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RESUMO
As doenças degenerativas primárias abrangem
a maioria das causas de demência, com a
avaliação neuropsicológica contribuindo com o
diagnóstico diferencial e auxiliando na avaliação
da gravidade do comprometimento cognitivo. A
doença de Alzheimer é a principal causa de
demência primária, com comprometimento em
testes de avaliação de memória explícita
(declarativa, episódica), destacando-se das
demais áreas cognitivas. Outras causas de
demência, como demência por corpúsculos de
Lewy e demências fronto-temporais apresentam
maior alteração em testes de função executiva.
A avaliação neuropsicológica na doença de
Huntington revela um comprometimento precoce
na memória explícita (dificuldade no proces-
samento de informações). O exame neuropsi-
cológico nas demais causas de demências não
possui particularidades que as diferenciem.
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Demência é uma síndrome de comprometimento cognitivo e compor-
tamental, severo o suficiente para interferir com a atividade de vida diária e
a qualidade de vida. Existem cerca de 70 doenças que podem causar
demência, entretanto nem todas são progressivas. As demências ocorrem
primariamente em fases mais tardias da vida, com uma prevalência de 1%
aos 60 anos, dobrando a cada 5 anos até atingir 30% a 50% aos 85 anos1. O
diagnóstico preciso das síndromes demenciais é importante para detectar
causas reversíveis de demência, permitindo ao médico predizer o curso da
doença, facilitando o planejamento do paciente e da família quanto a suas
atividades sociais, além disso, a padronização do enfoque diagnóstico nas
demências é importante na pesquisa clínica, incluindo estudos epidemio-
lógicos e terapêuticos.

Embora existam diversas causas de demência, a doença da Alzheimer (DA)
responde por cerca de 70% (isolada ou em associação) dos casos em países
industrializados2. Em uma pequena porcentagem dos casos, uma etiologia
reversível ou tratável poderá ser identificada como causa de demência, sendo os
exemplos mais importantes as doenças da tireóide, neurossífilis, infecções por
fungos, deficiências de vitaminas, e lesões estruturais do cérebro como tumores,
hematomas subdurais e hidrocefalia (tabela 1).

As doenças degenerativas primárias abrangem a maioria das causas de
demência (tabela 2), havendo critério clínico bem-estabelecido para alguns tipos
de demência, como DA, demência com corpúsculos de Lewy e demência do
tipo lobo frontal.

O diagnóstico clínico das demências inclui o teste neuropsicológico do
paciente examinado, podendo ajudar no diagnóstico diferencial das diversas
causas de demência, bem como avaliar o grau de severidade do comprometimento
cognitivo. A exatidão do diagnóstico clínico (neuropsicológico), quando
comparado com o diagnóstico anatomopatológico, varia de doença para doença,
atingindo 91,4% na DA5 e 85% na demência vascular6.

 Neste artigo tentaremos apresentar algumas características neuropsi-
cológicas das diferentes causas de demência degenerativa primária que podem
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TABELA 1
Causas freqüentes de síndromes demenciais (Corey-

Bloom, 1996)3

• Doença de Alzheimer (DA)

• Demência associada com corpúsculos de Lewy

• DA e demência vascular (demência mista)

• Depressão

• Demência vascular

• Distúrbios metabólicos

• Intoxicação por drogas

• Infecções

• Lesões estruturais

• Demência secundária ao álcool

• Hidrocefalia

• Doença de Parkinson

• Demência de Pick e outras demências frontais

TABELA 2
Doenças degenerativas do SNC causando demência

(Mayeux, Foster, Rossor e Whitehouse, 1993)4

• Doença de Alzheimer (DA)

• Doença de Pick

• Doença de Huntington

• Doença de Parkinson

• Paralisia supranuclear progressiva

• Síndrome de Hallervorden-Spatz

• Epilepsia mioclônica progressiva

• Gliose subcortical progressiva

• Complexo demência-parkinsonismo – ELA

• Degeneração do lobo frontal do tipo não Alzheimer

consiste no indivíduo repetir seqüências de números que
acabou de ouvir; podem ainda ser solicitados a repro-
duzir seqüências de "toque de blocos" como no Corsi
Block Tapping Test10.

