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RESUMO

As doencas degenerativas primarias abrangem
a maioria das causas de deméncia, com a
avaliacdo neuropsicolégica contribuindo com o
diagnéstico diferencial e auxiliando na avaliacéo
da gravidade do comprometimento cognitivo. A
doenca de Alzheimer é a principal causa de
deméncia priméaria, com comprometimento em
testes de avaliagdo de memdria explicita
(declarativa, episédica), destacando-se das
demais areas cognitivas. Outras causas de
deméncia, como deméncia por corpUsculos de
Lewy e deméncias fronto-temporais apresentam
maior alteracdo em testes de fungéo executiva.
A avaliacdo neuropsicoldgica na doenga de
Huntington revela um comprometimento precoce
na memoéria explicita (dificuldade no proces-
samento de informacgdes). O exame neuropsi-
colégico nas demais causas de deméncias nédo
possui particularidades que as diferenciem.
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Deméncia é uma sindrome de comprometimento cognitivo e compor-
tamental, severo o suficiente parainterferir com a atividade de vida diariae
a qualidade de vida. Existem cerca de 70 doencas que podem causar
deméncia, entretanto nem todas sdo progressivas. As deméncias ocorrem
primariamente em fases mais tardias da vida, com uma prevaléncia de 1%
aos 60 anos, dobrando a cada 5 anos até atingir 30% a 50% aos 85 anos!. O
diagnostico preciso das sindromes demenciais é importante para detectar
causas reversiveis de deméncia, permitindo ao médico predizer o curso da
doenca, facilitando o planejamento do paciente e da familia quanto a suas
atividades sociais, além disso, a padronizacéo do enfoque diagnostico nas
deméncias é importante na pesquisa clinica, incluindo estudos epidemio-
|6gicos e terapéuticos.

Embora existam diversas causas de deméncia, a doenca da Alzheimer (DA)
responde por cerca de 70% (isolada ou em associacdo) dos casos em paises
industrializados?>. Em uma pequena porcentagem dos casos, uma etiologia
reversivel ou tratével podera ser identificada como causa de deméncia, sendo os
exemplos mais importantes as doengas da tiredide, neurossifilis, infecgdes por
fungos, deficiéncias de vitaminas, e lesdes estruturais do cérebro como tumores,
hematomas subdurais e hidrocefalia (tabela 1).

As doencas degenerativas primérias abrangem a maioria das causas de
deméncia(tabela2), havendo critério clinico bem-estabel ecido paraalgunstipos
de deméncia, como DA, deméncia com corpusculos de Lewy e deméncia do
tipo lobo frontal.

O diagnéstico clinico das deméncias inclui o teste neuropsicoldgico do
paciente examinado, podendo ajudar no diagnéstico diferencial das diversas
causas de deméncia, bem como avaliar o grau de severidade do comprometimento
cognitivo. A exatiddo do diagndstico clinico (neuropsicol6gico), quando
comparado com o diagnésti co anatomopatol 6gi co, varia de doenca para doenca,
atingindo 91,4% na DAS e 85% na deméncia vascular®.

Neste artigo tentaremos apresentar algumas caracteristicas neuropsi-
col 6gicas das diferentes causas de deméncia degenerativa primaria que podem
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TABELA 1

Causas freglientes de sindromes demenciais (Corey-
Bloom, 1996)3

TABELA 2

Doencas degener ativas do SNC causando deméncia
(Mayeux, Foster, Rossor e Whitehouse, 1993)*

« Doencga de Alzheimer (DA)

» Doencga de Alzheimer (DA)

« Deméncia associada com corpuscul os de Lewy

» Doenca de Pick

* DA e deméncia vascular (deméncia mista)

» Doenga de Huntington

« Depressao

» Doenga de Parkinson

* Deméncia vascular

* Paralisia supranuclear progressiva

« DistUrbios metabdlicos

* Sindrome de Hallervorden-Spatz

« Intoxicagdo por drogas

« Epilepsia miocl6nica progressiva

« Infecgbes

* Gliose subcortical progressiva

o Leshes estruturais

» Complexo deméncia-parkinsonismo — ELA

* Deméncia secundaria ao alcool

» Degeneracéo do lobo frontal do tipo ndo Alzheimer

* Hidrocefalia

« Doenga de Parkinson

* Deméncia de Pick e outras deméncias frontais

nos ajudar no diagnostico diferencial entre elas, bem
como, no caso de DA, mostrar algumas caracteristicas
gue se diferenciam no estadiamento da doenca.

