DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
DAS DEMENCIAS

M.Sc. Prof.2 Viviane Marques
Fonoaudiologa, Neurofisiologista e Mestre em Fonoaudiologia
Coordenadora da Pds-graduacao em Fonoaudiologia Hospitalar
Chefe da Equipe de Fonoaudiologia do Hospital Espanhol
Tutora da Residéncia de Fonoaudiologia do Hospital Universitario Gafreé Guinle
Chefe da Empresa de FONOVIM Fonoaudiologia Neurolégica LTDA
Presidente do Projeto Terceira Idade Saudavel
http://www.vivianemarques.com.br



As sindromes demenciais sao
caracterizadas pela presenca de déficit
progressivo na funcao cognitiva, com
maior énfase na perda de memoria, e
interferéncia nas atividades sociais e
ocupacionais.
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A doenca de Alzheimer (DA) responde por
cerca de 60% de todas as deméncias, o que
a torna a causa principal de deméncia
(LoGiudice, 2002). Quanto ao curso clinico,
apresenta-se com inicio insidioso e
deterioracao progressiva. O prejuizo de
memaoria é o evento clinico de maior
magnitude.
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Doenca de Alzheimer
Estagio inicial
Nos estagios iniciais, geralmente
encontramos perda de memoria episodica e
dificuldades na aquisicao de novas
habilidades, evoluindo gradualmente
com prejuizos em outras funcoes cognitivas,

tais como julgamento, calculo, raciocinio
abstrato e habilidades visuo-espaciais.
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Estagio intermediario

Nos estagios intermediarios,
pode ocorrer afasia fluente, apresentando-se
como dificuldade para nomear objetos ou
para escolher a palavra adequada para
expressar uma idéia (anomia), e também
apraxia.
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Estagio avancado

Nos estagios terminais, encontram-se
marcantes alteracdes do ciclo sono—vigilia;
alteracoes comportamentais, como
irritabilidade e agressividade;
sintomas psicoticos; incapacidade de
deambular, falar, e realizar cuidados pessoais.
Pode apresentar disfagia, as
broncopneumonias sao frequentes nessa
fase.
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O diagnostico definitivo de DA s6 pode ser
feito mediante a analise histopatologica do
tecido cerebral post-mortem. As alteracoes
histopatologicas incluem perda neuronal nas
camadas piramidais do cortex cerebral e
degeneracoes sinapticas intensas, tanto em
nivel hipocampal quanto neocortical.
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A DA tem etiologia ainda desconhecida, excetuando-
se 0s raros casos familiares, de inicio precoce,
nos quais encontra-se mutacao geneética especifica.
Os fatores genéticos parecem ser muito relevantes,
sabe-se que uma historia familiar positiva para DA é o
unico fator sistematico associado a doenca,
excetuando-se a idade (Heyman, 1984). A DA pode
ser transmitida de forma autossomica dominante, e
as caracteristicas de idade de inicio e evolucao sao
determinadas pelos diferentes subtipos genéticos. Os
defeitos genéticos localizados nos cromossomos 14 e
21 estao relacionados a formas de inicio precoce
(acima dos 65 anos) da doenca.
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1) Doenca de Alzheimer

|. Critérios para o diagnostico clinico de DA provavel:

e Deméncia estabelecida por exame clinico e
documentada pelo Mini-Exame do Estado Mental, escala
de deméncia de Blessed, ou avaliacao similar, e
confirmada por testes neuropsicologicos;

e Déficits em duas ou mais areas da cognicao;

e Piora progressiva da memaoria e outras funcoes
cognitivas;

e Auséncia de disturbio da consciéncia;

* |nicio entre os 40 e 90 anos, mais fregientemente apos
0s 65 anos; e

e Auséncia de doencas sistémicas ou outras doencas
cerebrais que por si s6 possam provocar declinio

Gallucci N, J.; Tamelini, M. G.; Forlenza. O.V.
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1. O diagnédstico de DA PROVAVEL é auxiliado por:

e Deterioracao progressiva de funcoes cognitivas
especificas como linguagem (afasia), habilidade motora
(apraxia) e percepcao (agnosia);

e Prejuizo nas atividades do dia-a-dia e padrdes anormais
de comportamento;

e Historia familiar de deméncia (particularmente se
confirmada por exame neuropatologico);

e Exames laboratoriais compativeis com o diagnostico:

- puncao lombar: normal, pelas técnicas usuais;

- EEG: padrao normal ou alteracoes inespecificas, como
aumento de ondas lentas;

- TC de cranio: atrofia cerebral, com progressao
documentada por exames seriados. eiccin, 1 Tamelini M. 6. Forlenza. OV.
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Brain Cross-Sections
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Fig 1. RM mostrando atrofia cerebral com aumento de ventriculos e sulcos corticals.