Memória explícita (declarativa, episódica): os
pacientes devem ter comprometimento desse subsistema
de memória para preencher os critérios diagnósticos do
DSM-IV11 de demência. O déficit de aprender infor-
mações, no nível episódico, aparece precocemente e está
sempre presente, ou seja, o aprendizado de eventos e
pessoas, que é importante têmporo-espacialmente para
o conhecimento autobiográfico, está prejudicado. Outra
marca da DA é a dificuldade em resolver problemas do
dia-a-dia e de planejar atividades corretamente (secun-
dárias ao déficit de aprendizado de informações). Um
déficit em evocar fatos e eventos, principalmente os
adquiridos mais recentemente, também está presente, é
proporcional ao déficit de aprendizado episódico e pode
ser percebido na dificuldade dos pacientes em reco-
nhecer locais e a relação de pessoas e objetos com esses
locais. Isso explica a confusão, precocemente notada nos
indivíduos, quando têm de enfrentar mudanças rápidas
de cena e locais12. Testes aqui utilizados são vários,
como teste da lista de palavras, teste de aprendizado de
associação pareada, evocação de história (memória
lógica), entre outros.

Memória implícita (não-declarativa, semântica,
procedural): podemos testar de diferentes maneiras esse
subsistema, havendo muita discussão a respeito do

nos ajudar no diagnóstico diferencial entre elas, bem
como, no caso de DA, mostrar algumas características
que se diferenciam no estadiamento da doença.

O exame neuropsicológico, em geral, inicia-se com um
teste breve, abrangente e simples, que funciona como triagem
para detecção do comprometimento cognitivo, sendo os mais
utilizados, o miniexame do estado mental7 e a escala de
demência de Blessed8. Esses testes devem ser aplicados de
maneira criteriosa, adaptados para idade e escolaridade9, não
sendo aplicáveis como instrumento único para diagnóstico
e acompanhamento das demências.

DOENÇA DE ALZHEIMER

A principal característica cognitiva em DA é o
comprometimento progressivo da memória, entretanto
os testes dessa área cognitiva são aplicáveis apenas nos
estágios mais precoces da doença (leve e moderado),
pois os pacientes em estágio severo não são passíveis
de teste.

Memória de trabalho (working memory, memória
primária): tanto para informações verbais como para
visuoespaciais, parece haver comprometimento na DA
leve, embora haja controvérsias. Tipicamente essa
memória é testada por meio do span de dígitos, que
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comprometimento ou não de suas diversas áreas. Eslinger
e Damasio13 demonstraram que o aprendizado de
habilidades, por testes sensório-motores como o teste de
perseguição rotatória (outros testes dessa área são o
desenho pelo espelho e o teste de leitura invertida), está
preservado em pacientes com DA, apesar do desempenho
inicial desses indivíduos estar abaixo daquele da
população-controle. Heindel et al.14 também encontraram
preservação no aprendizado desse teste, entretanto
encontraram comprometimento no teste de pré-ativação
verbal (priming). Alguns testes de avaliação de priming
verbal (priming  de complementação de palavras)
consistem em ler palavras (por exemplo: cadeira), sendo
posteriormente apresentadas as letras iniciais (por
exemplo: C-A-D-) e solicitado para completar com a
primeira palavra que vier à cabeça. Esses testes apresentam
discussão quanto aos resultados encontrados, com alguns
estudos demonstrando uma redução significativa no teste
de priming na complementação de palavras14,15,16 nos
pacientes, enquanto outros estudos não apresentam
comprometimento nos testes de memória procedural17.
Então, pacientes com DA têm evidências de bases neurais
separadas para o aprendizado sensório-motores de
habilidades, preservado em muitos demenciados leves;
para a pré-ativação verbal comprometida em outros tantos
pacientes. Diferente do que ocorre, por exemplo, na
doença de Huntington (doença degenerativa, que inclui
demência como critério diagnóstico), em que ocorre
comprometimento nos testes de aprendizado de
habilidades, e preservação no desempenho de testes de
pré-ativação verbal18.

Linguagem: os déficits de linguagem observados
precocemente na DA podem ser notados com a
dificuldade em nomear objetos (teste de nomeação de
Boston), análise de discurso, vocabulário, capacidade
descritiva e compreensão de leitura. A fala pode
tornar-se um pouco lenta, podendo haver perseveração,
repetição de palavras e frases fora de contexto. O teste
de fluência verbal é muito sensível e utilizado para
avaliar linguagem em estágios precoces da DA. Consiste
em solicitar ao paciente, dentro de um tempo deter-
minado, a falar o maior número de palavras possíveis
que comecem com certa letra (categoria simbólica) ou
de determinada categoria semântica (por exemplo:
animais). Na DA leve, a categoria simbólica parece estar
mais comprometida que a categoria semântica, embora
em DA moderada e severa, as duas categorias estejam
igualmente comprometidas19. Em estágios iniciais da
DA, as capacidades léxicas e semânticas parecem ser
mais vulneráveis à doença, enquanto as capacidades

