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Deméncia frontotemporal em paciente feminina de 56 anos: relato de caso
Frontotemporal Dementia (FTD) in a fifty-six-years-old female patient: case report
Demencia Frontotemporal (DFT) en una paciente de cincuenta y seis afios: informe de un caso
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Resumo

A deméncia é uma das mais importantes causas de morbimortalidade entre os idosos e se caracteriza pelo declinio progressivo em maltiplos
dominios cognitivos. Paciente do sexo feminino, 56 anos, iniciou quadro ha 3 anos, caracterizado por apatia, anedonia e isolamento social.
Procurou atendimento com médico que atribuiu sintomas a depressdo. Contudo, ndo houve melhora. Ha dois anos evoluiu com delirios
persecutorios, confabulagdes, alucinagéo visual. Acompanhante notou que a paciente tinha dificuldades em se expressar e na compreensao.
Devido & refratariedade ao tratamento foi solicitada avaliagio de neurologista. A consulta inicial, paciente apresentava-se orientada no
tempo, espago. Mini exame do estado mental 26/30 pontos. Fluéncia verbal seméantica. Apds 6 meses, evoluiu com empobrecimento do
vocabulario. A época estava dependente de familiares para realizagio de atividades de vida diaria. Na ressonancia magnética encefélica
apresentou atrofia cortical difusa, com predominio em regides frontais e temporais a esquerda. Atualmente estd em uso de risperidona e
memantina. A atrofia cerebral dos lobos frontais e temporais ou deméncia fronto temporal (DFT) afeta predominantemente o lobo frontal do
cérebro, podendo se estender para o temporal. A patologia caracteriza-se por significativa alteracdo da personalidade e do comportamento,
com relativa preservacdo das fungdes mnésticas e visuoespaciais. A linguagem € progressivamente afetada. A memoria encontra-se
preservada no inicio da doenca e as alteracdes comportamentais e da personalidade sdo bastante significativas. A variante comportamental é
a mais comum. Ela apresenta uma deterioracdo gradual da funcdo executiva e da personalidade, enquanto a capacidade visuoespacial é
afetada apenas em estadios avancados.

Descritores: Transtornos Neurocognitivos; Deméncia Frontotemporal; Testes de Estado Mental e Deméncia.

Abstract

Dementia is one of the most important causes of morbimortality among elderly people and is characterized by progressive decline in multiple
cognitive domains. A fifty-six-years-old female patient started a medical condition three years ago, characterized by apathy, anhedonia and
social isolation. She sought healthcare with a medical who assigned symptoms to depression. However, there was no improvement. Two
years ago, she evolved with persecutory delirium, confabulations, visual hallucination. Due to the refractoriness of the treatment, a
neurologist evaluation was requested. At the initial consultation, the patient was oriented in time and space. The Mini—-Mental State
Examination (MMSE) test was 26/30 points. Regarding to Semantic verbal fluency, after 6 months, she evolved with impoverishment of
vocabulary. At the time she was dependent on family members for daily activities. In brain magnetic resonance, she showed having diffuse
cortical atrophy, with predominance in frontal and temporal regions on the left. Currently, she’s using risperidone and memantine. Cerebral
atrophy of the frontal and temporal lobes or Front-Temporal Dementia (FTD) affects, predominantly the frontal lobe of the brain, and may
extend to the temporal. The pathology is characterized by significant personality and behavioral changes, with relative preservation of the
mnestic and visuospatial functions. The language is progressively affected. Memory is preserved at the onset of the disease and the
behavioral and personality changes are quite significant. The behavioral variant is the most common. It presents a gradual deterioration of
executive function and personality, while visuospatial capacity is affected only in advanced stages.

Descriptors: Neurocognitive Disorders; Frontotemporal Dementia; Mental Status and Dementia Tests.