Aplicacao de exames tais como:
Escala de Blessed

Mini Mental



I1l. Outras caracteristicas clinicas consistentes com o
diagnéstico de doenca de Alzheimer PROVAVEL, apds
exclusao de outras causas de deméncia, incluem:

e Sintomas associados: depressao, insonia, incontinéncia,
delirios, ilusoes, alucinacoes, incontinéncia verbal,
explosdes emocionais, agitacao, disturbios sexuais, perda
de peso;

e Outras anormalidades neurologicas, observadas em
alguns pacientes, especialmente com doenca avancada e
incluindo sinais motores, aumento de tonus muscular,
mioclonias ou disturbio da marcha;

e Convulsdes em doenca avancada;

Gallucci N, J.; Tamelini, M. G.; Forlenza. O.V.
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IV. As caracteristicas que tornam o diagnostico de doenca
de Alzheimer PROVAVEL incerto ou pouco provavel
incluem:

e |nicio abrupto;

e Sinais neurologicos focais (tais como hemiparesia,
déficits sensitivos, déficits em campos visuais, disturbio
da coordenagao motora) no inicio do curso da doenca; e

e Convulsodes ou disturbios da marcha nos estagios iniciais
da doenca.

Gallucci N, J.; Tamelini, M. G.; Forlenza. O.V.
Rev. Psiq. Clin. 32 (3); 119-130, 2005



Demeéncia vascular
E largamente aceito que as doencas
cerebrovasculares possam ser responsaveis pelo
desenvolvimento de quadros demenciais. As
demeéncias vasculares (DV) constituem a
segunda maior causa de deméncia.
Entretanto ainda nao ha consenso sobre o0s
mecanismos fisiopatologicos exatos que levam a
deméncia (Roman, 2002).

Gallucci N, J.; Tamelini, M. G.; Forlenza. O.V.
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Principais diferencas entre os critérios diagnosticos
para deméncia vascular segundo NINDS-AIREN e
CAD-DTC.
*NINDS AIREN : National Institute of Neurological
Disorders and Stroke and the Association
Internationale pour la Recherche et Enseignement
en Neurosciences;
*CAD-DTC: California Alzheimer’s Disease Diagnostic
and Treatment Centers.

Segue Tabela no préximo slide.



| NINDS-AIREN | CAD-DTC

Deméncia Comprometimento de Deterioracao da funcao
memoria em pelo menos intelectual suficiente para
dois dominios, suficientes interferir nas atividades

para interferir nas corriqueiras da vida
atividades de vida diaria. diaria, que nao é isolada a

uma Unica categoria
da performance intelectual e
independente do
nivel de consciéncia.

Doenga Sinais neurolégicos focais de  Evidéncia de dois ou mais AVCs
DCV no exame, além de pela histéria, sinais neuroldgicos
carebrovascular evidéncia de DCV relevante  €/0u neuroimagem ou um dnico
(DCV) AVC com relagao temporal clara
em CT ou RNM. entre ele e o inicio da

deméncia. Evidéncia de pelo
menos um infarto fora do
cerebelo por exames de imagem
cerebral CT ou RNM.

= Inicio da deméncia dentro de 3 Relacao temporal clara.
Relagao meses do AVC déficit abrupto

temporal da cognigtio



Os critérios para o diagndstico clinico de deméncia vascular PROVAVEL
incluem todos os seguintes:

1. Deméncia, definida por declinio cognitivo a partir de um
funcionamento prévio superior ao nivel atual e manifestada por
prejuizo de memoaria e de dois ou mais dominios cognitivos (orientacao,
atencao, linguagem, funcoes visoespaciais, funcdes executivas, controle
motor e praxia), preferencialmente estabelecida por avaliacao clinica e
documentada por testes neuropsicologicos; os déficits devem ser graves
o suficiente para causar prejuizos nas atividades do dia-a-dia, e nao
devidos

a consequéncia fisica de um acidente vascular cerebral (AVC) isolado.
Critérios exclusdo: rebaixamento do nivel de consciéncia, delirium,
psicose, afasia ou prejuizo sensoriomotor importantes. Também excluem
o diagnostico a presenca de doencas sistémicas outras que nao-
cerebrais, que por si sO podem ser responsaveis pelo declinio cognitivo
e memoria.