sintáticas e fonológicas estão relativamente preserva-
das20. Nos estágios moderados da doença, as alterações
incluem parafasias (paragramáticas), permanecendo
morfemas sintáticos, apesar de haver algumas trocas
semânticas e neologismos. Desenvolvem ainda
dificuldade de compreensão com a evolução da doença
(afasia de Wernicke ou afasia transcortical). Na fase
severa da DA, há uma diminuição da fluência, ecolalia,
perseveração e sons ininteligíveis, como grunhido e
murmúrio, estando a capacidade de comunicação global
severamente comprometida21.

Atenção: déficits de atenção seletiva, medidos por
testes de tempo de reação, com lentificação do tempo,
foram demonstradas na DA22. Outros testes utilizados,
e que também apresentaram alterações, são o teste de
símbolo de dígitos, teste das trilhas e teste de Stroop10,
embora existam relatos de desempenho normal nos testes
de atenção dos pacientes com DA23.

Demais áreas cognitivas: as funções visuoespaciais
estão comprometidas no curso da doença, com os
pacientes perdendo-se, com desorientação espacial, e
dificuldade em manusear aparelhos complexos. Os testes
visuoespaciais podem ser testes de desenho, cópia,
orientação de linhas, construção com blocos, labirinto,
leitura de mapa, entre outros21. As funções executivas
podem estar comprometidas, porém parece não ocorrer
em estágios iniciais da doença17.

DEMÊNCIA COM
CORPÚSCULOS DE LEWY

O diagnóstico clínico de demência com corpúsculos
de Lewy (DL) inclui um progressivo declínio cognitivo,
que interfere nas atividades de vida diária do indivíduo.
Além das alterações cognitivas, que discutiremos a
seguir, deve apresentar outros sinais e sintomas como
alucinações visuais recorrentes (em geral bem estru-
turadas e detalhadas) e alterações motoras de parkinso-
nismo. Pode apresentar história de quedas, síncopes,
perdas transitórias de consciência, hipersensibilidade a
neurolépticos. Uma das características em DL é a
flutuação das funções cognitivas, havendo a possi-
bilidade de o indivíduo alternar períodos (horas ou
semanas) de profundo déficit cognitivo com períodos
de quase-normalidade24. Quando comparados com o
exame anatomopatológico, o diagnóstico clínico pode
atingir até 90% de sensibilidade e 97% de especificidade
no diagnóstico de DL25.

Testes de exame mental podem confirmar a presença
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de alteração cognitiva, mas podem ser insuficientes para
diferenciar DL de DA e outras demências, necessitando
de teste neuropsicológico mais detalhado.

Memória: sintomas de alteração da memória persis-
tente nem sempre estão presentes no início da doença,
porém tornam-se evidentes com a evolução da doença.
Os pacientes com DL estão particularmente
comprometidos nos testes de evocação da memória,
enquanto na DA parece haver prejuízo na aquisição e
consolidação da memória.

Demais áreas cognitivas: os indicadores clínicos no
diagnóstico de DL são o mal desempenho nos testes de
funções executivas e resolução de problemas, como nos
testes de Wisconsin (Wisconsin card sorting Test), teste
das trilhas (Trail Making), e fluência verbal (por letras
e categorias), com relativa preservação das funções nos
testes de desempenho visuoespacial (construção com
blocos, desenho do relógio ou cópia de figuras). Com o
progredir da demência, essas diferenças podem perder-
se, tornando difícil o exame clínico e a diferenciação
com outras demências em estágio severo24.

DEMÊNCIAS FRONTO-TEMPORAIS
(INCLUINDO DOENÇA DE PICK)

As manifestações precoces das demências fronto-
temporais (DFT), apesar de representar um grupo
heterogêneo de doenças com características clínicas e
patológicas diversas, são relacionadas às alterações de
comportamento; podendo apresentar-se como isolamento
social, depressão, psicose, perda de crítica, desinibição e
irritabilidade. Essas alterações podem preceder em alguns
anos as alterações intelectuais, mas representam as
características diferenciais desse tipo de demência.

Os testes neuropsicológicos de triagem, como o
MEEM, podem estar normais no início da doença26,
porém variam com a severidade da demência.

