, observa-se uma notavel diminui¢do da fluéncia, surgimento
de esteriotipias, ecolalias e condutas verbais reiterativas. A DFT promove uma precoce disfun¢io
da linguagem expressiva, com a compreensao preservada até estagios avancados da patologia.
(Idem)

O lobo pré-frontal ndo ¢ uma estrutura homogénea; ele responde por multiplas fungdes e
relaciona-se com outras estruturas, corticais e subcorticais. Esta especializagdo das diferentes
areas do cortex pré-frontal permite descreve-lo basicamente em trés divisdes funcionais: cortex
dorsolateral, cortex orbitofrontal e cortex medial. A estas divisdes correspondem distintas

sindromes cognitivas e de conduta (Miller e cols., 1991)

A porgao dorsolateral recebe informacao externa, oriunda dos sistemas sensoriais, € interna,
do cortex orbitofrontal e do sistema limbico. Estes dados permitem o lobo pré-frontal monitorizar
o input sensorial e avaliar o significado emocional de eventos externos para iniciar uma resposta
apropriada. Danos nesta area resultam em falta de resposta e comprometimento da programacgao
motora, além de um prejuizo no automonitoraamento. A regido orbitofrontal estd mais
relacionada ao sistema limbico do que a regido dorsolateral. Trata-se do representante cortical do
sistema limbico. Uma sindrome orbitofrontal implica condutas anti-sociais, desinibi¢do e
inconstancia emocional.(Allegri, F. R.; Harris. P.; Serrano, C.; Delavald, N. (2001). Perfis
diferenciais de perda de memoria entre Deméncia Fronto-Temporal e a do Tipo Alzheimer.
Psicologia : Reflexdo e critica, 14(2), pp. 317-324).

O componente medial, por sua vez, esta conectado com a amigdala, o tdlamo anterior e o
septo. No caso de uma sindrome medial, surge a acinecia como sintoma de conduta. Verifica-se
um mutismo acinético, no caso da lesdo bilateral, ou negligéncia intencional, no caso de lesdo
unilateral. Do ponto de vista linguistico, o paciente pode ter uma afasia motora trascortical. A

incontinéncia e os transtornos na marcha frequentemente acompanham a sindrome. (Idem)
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Caracteristicas clinicas

Os critérios de diagnoéstico para as DFT sdo: inicio insidioso e a evolugdo pode ser lenta e
gradual; deterioragdo precoce da conduta interpessoal e no manejo da conduta pessoal,
embotamento emocional precoce; perda precoce do insight. Outros tracos de ajuda diagnostica
sdo: declinio na higiene e no cuidado pessoal; rigidez e inflexibilidade mental; distractibilidade;
hiperoralidade; condutas perserverativas; linguagem esteriotipada; ecolalia; mutismo;
incontinéncia; acinecia; rigidez e tremor. Investigacdes neuropsicologicas revelam deteriorizagdo
significativa nos testes do lobo frontal e auséncia de amnésia, afasia ou distarbio perceptual
severo. (Idem)

Deméncia
Frontotemporal

_ Fmr.:ad;.rral membry
Wudeigr_g:mewmx_

Epidemiologia

Epidemiologicamente a importancia da DFT ¢ mais do que notavel, estimando-se que
constitui aproximadamente 15% do total das deméncias degenerativas primarias (Miller et al.,
1997; Oliva, R., 2000)

Enquanto que ndo existe diivida que a doenga de Alzheimer ¢ o tipo mais frequente, com

uma prevaléncia estimada entre 60 a 80% dos casos de deméncia, tem-se encontrado que muitos
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dos pacientes que anteriormente haviam sido diagnosticados com a doenga de Alzheimer, podem

actualmente ser incluidos nos critérios de DFT. (In biopsicologia.net)

Na tabela seguinte, a titulo de resumo, sdo apresentados os elementos de diagndstico clinico
da deméncia Fronto-temporal, segundo a Declaragdo de Consenso dos Grupos de Investigagdo e
Lund e Manchester (1994).

Transtorno de conduta

Inicio insidioso e evolugdo lenta

Perda precoce de consciéncia pessoal e social

Perda precoce de introspecgdo

Sinais precoces de desinibi¢do (como sexualidade descontrolada, comportamento
violento, etc.)