O exame neuropsicol 6gico, em geral, inicia-se com um
teste breve, abrangente e smples, quefuncionacomo triagem
paradeteccdo do comprometimento cognitivo, sendo osmais
utilizados, o miniexame do estado mental” e a escala de
deméncia de Blessed®. Esses testes devem ser aplicados de
maneiracriteriosa, adaptados paraidade e escol aridade®, néo
sendo aplicaveis como instrumento Unico para diagndstico
e acompanhamento das deméncias.

DOENCA DE ALZHEIMER

A principal caracteristica cognitiva em DA é o
comprometimento progressivo da memoria, entretanto
os testes dessa area cognitiva séo aplicaveis apenas nos
estagios mais precoces da doenga (leve e moderado),
pois 0s pacientes em estagio severo ndo sdo passiveis
de teste.

Memoria de trabalho (working memory, memoria
priméria): tanto para informacgdes verbais como para
visuoespaciais, parece haver comprometimento na DA
leve, embora haja controvérsias. Tipicamente essa
memoria é testada por meio do span de digitos, que

consiste no individuo repetir seqiiéncias de nUmeros que
acabou de ouvir; podem ainda ser solicitados a repro-
duzir sequéncias de "toque de blocos' como no Corsi
Block Tapping Test™°.

Meméoéria explicita (declarativa, episddica): os
pacientes devem ter comprometimento desse subsistema
de memdria para preencher os critérios diagnosticos do
DSM-1V! de deméncia. O déficit de aprender infor-
magdes, no nivel episddico, aparece precocemente e esta
sempre presente, ou seja, o aprendizado de eventos e
pessoas, que é importante témporo-espacialmente para
0 conhecimento autobiogréafico, estd prejudicado. Outra
marca da DA é adificuldade em resolver problemas do
dia-a-dia e de planejar atividades corretamente (secun-
dérias ao déficit de aprendizado de informagdes). Um
déficit em evocar fatos e eventos, principalmente os
adquiridos mais recentemente, também esta presente, é
proporcional ao déficit de aprendizado episddico e pode
ser percebido na dificuldade dos pacientes em reco-
nhecer locais e arelagdo de pessoas e objetos com esses
locais. 1sso explicaaconfusdo, precocemente notada nos
individuos, quando tém de enfrentar mudancas répidas
de cena e locais?. Testes aqui utilizados sdo vérios,
como teste dalista de palavras, teste de aprendizado de
associacéo pareada, evocagdo de historia (memoria
|6gica), entre outros.

Memoéria implicita (ndo-declarativa, semantica,
procedural): podemos testar de diferentes maneiras esse
subsistema, havendo muita discusséo a respeito do
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comprometimento ou ndo de suas diversas areas. Eslinger
e Damasio!® demonstraram que o aprendizado de
habilidades, por testes sensorio-motores como o teste de
perseguicdo rotatéria (outros testes dessa area sao o
desenho pelo espelho e o teste de leitura invertida), esta
preservado em pacientes com DA, apesar do desempenho
inicial desses individuos estar abaixo daquele da
popul agdo-controle. Heindel et al.** também encontraram
preservacéo no aprendizado desse teste, entretanto
encontraram comprometimento no teste de pré-ativagdo
verbal (priming). Alguns testes de avaliagdo de priming
verbal (priming de complementacdo 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
primeirapalavraquevier acabeca. Essestestes apresentam
discussdo quanto aos resultados encontrados, com alguns
estudos demonstrando uma reducgo significativa no teste
de priming na complementacdo de palavras'41>' nos
pacientes, enquanto outros estudos ndo apresentam
comprometimento nos testes de memoria procedural*’.
Ent&o, pacientes com DA tém evidéncias de bases neurais
separadas para o aprendizado sensério-motores de
habilidades, preservado em muitos demenciados leves;
paraapré-ativacdo verbal comprometidaem outrostantos
pacientes. Diferente do que ocorre, por exemplo, na
doenca de Huntington (doenca degenerativa, que inclui
deméncia como critério diagndstico), em que ocorre
comprometimento nos testes de aprendizado de
habilidades, e preservacdo no desempenho de testes de
pré-ativacdo verbal 8.