Memória: os pacientes com DFT são tipicamente
bem orientados no tempo e espaço, sendo capazes de
fornecer informações; entretanto, desempenham-se mal
nos testes formais de memória. Essa dissociação pode
representar uma falha de estratégia na utilização da
memória, mais até que uma dificuldade em adquirir e
reter informações27.

Linguagem: segundo os critérios clínicos e neuropa-
tológicos das DFT28, os distúrbios de linguagem
caracterizam-se pela progressiva redução da fala (falta
de espontaneidade e economia na forma de falar),

estereotipia da fala (repetição de repertório limitado de
palavras, frases e temas), ecolalia e perseveração, e mais
tardiamente, mutismo.

Demais áreas cognitivas: outras características que
diferenciam DFT são o déficit de iniciação, atingir
objetivos e planejamento (funções executivas), em fases
mais tardias da doença. Outras alterações como apraxia
e funções visuoespaciais não são comprometidas com
freqüência29.

DOENÇA DE HUNTINGTON

A doença de Huntington (DH) é uma doença
neurodegenerativa autossômica dominante, caracte-
rizada por movimentos anormais, demência e alterações
psiquiátricas. O quadro demencial tem características
psiquiátricas predominantes, incluindo delírios, depres-
são e mania. As alterações cognitivas colocam a DH
em um grupo de demências também chamadas de
“demências subcorticais”, junto com a doença de
Parkinson, a paralisia supranuclear progressiva e a
doença de Wilson; aqui, sintomas como afasia, apraxia
e agnosia, marcadamente de envolvimento cortical, não
são vistos com freqüência30.

Memória: está comprometida e aparece precoce-
mente na evolução da doença, apresentando dificuldade
em se lembrar de fatos e eventos públicos, assim como
em testes de evocação (memória explícita); entretanto,
parece haver mais um déficit em processar informações
e uma falha na estratégia de evocação do que aquisição
e consolidação da memória como ocorre na DA. Nos
testes de aprendizado motor e de pré-ativação léxica
(priming), que avaliam memória implícita, os indivíduos
com DH têm desempenho normal no teste de priming, e
prejuízo no teste de perseguição motora (oposto ao que
acontece em DA)14.

Demais áreas cognitivas: a linguagem não tem
comprometimento tão importante como nas demências
corticais, mas parece haver discussão entre os autores31,
com os trabalhos demonstrando comprometimento em
alguns testes que precisam de um acesso eficiente a
reserva léxica (WAIS-R vocabulary subtest, teste de
nomeação de Boston e fluência verbal). O compro-
metimento de funções visuoespaciais é marcante em DH,
como na cópia da figura complexa de Rey-Osterrieth e
teste de orientação espacial (Standardized road map test
of directional sense), relacionando-os a uma percepção
anormal do espaço pessoal30.
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DOENÇA DE PARKINSON

A doença de Parkinson (DP) é a causa mais comum
de demência associada com alterações extrapiramidais.
Em um estudo, mais de 65% dos pacientes com DP
desenvolveram demência aos 85 anos31. Na DP com
demência, também ocorre alteração de memória,
dificuldade em manter atenção, porém as alterações
cognitivas corticais não são muito evidentes, como afasia
e apraxia, pelo menos em estágios iniciais da doença.

Memória: em geral os trabalhos sugerem um compro-
metimento de memória com capacidade preservada em
registrar, armazenar e consolidar informações, porém com
dificuldade em utilizar adequadamente essas informações.
Os testes para avaliar a memória primária (working
memory) parecem estar comprometidos devido ao déficit
de atenção dos pacientes com DP, ou dependem dos
recursos de atenção solicitados em cada teste32. A memória
explícita (declarativa) está preservada para testes de
reconhecimento com estímulo verbal e visuoespacial33,34,
porém podem estar comprometidos quando os testes
implicam organizar a informação mentalmente, escolher e
organizar de forma ativa a resposta, principalmente quando
o material a ser aprendido não está semanticamente
organizado (lista de palavras, Rey Auditory Verbal Learning
Test, teste de evocação seletiva de Buschke)32.

A memória implícita, abrangendo aprendizado
procedural e priming léxico, parece estar comprometida
nos pacientes demenciados com DP, porém estaria
preservada nos não-demenciados com DP14.

Linguagem: são freqüentes as alterações de fala,
tornando-se monótona, com diminuição do uso de
parâmetros vocais para demonstrar ênfase e alteração.
A articulação é imprecisa, por vezes caracterizando uma
disartria hipocinética. Outro fenômeno que ocorre é a
aceleração do ritmo de fala (taquifemia), e menos
freqüentemente a repetição compulsiva de palavras e
frases (palilalia). Há ainda uma diminuição na velo-
cidade do movimento articulatório, e possivelmente uma
alteração no planejamento da fala, assim como ocorre
em outras partes do corpo; entretanto, a taxa de
deterioração da fala nem sempre acompanha as
alterações motoras (bradicinesia)35.