Rigidez mental e inflexibilidade

Condutas estereotipadas e perseverantes

Hiperoralidade

Distractibilidade, impulsividade e falta de persisténcia

Condutas de utilizagdo 8uso e explora¢do descontrolados dos objectos)
Sintomas afectivos

v" Depressio, ansiedade, ideagdo suicida, delirio

v" Hipocondria, preocupagdes somaticas estranhas

v" Falta de empatia

v' Inércia, falta de espontaneidade

Transtorno da fala

v" Redugdo progressiva e estereotipada da fala

v Ecolalia, perseveranga

v' Mutismo tardio

AN N NN

ANENENENEN

In. Gustffson, L.; Passant, U.(2002). Deméncia Fronto-Temporal. Diagnoéstico e tratamento.
Revista de Psicogeriatrica, Vol. 2(1), pp. 22-29

Provas complementares de diagnodstico

O reconhecimento da DFT baseia-se numa avaliacao clinica sistematica apoiada em provas
neuropsicologicas e estudos distintos de imagem cerebral. Os critérios estabelecidos para a
deméncia Fronto-Temporal incrementaram a precisao diagnostica e a compreensdo dos distintos
transtornos demenciais que afectam as areas fronto-temporais do cérebro. (Neary, D.; Snowden,
J. S.; Gustafson, L. e al., 1998)

Avaliaciao neuropsicolégica

Nas provas de imagem, tanto funcionais como estruturais, os pacientes com DFT podem
mostrar resultados normais ou muito levemente patologicos. Contudo, o estudo neuropsicologico
¢ uma ferramenta importante para poder identificar quais as fun¢des cognitivas e conductuais

aparecem deterioradas ou preservadas.
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Até a0 momento ndo existe uma “prova ideal” para a DFT. As escalas gerais para medir a
deméncia, como o Mini Mental State (Folstein, M. F.; Folstein, S.E.; McHugh, P.R.1975); nao
foram desenhadas para estimar principalmente as fun¢des do lobo frontal. Assim, os pacientes
com DFT podem mostrar um rendimento normal apesar de terem uma encefalopatia orgéanica

clinicamente evidente.

Os deficits neuropsicologicos da DFT afectam as fung¢des de execugdo, mas as habilidades
visoespaciais e as praxias estdo melhor conservadas (Neary, D.; Snopeden, J.S.; Northen, B.;
Gouldning, P.J. 1980; Johanson, A.; hagberg, B.; 1989; Knopman, D.S.; 1989). Contudo, as
fungdes cognitivas sdo dificeis de avaliar devido as alteragdes emocionais do paciente e a
disfuncdo da fala. O rendimento aparece especialmente deteriorado nas provas de abstrac¢ao,

planifica¢do, fun¢do organizativa e estratégica e flexibilidade mental.

Electroencefalografia

O electroencefalograma (EEG) pode parecer normal em todo o grupo das DFT, assim que a
deméncia seja clinicamente evidente (Rosén, 1.; Gustafson, L.; Risberg, J.; 1993). Contudo, ao
prolongar-se a duracdo da doenca e aumentar a gravidade, alguns pacientes podem desenvolver
um EEG moderadamente anormais com diminui¢ao das formas das ondas. Isto ndo acontece em
pacientes com doenga de Alzheimer, em que o EEG — interpretado convencionalmente — mostra
uma alta percentagem de anomalias nas primeiras fases. A andlise quantitativa do EEG

provavelmente melhorard o diagnostico diferencial entre DFT, Alzheimer e deméncia vascular.

Imagens estruturais

A sindrome clinica das DFT progressiva pode associar-se a atrofia cortical com maior ou
menos acentuagdo focal na TAC e na ressonancia magnética (RM), apesar destas técnicas serem
pouco conclusivas, existindo um importante distanciamento nas técnicas verificados em sujeitos
normais (Larsson, E. M.; Passant, U.; Sundgren, P.C. e al. 2000)