Linguagem: os déficits de linguagem observados
precocemente na DA podem ser notados com a
dificuldade em nomear objetos (teste de nomeacgdo de
Boston), andlise de discurso, vocabulario, capacidade
descritiva e compreensao de leitura. A fala pode
tornar-se um pouco lenta, podendo haver perseveracéo,
repeticdo de palavras e frases fora de contexto. O teste
de fluéncia verbal é muito sensivel e utilizado para
avaliar linguagem em estagios precocesdaDA. Consiste
em solicitar ao paciente, dentro de um tempo deter-
minado, a falar o maior niumero de palavras possiveis
gue comecem com certa letra (categoria simbdlica) ou
de determinada categoria seméantica (por exemplo:
animais). NaDA leve, acategoriasimbdlica parece estar
mais comprometida que a categoria seméantica, embora
em DA moderada e severa, as duas categorias estejam
igualmente comprometidas!®. Em estgios iniciais da
DA, as capacidades |éxicas e seméanticas parecem ser
mais vulneraveis a doenga, enquanto as capacidades

sintaticas e fonolégicas estéo relativamente preserva-
das?®. Nos estagios moderados da doenca, as alteracdes
incluem parafasias (paragramaticas), permanecendo
morfemas sintéticos, apesar de haver algumas trocas
semanticas e neologismos. Desenvolvem ainda
dificuldade de compreensdo com a evolugdo da doenca
(afasia de Wernicke ou afasia transcortical). Na fase
severada DA, ha uma diminuicdo da fluéncia, ecolalia,
perseveracdo e sons ininteligiveis, como grunhido e
murmurio, estando a capacidade de comunicagéo global
severamente comprometida?t.

Atencdo: déficits de atencdo seletiva, medidos por
testes de tempo de reacédo, com lentificagdo do tempo,
foram demonstradas na DA?2. Outros testes utilizados,
e gque também apresentaram alteracdes, sao o teste de
simbolo de digitos, teste das trilhas e teste de Stroop?®,
embora existam relatos de desempenho normal nostestes
de atencdo dos pacientes com DAZ,

Demais areas cognitivas: as fungfes visuoespaciais
estdo comprometidas no curso da doenga, com 0s
pacientes perdendo-se, com desorientacdo espacial, e
dificuldade em manusear aparel hos complexos. Ostestes
visuoespaciais podem ser testes de desenho, copia,
orientacdo de linhas, construgdo com blocos, labirinto,
leitura de mapa, entre outros?l. As fungdes executivas
podem estar comprometidas, porém parece ndo ocorrer
em estagios iniciais da doenca'’.

DEMENCIA COM
CORPUSCULOS DE LEWY

O diagndstico clinico de deméncia com corpuscul 0s
de Lewy (DL) inclui um progressivo declinio cognitivo,
queinterfere nas atividades de vida diéria do individuo.
Além das alteracdes cognitivas, que discutiremos a
seguir, deve apresentar outros sinais e sintomas como
alucinagdes visuais recorrentes (em geral bem estru-
turadas e detalhadas) e alteracGes motoras de parkinso-
nismo. Pode apresentar histéria de quedas, sincopes,
perdas transitorias de consciéncia, hipersensibilidade a
neurolépticos. Uma das caracteristicas em DL € a
flutuagéo das fungbes cognitivas, havendo a possi-
bilidade de o individuo alternar periodos (horas ou
semanas) de profundo déficit cognitivo com periodos
de quase-normalidade?*. Quando comparados com o
exame anatomopatol dgico, o diagndstico clinico pode
atingir até 90% de sensibilidade e 97% de especificidade
no diagndstico de DL,

Testes de exame mental podem confirmar a presenca
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de alteracéo cognitiva, mas podem ser insuficientes para
diferenciar DL de DA e outras deméncias, necessitando
de teste neuropsicol 6gico mais detalhado.

Memoria: sintomas de alteragdo da memoria persis-
tente nem sempre estdo presentes no inicio da doenca,
porém tornam-se evidentes com a evolugéo da doenga.
Os pacientes com DL estdo particularmente
comprometidos nos testes de evocagdo da memodria,
enquanto na DA parece haver prejuizo na aquisi¢cao e
consolidagéo da memoria.

Demais &reas cognitivas: osindicadores clinicos no
diagnéstico de DL séo o mal desempenho nos testes de
funges executivas e resolucéo de problemas, como nos
testes de Wisconsin (Wisconsin card sorting Test), teste
das trilhas (Trail Making), e fluéncia verbal (por letras
e categorias), com relativa preservacéo das funcdes nos
testes de desempenho visuoespacial (constru¢cdo com
blocos, desenho do rel6gio ou cépia de figuras). Com o
progredir da deméncia, essas diferencas podem perder-
se, tornando dificil o exame clinico e a diferenciacdo
com outras deméncias em estagio severo®.

DEMENCIAS FRONTO-TEMPORAIS
(INCLUINDO DOENCA DE PICK)

As manifestacbes precoces das deméncias fronto-
temporais (DFT), apesar de representar um grupo
heterogéneo de doencgas com caracteristicas clinicas e
patol6gicas diversas, sdo relacionadas as alteracbes de
comportamento; podendo apresentar-se como isolamento
social, depressdo, psicose, perdade critica, desinibicéo e
irritabilidade. Essas alteragcdes podem preceder em alguns
anos as alteracfes intelectuais, mas representam as
caracteristicas diferenciais desse tipo de deméncia.