Resumen

La demencia es una de las causas mas importantes de morbimortalidad entre personas mayores y se caracteriza por una disminucién
progresiva en multiples dominios cognitivos. Una paciente de cincuenta y seis afios de edad comenz6 una condicién médica hace tres afios,
caracterizada por apatia, anedonia y aislamiento social. Ella buscé atencién médica y asignaron sus sintomas a depresion. Hace dos afios, ella
evoluciond con delirio persecutorio, confabulaciones, alucinacion visual. Debido a la refractariedad del tratamiento, se solicitd una
evaluacion neurolégica. En la consulta, el paciente estaba orientado con respecto a tiempo y espacio. En el Examen de Estado Mini-Mental
(EEMM) obtuvo 26/30 puntos. Con respecto a la fluidez verbal seméntica, después de 6 meses, evoluciond poco en su vocabulario. En ese
momento ella dependia de los miembros de la familia para las actividades diarias. En la resonancia magnética cerebral, mostré una atrofia
cortical difusa, con predominio en las regiones frontal y temporal de la izquierda. Actualmente, ella estd usando risperidona y memantina. La
atrofia cerebral de los l6bulos frontal y temporal afecta predominantemente el 16bulo frontal del cerebro, y puede extenderse al temporal. La
patologia se caracteriza por cambios significativos en la personalidad y el comportamiento, con una preservacion relativa de las funciones
mnisticas y visuoespaciales. El lenguaje se ve progresivamente afectado. La memoria se preserva al inicio de la enfermedad con variaciones
constantes en la personalidad. La funcion ejecutiva se deteriora paulatinamente, mientras que la capacidad visuoespacial se ve afectada en
etapas avanzadas.

Descriptores: Trastornos Neurocognitivos; Demencia Frontotemporal; Pruebas de Estado Mental y Demencia.

INTRODUCAO
No processo natural de envelhecimento

caracteristicas  principais sdo: comprometimento

ocorre maior vulnerabilidade a doengas e, com isso,
maior frequéncia de doencas crénico-degenerativas
que podem alterar a salide de maneira sistémica. A
deméncia é uma das mais importantes causas de
morbimortalidade entre os  idosos, sendo
caracterizada como  uma sindrome  cujas
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progressivo de diversos dominios cognitivos, dentre
eles a memoria, linguagem, comportamento, fungdes
visuoespaciais e  fungbes  executivas.  Tal
comprometimento leva ao prejuizo no
desenvolvimento psicossocial do individuo™?.

A deméncia é o problema de saude mental
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gue mais rapidamente cresce em importancia e
namero. Sua prevaléncia aumenta exponencialmente
com a idade®. Atualmente, 0 nimero de pessoas
vivendo com deméncia no mundo é estimado em 35.6
milhdes e ird dobrar até 2030 e mais que triplicar até
2050. No Brasil, informagfes sobre incidéncia e
prevaléncia de deméncias restringem-se a pequenas
areas geograficas e a determinados periodos de
tempo, ou seja, ndo ha continuidade e nem amplitude
nos registros dessa doenca. América Latina €
considerada uma regido na qual faltam informacGes
de qualidade. Porém, os profissionais de salde
mental devem estar capacitados para diagnosticar e
monitorar a evolucdo dos sintomas desses
pacientes®®.

A deméncia se caracteriza pelo declinio
progressivo em mdltiplos dominios cognitivos,
comprometendo as atividades sociais e ocupacionais
do paciente acometido e pouco se pode fazer para
impedir ou reverter o quadro demencial. E possivel
apenas retardar sua evolucdo quando o diagndstico é
feito na fase inicial®’.

O declinio da capacidade cognitiva (DCC)
decorre dos processos fisiologicos do envelhecimento
ou de um estégio de transi¢do para as deméncias. A
deméncia é uma sindrome clinica que pode ser
causada por uma série de doengas subjacentes,
relacionadas as perdas neuronais e aos danos a
estrutura cerebral®.

As deméncias podem ser classificadas em
duas categorias: degenerativas e ndo degenerativas.
As deméncias ndo degenerativas sdo decorrentes de
outras condi¢cdes patol6gicas, como 0s processos
infecciosos, traumatismos, deficiéncias nutricionais,
tumores, dentre outros. Ja as deméncias
degenerativas tém sua origem predominantemente
cortical, como é o caso da deméncia frontotemporal®.
Estudos referem a importancia do relato de um
informante como parte fundamental dos critérios
estabelecidos para o diagndstico da sindrome
demencial. E fundamental a verificagio da historia de
declinio cognitivo por meio da observacdo de um
familiar, principalmente na avaliagdo de individuos
de baixa escolaridade, cuja performance em testes
neuropsicoldgicos pode estar comprometida. Testes
funcionais devem ser adicionados a avaliacdo
cognitiva para melhorar a acurécia diagndstica’.