2. Doencga cerebrovascular, definida pela presenga de sinais focais
ao exame neurologico, tais como hemiparesia, hipotonia facial, sinal
de Babinski, déficit sensorial, hemianopsia, e disartria consistentes
com lesao vascular (com ou sem historia de AVC), e evidéncia de
doenca cerebrovascular relevante em exame de imagem (tomografia
computadorizada ou ressonancia magnética) incluido infartos
multiplos de grandes vasos ou infarto Unico estrategicamente
localizado (giro angular, talamo, prosencéfalo basal ou nos territorios
da artéria cerebral anterior e posterior), assim como multiplas
lacunas em ganglios da base e substancia branca ou lesdes extensas
em substancia branca periventricular, ou uma combinacao de ambas.



3. Uma relagéo entre os disturbios citados acima, manifestada ou
inferida pela presenca de um ou mais dos seguintes: (a) inicio

da deméncia dentro de trés meses apos um AVC reconhecido; (b)
deterioracao abrupta das funcoes cognitivas; ou flutuacoes,
progressao em “degraus” dos déficits cognitivos.



Demeéncia mista
A deméncia mista é entidade nosologica caracterizada
pela ocorréncia simultanea de eventos caracteristicos
de DA e DV. De acordo com estudos patoldgicos, estimase
gue mais de um terco dos pacientes com DA apresentem
também lesdes vasculares, e proporcao similar de
pacientes com DV exibam alteracdes patologicas
caracteristicas de DA.



Deméncia por corpusculos de Lewy
A deméncia por corpusculos de Lewy (DCL) acomete
cerca de 20% dos pacientes com deméncia. O
diagnostico clinico é feito quando o declinio cognitivo
é flutuante, acompanhado por alucinacoes visuais e
sintomas extrapiramidais. O quadro demencial apresenta-
se com rapido inicio e declinio progressivo, com
déficits proeminentes na funcao executiva, resolucao
de problemas, fluéncia verbal e performance audio visual. As
alucinacgodes visuais sao 0s unicos sintomas
psicoticos que diferenciam DCL de DA ou DV.

Pode ser facilmente confundida com a doenca de Alzheimer. E
causada pelo acumulo de grande quantidade de substancias
chamadas de corpos de Lewy, que sao inclusoes
intracitoplasmaticas, encontrados geralmente no cortex
cerebral e no tronco encefalico.



Deméncia provavel por corpusculos de Lewy (DCL) segundo critérios
de McKeith et al. (1996).

1. A caracteristica central necessaria para o diagnoéstico de DCL € um
declinio cognitivo progressivo de magnitude suficiente para
interferir com a funcao social ou ocupacional. Prejuizo proeminente
ou persistente de memoria pode nao ocorrer necessariamente nos
estagios iniciais, mas € normalmente evidente com a progressao do
guadro. Déficits atencionais e de habilidades fronto-subcorticais e
visoespaciais podem ser proeminentes.

2. Duas das seguintes caracteristicas centrais sao essenciais para o
diagndstico de DCL PROVAVEL:

a) Cognigao flutuante, com pronunciada variacao na atencao e no
estado de alerta;

b) Alucinagdes visuais recorrentes que sao tipicamente bem
formadas e detalhadas;

c) Caracteristicas motoras espontaneas de parkinsonismo



3. Caracteristicas que dao suporte ao diagnostico sao

e Quedas repetidas;

e Sincope;

e Perda transitoria da consciéncia;

e Sensibilidade a neurolépticos;

e Delirios sistematizados;

e Alucinacdes em outras modalidades.

4. O diagnostico de DCL € menos provavel na presenca de:

e Acidente vascular cerebral, evidenciado por sinal neurolégico
focal ou exame de imagem;

e Evidéncia no exame fisico e investigacao de qualquer doenca

fisica ou outra doenca cerebral responsavel pelo quadro clinico.



Deméncia frontotemporal ou
doenca de Pick
O termo deméncia frontotemporal (DFT)
caracteriza uma sindrome
neuropsicologica marcada por
disfuncao dos lobos frontais e temporais,
geralmente associada a atrofia dessas
estruturas, e relativa preservacao das
regioes cerebrais posteriores. Estima- se
gue a DFT responda por 10% a 15% dos
casos de deméncia degenerativa,
ocorrendo principalmente apos os 40
anos de idade.




|. Caracteristicas diagndsticas centrais:

1) Disturbios do comportamento:

2) Sintomas afetivos:

e Depressao, ansiedade, sentimentalismo excessivo, ideacao suicida,
delirios (presentes precocemente e efémeros);

e Hipocondria, preocupacao somatica bizarra (precoces e efémeros);
* Indiferenca emocional (auséncia de empatia e simpatia, apatia);

e Perda da mimica (inércia e falta de espontaneidade).