Imagens funcionais

A patologia do fluxo focal, localizada bilateralmente no coértex frontal e fronto-temporal,
estando melhor conservadas as areas posteriores, ¢ caracteristica da DFT (Risberg, J. 1980;
Passant, U.; Elfgren, C.; Risberg, J. e al. 2000). Isto contrasta decididamente com as anomalias

do fluxo que se observam nas areas temporo-parietais da doenca de Alzheimer.
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A patologia do fluxo da DFT, contudo, ndo ¢ especifica desta doenga, pois também se
observa dano cerebral vascular na doenca de Creutzfeldt-Jacob e na doenga de Alzheimer de
predominio frontal. Nas primeiras fases de DFT, as leves patologias do fluxo frontal ndo sdo
especificas, podendo aparecer padrdes similares de fluxo como consequéncia de medicamentos,
traumatismos craneo-encefalicos, abuso de substancias e perturbacdes psiquiatricas tal como a
esquizofrenia (Ingvar, D.H. 1997). Como um dos elementos caracteristicos da DFT ¢ a
progressdo da patologia, repetir as medi¢des de fluxo ao longo de vérios anos ¢ bastante util em

termos informativos (Gustafson, L.; Brun, A.; Passant, U. 1992).

A tomografia por emissdao de fotdes simples (SPECT) estd hoje em dia disponivel em

muitos lugares e forma uma parte importante na avaliacdo de pacientes com deméncia.
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APRESENTACAO DE CASO CLINICO

O relato do caso clinico que passo a citar foi elaborado por Veras, A. B.; Ayrdo, V.;
Rozenthal, M. 2003). Os autores descrevem um caso de deméncia fronto-temporal e o seu

diagnostico diferencial com outros tipos de deméncia.

Identificacao

C.C.M., sexo masculino, 58 anos, branco, casado, brasileiro, natural do Rio de Janeiro,
residente em Niteroi, agnostico, terceiro grau completo, aposentado como economista da

Secretaria de Fazenda.

Queixa principal

N3ao formula.

Motivo de internamento

Heteroagressividade e alteracdo do comportamento

HDA

Segundo relato da esposa, quando C. tinha 53 anos apresentou humor triste e anedonia,
cerca de um ano apds a sua aposentagdo. Iniciou tratamento com medicacdo anti-depressiva
(venlafaxina), mas nao sabe informar a dose. Quatro meses apds o inicio do tratamento,
apresentou agitagdo psicomotora, humor irritavel e heteroafressividade, tendo sido internado no
Hospital Pedro Ernesto (enfermaria de psiquiatria). Recebeu entdo diagnostico de transtorno
bipolar do humor e iniciou monoterapia com carbonato de litio. Durante o ano em que usou essa
medicacdo, alternava periodos de apatia e irritabilidade, acrescentando a essa sintomatologia
mutismo e atitude alucinatéria. Foi procurado outro psiquiatra que suspeitou tratar-se de doenca
degenerativa e solicitou tomografia do cranio, sorologia para HIV, dosagem de TSH, T4 livre,
vitamina B12, folato e sorologia para lues. Todos os exames encontravam-se normais. O
comportamento do paciente foi-se progressivamente agravando, apresentando perseveracao do
pensamento ¢ jocosidade. Tornou-se agressivo com a esposa e filho, ndo aceitava abordagem de

pessoas desconhecidas e tentou agredir a empregada sem motivo aparente. A conduta do
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psiquiatra foi suspender o carbonato de litio e iniciar tentativas com anti-psicéticos atipicos —

recebeu entdo o diagnodstico de “doenga corpuscular de Lewy”.

Aos 55 anos, realizou uma ressonancia nuclear magnética que revelou proeminéncia de
sulcos corticais na regido frontal. Comegou a apresentar esquecimento de factos recentes e piora

dos sintomas ja descritos.

Em Novembro de 2001, aos 56 anos, C. saiu de casa para comprar cigarros e ficou perdido
por 24 horas, sendo encontrado pela familia proximo a sua residéncia. Apresentava diversas
escoriagdes pelo corpo e edema no cotovelo direito, sendo levado ao ortopedista. Durante a

consulta, impulsivamente agrediu o médico.

Historia patologica progressiva

O paciente apresentou doengas comuns da infancia (varicela, sarampo). Nega patologia
cronicas (hipertensdo arterial, diabetes melito, cardiopatias, doenga renal e/ou hepatica). Nega

também alergias, transfusdes sanguineas, cirurgias e DST’s.

Historia fisiologica
Tia paterna faleceu aos 56 anos internada num Hospital Psiquiatrico, segundo familiares

com quadro semelhante. Nao fornecem mais informagdes.

Pai e mae falecidos, a familia ndo sabe informar a causa. [rma com transtorno depressivo

major, no momento em remissao.