Demais áreas cognitivas: há comprometimento no
desempenho de testes visuoespaciais, quer por alteração
visuomotora, quer por alteração visuoperceptual,
podendo estar relacionadas a um comprometimento de
representação interna. Testes de função executiva
(Wisconsin card sorting test, teste das trilhas B, teste de
Stroop, fluência verbal, torre de Hanói e variantes) estão
prejudicados nos pacientes com DP32.

PARALISIA SUPRANUCLEAR
PROGRESSIVA (SÍNDROME DE
STEELE-RICHARDSON-OLSZEWSKI)

A paralisia supranuclear progressiva (PSP) é uma
doença progressiva, crônica, caracterizada por rigidez
extrapiramidal, distonia axial, labilidade pseudobulbar de
afeto, dificuldade de deglutição, dificuldade severa de
marcha, oftalmoplegia supranuclear e demência. O quadro
demencial não é um critério necessário para o diagnóstico,
entretanto ocorre em 60% a 80 % dos pacientes com PSP.

O comprometimento cognitivo da PSP pode ser
atribuído a alterações subcorticais, como esquecimento,
lentificação do pensamento, mudanças de personalidade
mais do que afasia, agnosia ou alterações visuoespaciais,
e as alterações são similares, porém mais severas que na
DP36. Particularmente, os indivíduos com PSP apresentam
alterações em testes que solicitam movimentos se-
qüenciais e mudança de conceito, e outros testes de função
de lobo frontal. Além desses, testes de procura visual,
fluência verbal, span de dígitos, memória verbal e
memória lógica podem estar comprometidos na PSP37.

GLIOSE SUBCORTICAL PROGRESSIVA

A gliose subcortical progressiva (GSP) é uma doença
neurodegenerativa rara, freqüentemente familiar, com
início na quarta até sexta décadas. O curso é progressivo
por 5 a 30 anos. Inicialmente, é caracterizada por
mudanças emocionais, de personalidade e psiquiátricas,
com delírios, paranóia, alucinações auditivas, depressão,
idéias suicidas, perda de julgamento e comportamento
social. Mais tarde, as mudanças cognitivas tornam-se
evidentes, afetando memória, raciocínio e percepção
visual, não podendo ser distinguidas clinicamente da
doença de Pick. Achados neurológicos focais não fazem
parte da síndrome, porém mutismo pode ocorrer em fases
tardias da doença. O exame microscópico mostra intensa
astrogliose da substância branca subcortical, princi-
palmente na junção córtico-subcortical37.

COMPLEXO ESCLEROSE LATERAL
AMIOTRÓFICA – DEMÊNCIA

Esta doença tem sido descrita no Japão e em países
do Oriente, como um quadro de demência leve a
moderada associado com amiotrofia. Na maioria dos
casos, as mudanças de personalidade iniciam o quadro38.
A demência é descrita com comprometimento de funções
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fronto-temporais, por vezes não sendo possível
distinguir das alterações cognitivas encontradas na doen-
ça de Pick39.

EPILEPSIA MIOCLÔNICA
PROGRESSIVA

A epilepsia mioclônica progressiva (EMP) abrange
um grupo de doenças caracterizadas por mioclonias
espontâneas e de ação, crises generalizadas, por vezes
ataxia, e variáveis níveis de comprometimento inte-
lectual40. Alguns autores colocam a DA de início precoce
como causa de EMP41.

SUMMARY
Neuropsychological examination in the differential diagnosis of primary
dementias
Primary degeneration of the Central Nervous System is the main cause of
dementia. Neuropsychological examination may be helpful not only in
stablishing the etiology, but also the level of cognitive deficits. Most of the so
called primary dementia cases are due to Alzheimer’s disease, in wich the
first disturbances are in explicit episodic memory, at a time when other
functions are largely spared. Other causes of dementia, like fronto-temporal
dementia and Lewy body disease show disturbance in executive functions. In
Huntington’s disease there is an early disturbance of explicit memory with
slowing of information processing. Though some patterns can be identified
(eg slowing of processing and difficulty in shifting strategies in subcortical
dementias), other causes of dementia do not have specific changes at the
neuropsychological examination.

KEY WORDS
Primary dementias, diagnosis, neuropsychological examination.
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