Os testes neuropsicoldgicos de triagem, como o
MEEM, podem estar normais no inicio da doenca?®,
porém variam com a severidade da deméncia.

Memoria: os pacientes com DFT s&o tipicamente
bem orientados no tempo e espaco, sendo capazes de
fornecer informacdes; entretanto, desempenham-se mal
nos testes formais de memoéria. Essa dissociacéo pode
representar uma falha de estratégia na utilizacdo da
memoria, mais até que uma dificuldade em adquirir e
reter informacoes?’.

Linguagem: segundo os critérios clinicos e neuropa-
toldgicos das DFT?8, os distlurbios de linguagem
caracterizam-se pela progressiva reducdo da fala (falta
de espontaneidade e economia na forma de falar),

estereotipia da fala (repeticao de repertério limitado de
palavras, frases e temas), ecolaliae perseveragdo, e mais
tardiamente, mutismo.

Demais ar eas cognitivas: outras caracteristicas que
diferenciam DFT so o déficit de iniciagdo, atingir
objetivos e plangjamento (fungBes executivas), em fases
mai s tardias da doenca. Outras alteragGes como apraxia
e fungBes visuoespaciais ndo sdo comprometidas com
frequiéncia?®.

DOENCA DE HUNTINGTON

A doenca de Huntington (DH) é uma doenca
neurodegenerativa autossémica dominante, caracte-
rizada por movimentos anormais, deméncia e alteracdes
psiquiétricas. O quadro demencial tem caracteristicas
psi qui étricas predominantes, incluindo delirios, depres-
sdo e mania. As alteracdes cognitivas colocam a DH
em um grupo de deméncias também chamadas de
“deméncias subcorticais”, junto com a doenca de
Parkinson, a paralisia supranuclear progressiva e a
doenca de Wilson; aqui, sintomas como afasia, apraxia
e agnosia, marcadamente de envolvimento cortical, ndo
sdo vistos com frequiéncia®.

Meméria: esta comprometida e aparece precoce-
mente na evolug&o da doenga, apresentando dificul dade
em se lembrar de fatos e eventos publicos, assim como
em testes de evocagdo (memaria explicita); entretanto,
parece haver mais um déficit em processar informagfes
e umafalha na estratégia de evocagdo do que aquisi¢ao
e consolidacdo da memoéria como ocorre na DA. Nos
testes de aprendizado motor e de pré-ativacdo Iéxica
(priming), que avaliam memariaimplicita, osindividuos
com DH tém desempenho normal no teste de priming, e
prejuizo no teste de perseguicéo motora (oposto ao que
acontece em DA),

Demais areas cognitivas: a linguagem ndo tem
comprometimento t&o importante como nas deméncias
corticais, mas parece haver discusséo entre os autores®,
com os trabalhos demonstrando comprometimento em
alguns testes que precisam de um acesso eficiente a
reserva léxica (WAIS-R vocabulary subtest, teste de
nomeacao de Boston e fluéncia verbal). O compro-
metimento de fungdes visuoespaciais é marcante em DH,
como na copia da figura complexa de Rey-Osterrieth e
teste de orientagéo espacial (Standardized road map test
of directional sense), relacionando-o0s a uma percepcao
anormal do espago pessoal*°.
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DOENCA DE PARKINSON

A doenca de Parkinson (DP) € a causa mais comum
de deméncia associada com alteracdes extrapiramidais.
Em um estudo, mais de 65% dos pacientes com DP
desenvolveram deméncia aos 85 anos®’. Na DP com
deméncia, também ocorre alteracdo de memoria,
dificuldade em manter atencdo, porém as alteracdes
cognitivas corticais ndo sdo muito evidentes, como afasia
e apraxia, pelo menos em estagios iniciais da doenca.

Memoéria: em geral ostrabalhos sugerem um compro-
metimento de memoria com capacidade preservada em
registrar, armazenar e consolidar informagdes, porém com
dificuldade em utilizar adequadamente essas informagoes.
Os testes para avaliar a memaria primaria (working
memory) parecem estar comprometidos devido ao déficit
de atenc&o dos pacientes com DP, ou dependem dos
recursos de atencéo solicitados em cadateste®. A memoéria
explicita (declarativa) esta preservada para testes de
reconhecimento com estimulo verbal e visuoespacial®334,
porém podem estar comprometidos quando os testes
implicam organizar ainformag&o mentalmente, escolher e
organizar de formaativaaresposta, principal mente quando
0 material a ser aprendido ndo esta semanticamente
organizado (listade paavras, Rey Auditory Verbal Learning
Test, teste de evocacdo seletiva de Buschke)®.