Historia pessoal

C. ¢ o mais velho de uma prole de trés. Completou o terceiro grau e trabalha desde os 18

anos.

Comecou a namorar M. (sua actual esposa) na idade de 17 anos e casaram-se aos 20 anos,
enquanto ainda cursavam juntos na faculdade. A esposa diz que C. sempre foi um excelente
profissional. Participava activamente no partido politico da sua cidade. Tiveram um filho, hoje

com 30 anos.

Mora com a esposa e o filho em Niteroi. Apds o inicio da doencga, seus contactos sociais
foram diminuindo progressivamente. A familia nega abuso de alcool ou drogas. Fuma cerca de

dois macgos de cigarros por dia.
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Exame fisico

Sinais vitais: PA 130 x 80 mmHg FC 87 bpm

FR 19 rpm Tax 36,3

Somatoscopia: paciente apresentando-se emagrecido; normocorado; anictérico, acianotico,
normohidratado, eupnético, apiréctico e sem linfonodomegalias. Apresenta extremidades distais
de seegundo e terceiro quirodactilos direitos escurecidos pelo habito de fumar, alem de algumas

queimaduras leves na mesma regido.

ACV: RCR em 2T; BNF, sem sopros.

Ar: MVUA sem ruidos adventicios.

Abddémen: indolor a apalpacao superficial e profunda, auséncia de visceromegalias.

Exame neurologico

e Marcha atipica; tonus e forca muscular preservados.

e Reflexos osteotendineos sem alteracdo. Reflexo palmomentoniano presente
bilateralmente. Reflexo orbicular da boca exacerbado. Reflexo cutaneoplantar em

flexao bilateralmente.
e Auséncia de sinais extra piramidais.
e Nervos cranianos sem alteracao.

e Nao apresenta sinais de irritagdo meningea, alteracdes esfincterianas ou tremor de

extremidades.

Mini Mental State

v Dezembro de 2001 — pontuagdo de 21/30
v 25 de Margo de 2002 — pontuagdo de 13/30
v Margo de 2003 — ndo coopera
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Exame psiquico

Encontramos o paciente no patio interno da enfermaria masculina com vestes fornecidas
pela instituicdo, que se encontravam sujas de cinza de cigarro e desalinhadas. Encontrava-se
descalgo e em condigdes precarias de higiene. Ele dirige-se ao posto de enfermagem, onde pede
por cigarro de forma perseverante. Ao aborda-lo e solicitar que nos acompanhe para um outro
recinto a fim de realizar uma entrevista, o paciente apenas desvia o olhar em minha direc¢do e
continua pedindo um “cigarrinho”. C. acompanha-me inicialmente sem resisténcia ao ser
conduzido pela mao, mas durante o percurso tenta voltar a enfermaria diversas vezes. Essa
resisténcia é facilmente vencida com a insisténcia de que me acompanhe ou com a promessa de

lhe dar um cigarro.

Ao chegar a sala do exame, o paciente senta-se imediatamente no local indicado. C.
permanece com os cotovelos apoiados sobre os joelhos e o olhar fixo numa das pessoas que se
encontravam a sua frente na sala. Quando chamado, s6 desvia o olhar apds varias tentativas.
Responde correctamente seu nome, mas, em relacdo as demais perguntas, ou ndo responde ou o
faz de forma breve e pouco compreensivel. Diversas vezes levanta-se em direc¢do a porta,
voltando-se a sentar quando interpelado. As etapas do Mini exame de estado mental (Mini
Mental State) tornam-se inexequiveis pela atengdo praticamente inexistente ao exame. Na ultima
vez que o paciente se levanta para deixar a sala apenas o observamos, C. abre a porta e volta

calado para a enfermaria.

Sumula psicopatologica

e Aparéncia: descuidada.

e Atitude: indiferente e negativista

e Fala e linguagem: ndo-fluente, perseverante; ecolalia

e (Consciéncia: sem rebaixamento do nivel de consciéncia

e Orientacdo: desorientacdo cronopsiquica, desorientacdo espacial parcial; orientado

autopsiquicamente
e Consciéncia do eu: sem alteragdes ao exame
e Atencao: hipotenaz e hipovigil

e Pensamentos:
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v" Curso: alentecido
v Forma: perseverante

v Conteudo: empobrecido

e Sensopercepc¢do: sem alteragcdes

e Humor: eutimico

e Afecto: timido

e Pragmatismo: hipopragmatico

e Memoria: perda das recordagdes tardias e da capacidade de fixacao
e Inteligéncia: abaixo do grau de escolaridade

e Psicomotricidade: empobrecida

e Consciéncia de morbidade: ausente

e Planos para o futuro: ndo formula

Diagnéstico sindomico

Sindrome demencial.