As classificagcfes de doencgas CID-10 e DSM-
IV indicam que o diagnostico de deméncia baseia-se
principalmente na presenca de declinio da meméria e
de outras fungbes corticais superiores como
linguagem, praxia, capacidade de reconhecer e
identificar ~ objetos,  abstracdo,  organizacao,
capacidade de planejamento e sequenciamento.
Assim, a abordagem de individuos com maior risco
de deméncia deve incluir sempre a avaliacdo das
funcdes cognitivas®.

Os critérios da National Institute on Aging
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(NIA) diferem em alguns aspectos dos supracitados.
De acordo com NIA, a deméncia é diagnosticada
guando ha comprometimento cognitivo determinado
pelo envolvimento de pelo menos dois dominios
cognitivos — memdria, funcdo executiva, funcdo
visuoespacial,  linguagem, comportamento  —
causando prejuizo funcional e que representam um
declinio em relacdo a niveis anteriores. Tais sintomas
ndo séo explicados por Delirium ou outras desordens
psiquiatricas importantes. O comprometimento
cognitivo é detectado e diagnosticado através de uma
combinagdo de anamnese do paciente e um
informante experiente junto com uma avaliacdo
cognitiva objetiva, como o exame do estado mental
ou avalia¢do neuropsicoldgica’.

Diversos instrumentos foram desenvolvidos
durante os ultimos anos para auxiliar na investigagdo
de possiveis deficits cognitivos em individuos de
risco, como € o caso dos idosos. O Mini Exame do
Estado Mental (MEEM) é a escala de avaliacéo
cognitiva mais amplamente utilizada com essa
finalidade®.

A avaliacdo funcional é uma tentativa
sistematizada de mensurar 0s niveis, nos quais, uma
pessoa se enquadra, numa variedade de areas, tais
como: integridade  fisica, qualidade  de
automanutencdo, qualidade no desempenho dos
papeis, estado intelectual, atividades sociais, atitudes
em relagdo a si mesmo e ao estado emocional®. A
utilizacdo de escalas de avaliagdo funcional, como a
Clinical Dementia Rating (CDR) ajuda na avaliacdo
inicial e seguimento dos pacientes.

Independéncia funcional é definida como
capacidade de realizar algo com os proprios meios e
estd ligada a mobilidade e a capacidade funcional
realizada onde o individuo vive sem requerer ajuda
para a execucdo das atividades basicas e
instrumentais da vida diaria>. Com a evolugdo da
doenca, a pessoa torna-se dependente de cuidados
familiares. Cuidar de pessoas com deméncia
representa uma sobrecarga para o cuidador. Os
distarbios de comportamento do portador podem
levar o cuidador a apresentar quadros depressivos e
de ansiedade que contribuem para a deterioracdo de
suas condigdes fisicas. Saber reconhecer os sintomas
da doenca pode ajudar a diminuir a tensdo entre o
cuidador e o paciente, melhorar o cuidado e,
consequentemente, a qualidade de vida de
ambos®**,

CASO CLIiNICO

Paciente do sexo feminino, 56 anos, casada
com ensino médio completo. Segundo acompanhante,
iniciou ha 3 anos quadro caracterizado por apatia,
anedonia e isolamento social. Procurou atendimento
com médico psiquiatra que atribuiu sintomas a
depressdo. Iniciou uso de Amitriptilina 50mg/dia.
Contudo, com o inicio do tratamento, familiares ndo
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notaram melhora. H& dois anos evoluiu com
exacerbacdo dos sintomas, quando passou apresentar
delirios persecutorios, confabulacdes e alucinacao
visual. Acompanhante notou também que a paciente
tinha dificuldades em se expressar e na compreensao
de algumas palavras. Devido a refratariedade ao
tratamento foi questionado o diagndstico de
transtorno de humor e solicitada avaliacdo de médico
neurologista. A paciente tem irmdo com quadro
cognitivo comportamental semelhante. A consulta
inicial, apresentava-se orientada no tempo, espaco.
Mini exame do estado mental 26/30 pontos - perdeu
pontos na realizacdo de comando, leitura, escrita e na
copia do desenho. Fluéncia verbal seméntica -
nomeou 7 animais em 1 minuto. Teste de trilhas,
go-no-go e Teste de Luria alterados. Apds 6 meses da
primeira consulta, a paciente evoluiu com
empobrecimento  importante  do  vocabulério.
Respondendo apenas com repeticdo de palavras. A
época estava totalmente dependente de familiares
para realizacdo de atividades instrumentais e basicas
de vida diéria. Realizou exames laboratoriais, liquor -
normais - e ressonancia nuclear magnética encefalica
gue evidenciou atrofia cortical difusa, com
predominio em regides frontais e temporais a
esquerda. Atualmente a paciente estd em uso de
risperidona 3mg 1/2comprimido a tarde e 1
comprimido a noite, memantina 10mg 1x/dia.