A memoria implicita, abrangendo aprendizado
procedural e priming Iéxico, parece estar comprometida
nos pacientes demenciados com DP, porém estaria
preservada nos ndo-demenciados com DP4,

Linguagem: séo frequentes as alteracdes de fala,
tornando-se mondétona, com diminuicdo do uso de
parémetros vocais para demonstrar énfase e alteracéo.
A articulag8o é imprecisa, por vezes caracterizando uma
disartria hipocinética. Outro fenbBmeno que ocorre é a
aceleracéo do ritmo de fala (taquifemia), e menos
freglientemente a repeticdo compulsiva de palavras e
frases (palilalia). Ha ainda uma diminuicdo na velo-
cidade do movimento articulatorio, e possivelmente uma
alterac8o no planejamento da fala, assim como ocorre
em outras partes do corpo; entretanto, a taxa de
deterioracdo da fala nem sempre acompanha as
alteracGes motoras (bradicinesia)®.

Demais &reas cognitivas. ha comprometimento no
desempenho de testes visuoespaciais, quer por alteracéo
visuomotora, quer por alteracdo visuoperceptual,
podendo estar relacionadas a um comprometimento de
representacéo interna. Testes de funcdo executiva
(Wisconsin card sorting test, teste das trilhas B, teste de
Stroop, fluénciaverbal, torre de Handi e variantes) estéo
prejudicados nos pacientes com DP?2,

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

A paralisia supranuclear progressiva (PSP) é uma
doenca progressiva, cronica, caracterizada por rigidez
extrapiramidal, distonia axial, labilidade pseudobulbar de
afeto, dificuldade de degluticdo, dificuldade severa de
marcha, oftalmopl egiasupranuclear e deméncia. O quadro
demencial ndo é um critério necessario parao diagnastico,
entretanto ocorre em 60% a 80 % dos pacientes com PSP,

O comprometimento cognitivo da PSP pode ser
atribuido a alteragdes subcorticais, como esquecimento,
lentificag8o do pensamento, mudangas de personalidade
mais do que afasia, agnosia ou alteracdes visuoespaciais,
e as alteracbes sdo similares, porém mais severas que na
DP3, Particularmente, osindividuos com PSP apresentam
alteracbes em testes que solicitam movimentos se-
guenciais e mudancade conceito, e outrostestes de fungdo
de lobo frontal. Além desses, testes de procura visual,
fluéncia verbal, span de digitos, memoria verbal e
memoria ldgica podem estar comprometidos na PSP%’.

GLIOSE SUBCORTICAL PROGRESSIVA

A gliose subcortical progressiva (GSP) é umadoenca
neurodegenerativa rara, fregiientemente familiar, com
inicio naquarta até sextadécadas. O curso € progressivo
por 5 a 30 anos. Inicialmente, € caracterizada por
mudancgas emocionais, de personalidade e psiquiatricas,
com delirios, parandia, alucinagbes auditivas, depresséo,
idéias suicidas, perda de julgamento e comportamento
social. Mais tarde, as mudancgas cognitivas tornam-se
evidentes, afetando memdria, raciocinio e percepgao
visual, ndo podendo ser distinguidas clinicamente da
doencade Pick. Achados neurol 6gicos focais ndo fazem
parte dasindrome, porém mutismo pode ocorrer em fases
tardias da doenca. O exame microscOpico mostraintensa
astrogliose da substancia branca subcortical, princi-
palmente na jungédo cortico-subcortical®’.

COMPLEXO ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA - DEMENCIA

Esta doencga tem sido descrita no Jap&o e em paises
do Oriente, como um quadro de deméncia leve a
moderada associado com amiotrofia. Na maioria dos
casos, as mudancas de personalidade iniciam o quadro®.
A deménciaé descritacom comprometimento de fungdes
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fronto-temporais, por vezes nao sendo possivel
distinguir das alteracfes cognitivas encontradas nadoen-
ca de Pick®.

EPILEPSIA MIOCLONICA
PROGRESSIVA

A epilepsia mioclbnica progressiva (EMP) abrange
um grupo de doencas caracterizadas por mioclonias
espontaneas e de agao, crises generalizadas, por vezes
ataxia, e variaveis niveis de comprometimento inte-
lectual®°. Alguns autores colocam aDA deinicio precoce
como causa de EM P,

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.
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Primary dementias, diagnosis, neuropsychological examination.
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