3) Disturbio da fala:

e Reducao progressiva da fala (reducao das manifestacoes verbais
espontaneas);

e Fala estereotipada (repeticao de repertoério limitado de palavras,
frases e temas);

e Ecolalia e perseveracao;

e Mutismo tardio.

4) Orientacao espacial e praxia preservadas (habilidades intactas para
interagir com o ambiente).



5) Sintomas fisicos:

e Reflexos primitivos precoces;

e |ncontinéncia precoce;

e Acinesia (tardia), rigidez, tremor;

e Pressao sanguinea baixa e labil.

6) Investigacbes complementares:

e EEG normal apesar de deméncia clinicamente evidente;

e Exame de imagem evidenciando anormalidade redominantemente
frontal ou temporal anterior, ou frontotemporal;

e Exame neuropsicoldgico alterado (graves prejuizos nos testes dos
lobos frontais, na auséncia de amnésia significativa, afasia, ou
disturbio espacial).

Il. Caracteristicas que dao suporte ao diagnostico:

* Inicio antes dos 65 anos;

e Historia familiar positiva de disturbio similar em parente de
primeiro grau;

e Paralisia bulbar, fraqueza muscular, fasciculacdes (doenca do
neurdnio motor).






Doenc¢a de Huntington (DH)
A DH é doenca autossomica dominante
heredodegenerativa
caracterizada por disturbio do movimento,
sintomas psiquiatricos e deméncia. E causada pela
expansao do trinucleotideo CAG no gene que codifica a
proteina huntingtina, localizado no cromossomo 4
(4p16.3). A deméncia torna-se usualmente aparente apos
o surgimento dos sintomas coreéicos e psiquiatricos. A
memoria é afetada em todos os aspectos e o
aparecimento
de afasia, apraxia, agnosia e disfuncao cognitiva global
ocorrem mais tardiamente.



Demeéncias reversiveis
As demeéncias reversiveis sao causas raras de demeéncia.
Entretanto, sao importantes do ponto de vista
diagnostico, pois o tratamento adequado pode reverter
o declinio cognitivo.
1) Hidrocefalia de pressao normal (HPN)
2) Pelagra causada pela deficiéncia de acido nicotinico 3)
Deficiéncia de vitamina B12
4) Hipotireoidismo



5) Depressao ou Pseudodeméncia
A depressao é o quadro que gera maior confusao
diagnostica com deméncia. Como a depressao é condicao
potencialmente tratavel, a distincao entre as duas
condicoes torna-se obrigatodria. Tanto a depressao quanto
a deméncia causam lentificacao psiquica, apatia,
irritabilidade, descuido pessoal, dificuldades com
concentracao e memoria, e mudanc¢as no comportamento
e personalidade. Aléem disto, a depressao pode
ser um sintoma da deméncia e, nao raramente, ambas
as situacoes coexistem (Raskind, 1998). Na tabela 2,
as caracteristicas clinicas que auxiliam no diagnostico
diferencial entre depressao e deméncia.
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Como sao caracterizadas as sindromes demenciais?

Qual a incidéncia da doenga de Alzheimer (DA)?

Como se caracteriza o estagio inicial da doen¢a de Alzheimer?

Como se caracteriza o estagio intermediario da doenca de Alzheimer?
Como se caracteriza o estagio avan¢ado da doenca de Alzheimer?
Quais os critérios para o diagnadstico clinico de DA provavel?

O que é a Escala Blessed? O que ela avalia?

O que é o Mini mental? O que ele avalia?

O pode auxiliar no diagnéstico de DA PROVAVEL?

Quais as caracteristicas que tornam o diagndstico de doenca de Alzheimer
PROVAVEL incerto ou pouco provavel?

O que é a Deméncia vascular?

Quais os critérios para o diagndstico clinico de deméncia vascular?
Quais os critérios de exclusdo para diagnostico de deméncia vascular?
O que é deméncia Mista?

O que é a Deméncia por corpusculos de Lewy?

Como se caracteriza a Deméncia frontotemporal?

Quais sao e como se caracterizam as Deméncias reversiveis?

O que é Pseudodeméncia?

Fonte: Gallucci N, J.; Tamelini, M. G.; Forlenza. O.V. Rev. Psiq. Clin. 32 (3); 119-130, 2005



"Embora ninguém possa i
voltar atras e fazer L
Uum NOVO comego,

qualguer um pode
comecar agora e fazer .

um novo fim".

Chico Xavier