DISCUSSAO

A atrofia cerebral dos lobos frontais e
temporais ou deméncia frontotemporal (DFT) foi
associada a comprometimento inicial da funcdo
executiva e do comportamento e da linguagem em
algumas variantes, desafiando o dito em 1892, que o
processo  de  degeneracdo  cerebral  seria
invariavelmente difuso. Pacientes com degeneragdo
frontotemporal sdo frequentemente diagnosticados
com doenca de Alzheimer, que se encontra com
maior  frequéncia estaticamente em  doengas
degenerativas corticais, no entanto, grande parte
deles sofrem de deméncia fronto temporal. Apresenta
prevaléncia estimada de 15-22 casos por 100.000
pessoas entre 0s 45 e 0s 65 anos'.

A DFT afeta predominantemente o lobo
frontal do cérebro, podendo se estender para o lobo
temporal. Entende-se assim por DFT deméncias
produzidas por atrofia cortical focalizada nos lobos
frontais elou temporais'. Manifesta-se
principalmente no periodo pré-senil, entre 45 e 65
anos de idade, ocorrendo na mesma proporcdo em
homens e mulheres. O histérico familiar esta
intimamente relacionado a doenca, correspondendo a
50% dos casos. Sendo assim, o fator genético é
importante para o desenvolvimento da deméncia
frontotemporal, porém no ha predominio de sexo®.

A patologia caracteriza-se por significativa
alteracdo da personalidade e do comportamento, com
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relativa preservacdo das fungbes mnésticas e
visuoespaciais. A linguagem, por sua vez, é
progressivamente  afetada, = podendo  ocorrer
dificuldades na compreensdo e na expressao verbal,
com reducéo da fluéncia ou mesmo mutismo*?*,

Como a memdria se encontra preservada no
inicio da doenca e as alteracdes comportamentais e
da personalidade sdo bastante significativas, o
psiquiatra desempenha importante papel no
reconhecimento precoce da DFT, que muita das
vezes tem como seu principal diagndéstico diferencial
doencas psiquiatricas. As gqueixas sao frequentemente
trazidas por familiares, pois a maioria dos pacientes
ignora suas alteraces de personalidade, de
comportamento e de conduta social. Portanto, o
desenvolvimento desses sintomas no periodo pré-
senil deve alertar para o diagndstico da DFT**.

Segundo McKhann et. al.™ os critérios gerais
para diagndstico da DFT incluem desenvolvimento
de défices comportamentais ou cognitivos, graduais e
progressivos, manifestados por: a) alteragdo precoce
e progressiva na personalidade (dificuldade na
adaptagdo do comportamento: respostas ou atividades
inapropriadas) e, b) alteragdo precoce e progressiva
na linguagem caracterizada por problemas de
expressdo ou nomeacdo e na compreensdo dos
significados das palavras. Os défices la ou 1b
causam dano na funcdo social ou ocupacional e
representam um declinio em relagdo a um nivel
previamente superior de funcionamento. Os défices
ndo sdo consequéncia de outras alteragdes do Sistema
Nervoso, alteragdes sistémicas ou abuso de
substancias. Ademais, ndo ocorrem exclusivamente
durante o curso de delirium e nem sdo devidos a
patologia psiquiatrica (ex. depresso)™.

A DFT distingue-se em trés formas clinicas,
uma comportamental e duas relacionadas a
comprometimento predominante da linguagem:
afasia progressiva primaria (APP) e deméncia
semantica (DS) cuja apresentacao inicial depende da
localizacdo das alteracdes cerebrais subjacentes™.

A variante comportamental é a mais comum
dos DFT. Ela apresenta uma deterioracdo gradual da
funcdo executiva e da personalidade, enquanto a
capacidade visuoespacial é afetada apenas em
estadios avancados. A alteracdo mais marcante € a
mudanca na personalidade que se apresenta como
apatia ou desinibicdo,a medida que a doenca
progride, os pacientes também perdem o senso de
higiene pessoal e o controle do esfincter, seguindo-se
0 inicio de acBes sociopaticas e estereotipadas,
mudangas nos padrbes alimentares e
hiperoralidade™.