Diagndstico nosologico

Eixo I Episodio depressivo

Eixo II Empobrecimento intelectual progressivo

Eixo III Deméncia fronto-temporal (FO3 da CID-10)

Eixo IV Inicio da aposentagao coincidente com o inicio do quadro

Eixo V Dependéncia de cuidados para a realizagdo de actividades basicas
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Diagnostico diferencial
Deméncia na doenga de Pick (F02.0 — CID — 10)
Deméncia na doenca de Alzheimer (FOO — CID — 10)

Deméncia na doenga Vascular (FO1 — CID — 10)

Evolucao

Dezembro de 2001

O paciente estava bastante agressivo no inicio da interven¢ao; era dificil a abordagem e a
equipa de saude tinha receio da sua agressividade. Em alguns momentos, recusava-se a tomar a
medicacao oral. Quando abordado, esquivava-se ou tinha atitude ameacadora, chegando a agredir
algumas vezes a equipa de enfermagem. Apresentava também insonia. Foi iniciando tratamento
com trazodona (25 mg/dia), com melhora importante da agressividade e insonia. Como o
paciente apresentava mussitagdo, alucinacdo auditiva e negativismo, foram introduzidos
olanzapina 10 mg/dia e lorazepam 6 mg/dia. Apds trés semanas, ainda apresentava mussitacao e
alucinagdo auditiva; a olanzapina foi entdo substituida por risperidona 3 mg/dia, com boa

resposta.

Marco 2003

O paciente permanece no leito quase todo o dia. Levanta-se apenas para fumar e para se
alimentar. Nao cuida espontaneamente da sua higiene pessoal. Nao tem apresentado mais
episodios de agressividade, mussitagcdo ou alucinagdes auditivas. Permanece em uso de 25 mg/dia

de trazodona e 2 mg/dia de risperidona.

Recebeu alta em Abril do mesmo ano, com seguimento em regime de ambulatério.
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Exames laboratoriais relevantes

Transcri¢do do laudo da RNM de cranio com espectroscopia realizada em 20/02/2002, no

Hospital Barra D or:

“Sulcos corticais e fissuras laterais marcados especialmente nos lobos frontais.” Foco de
sinal elevado em T2 e Flair observados na substancia branca periventricular, nas coroas radiadas,
nos centros semiovais e subcortical frontal a direita. Sistema ventricular dentro dos limites
anatomicos. Reducdo significativa dos niveis relativos do NAA compativel com diminuicao da
densidade neuronal cortical. Estes achados sugerem possibilidade de processo neurodegenerativo
cortical.”

Transcri¢do do laudo da RM de crdanio com espectroscopia realizada em 11/03/2003, no
IRM, Humanita:

“Microangiopatia degenerativa da substancia branca, inalterado em comparagdo com o
exame realizado em 28/03/2001. Hipocampos com volume normal. Importantes alteragdes
espectrais na margem posterior do giro do cingulo. Redu¢do do niimero e viabilidade neural

frontal associado ao aumento dos niveis de glutamina e glutamato nesta topografia”.

Actualmente acredita-se que nenhuma medicacdo possa prevenir, reverter ou travar a
evolucdo de DFT. Os farmacos colinérgicos que retardam a progressdo da doenca de Alzheimer
em alguns pacientes ndo ¢ provavel que sirvam para os doentes de DFT, que ndo apresentem

nenhum deficit colinérgico (Proctor, A. W.; Qurne, M.; Francis, P.T., 1999)

Os anti-depressivos potenciadores de serotonina poderiam servir para tratar alguns dos
trantornos conductuais. Os antipsicoticos podem aliviar os sintomas de DFT naqueles pacientes
que tém delirio ou alucinagdes. Contudo, estes medicamentos podem, as vezes, exacerbar os
sintomas de DFT. Todos os farmacos tém efeitos secundarios, mas as vezes, pode-se usar em
beneficio do doente.
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