Essa sindrome clinica tem 3 subtipos clinicos
correspondentes ao lobo pré-frontal afetado areas:
dorsolateral (pseudodepressao ou sindromes de
convexidade frontal), orbitomedial (sindrome de
desinibigdo, pseudomania ou pseudopsicopatia), ou
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giro medial frontal/cingulado (sindrome apatica,
sindrome aquinémica). O aparecimento da doenca
geralmente ocorre antes da idade de 65 anos e a idade
tipica de inicio é cerca de 58 anos".

Testes neuropsicolégicos mostram um déficit
na funcdo executiva e na memoria funcional,
acompanhada de violagGes das regras e confabulacao
durante a avaliacdo. Nesses pacientes, 0s exames de
imagem mostram alteragBes nas estruturas frontais
em estagios iniciais,a medida que os sintomas
progridem, a atrofia se estende para estruturas
posteriores, como os lobos temporais e parietais®’.

A variante comportamental apresenta uma
mudanca insidiosa na personalidade, na conduta
interpessoal e em caracteristicas que mudam
emocional, que refletem progressivamente na
degeneragdo do circuito nervoso envolvido na
cognicdo social, refutagdo emocional, motivagdo e
tomada de decisGes. O inicio geralmente é dificil de
se identificar. Portanto como o diagnostico inicial é
limitado, uma entrevista com um familiar préximo
para suscitar a natureza dos primeiros sintomas e sua
progressdo € vital. Desinibi¢cdo social, euforia,
estereotipada ou aberrante comportamento motor e
mudangas na preferéncia alimentar sdo as
caracteristicas que diferenciam a deméncia™>*®,

No inicio do processo de doenca, 0s
pacientes com demencia DFT podem executar
relativamente bem testes neuropsicoldgicos formais,
apesar da presenca de alteracOes de personalidade
significativas e mudancas comportamentais. O mini
exame do estado mental (MEEM) é insensivel pois
da énfase na avaliacdo da atencéo e orientacdo, itens
gue podem estar preservados no estagio inicial da
DFT. O Montreal Cognitive Assesssment (MoCA) se
apresenta como ferramenta de rastreio mais sensivel
pois enfatiza a fungdo executiva e capacidade de
abstragao™**,

Segundo Lanata e Miller’® um grupo de
sintomas é caracteristico na deméncia frontotemporal
variante comportamental. Inclui apatia (manifestada
como inércia, motivacdo reduzida, falta de interesse
em hobbies anteriores, reducdo frequente no alcance
da  expresséo  emocional, mudancas no
comportamento alimentar, perda de empatia e
isolamento social progressivo), desinibicdo (a¢des
impulsivas  tais como gastos eXCessivos,
comportamentos sexualmente inapropriados ou
socialmente  embaracosos) e  comportamento
repetitivo ou estereotipico (acumulacdo, rigidez
mental, dificuldade em se adaptar a novas situacfes
ou rotinas).

Na maioria dos casos de DFT, a atrofia do
frontalmedial, orbitofrontal e cortico da insula
anterior podem ser observados visualmente em
ressondncia magnética, realizada no plano coronal.
No entanto, a ressonancia magnética normal para
inspecdo visual ndo exclui um diagnostico de variante
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comportamental, pois as mudangas podem ser sutis
nos estagios iniciais™ 2.

A sobrevivéncia média dos pacientes com
DFT é estimada em 6-11 anos apds o inicio dos
sintomas e 3-4 anos a partir de diagnostico. A
maioria dos estudos sugere que as taxas de
sobrevivéncia sdo menores e a deteriora¢do cognitiva
e funcional progride mais rapido em DFT do que em
doenca de Alzheimer. No entanto, outros estudos
sugerem o oposto. A associacdo com doenca de
neurdnio motor e a presenca de comprometimento da
linguagem no diagnostico foi proposto como fatores
que reduzem a sobrevivéncia®’.

Atualmente ndo ha abordagens de tratamento
especificas para DFT disponivel na préatica clinica. O
tratamento € basicamente sintomatico ou de apoio e
seu principal objetivo é aliviar sintomas e melhorar a
qualidade de vida do paciente, especialmente quando
mudancas comportamentais sdo tdo pronunciadas que
interferem com o cuidado ao paciente®’.
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