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DEMENCIA SEMANTICA

AVALIACAO CLINICA E DE NEUROIMAGEM

Relato de caso

Leonardo Caixeta’, Leticia L. Mansur?

RESUMO - A deméncia semantica é uma sindrome clinica que faz parte do grupo das degeneracdes lobares
frontotemporais. Relatamos o caso de um homem de 63 anos que aos 57 anos inicia comprometimento da
memoria semantica tanto para material visual quanto principalmente verbal. Alteracdes leves de comporta-
mento estavam presentes e relacionadas com reagdes exageradas a estimulos dolorosos e comportamentos
repetitivos. Os exames de neuroimagem estrutural e funcional evidenciaram comprometimento bitemporal
assimétrico, predominando a esquerda. Diagnostico diferencial deve ser feito com a doenca de Alzheimer,
outros representantes do grupo das degeneragdes lobares frontotemporais e qualquer sindrome que se apre-
sente com uma afasia fluente progressiva.
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Semantic dementia: clinical and neuroimaging evaluation. Case report

ABSTRACT - Semantic dementia is a clinical syndrome in the spectrum of frontotemporal lobar degeneration
group. We report on a 63 years old man who presented with memory disorder of semantic nature for visual
and mainly verbal material when he was 57 years old. Mild behavior impairment was present and related to
exaggerated responses to algic stimuli and repetitive behavior. Structural and functional neuroimaging
methods disclosed asymmetric bitemporal damage, mainly on the left. Differential diagnosis should be con-
sidered with Alzheimer's disease, another subtypes of the frontotemporal lobar degeneration group and
any other syndrome that presents with a fluent aphasic progressive disorder.
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O termo “deméncia semantica” (DS) foi emprega-
do pela primeira vez em 1989 e se refere a uma das
trés sindromes clinicas possiveis dentro do espectro
das degeneracbes lobares frontotemporais?, catego-
ria que representa a terceira causa mais comum de
deméncia cortical®. A DS é considerada uma forma
de deméncia pré-senil rara, contribuindo para 15%
dos casos de degeneracao lobar frontotemporal®.
E caracterizada por prejuizos importantes na com-
preensao de palavras e na nomeacao, bem como
no reconhecimento do significado de perceptos vi-
suais (agnosia associativa), em paciente que apre-
senta reducdo progressiva da producao verbal,
economia de esforco em situacado de testagem neu-

ropsicolégica, tudo isto num cenario de preservagéo
da fluéncia, da gramatica, da repeticado, da leitura
em voz alta e da escrita ortograficamente correta
de palavras regulares®8. Podem ocorrer alteracdes
de comportamento, porém sdo menos exuberantes
que aquelas encontradas na deméncia frontotem-
poral®° e mais relacionadas a apresentacdes psico-
patolégicas com caracteristicas obsessivas e com-
pulsivas complexas?'°, dificuldades no processa-
mento emocional'’, comportamentos estes direta-
mente associados as estruturas temporais com-
prometidas na DS™.

Dado o relativo desconhecimento desta forma
de deméncia no Brasil e porque ainda ndo existem
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casos autéctones registrados na literatura, descre-
vemos um caso de DS. O consentimento informado
foi colhido junto a esposa do paciente.

CASO

Homem de 63 anos, branco, casado, destro, segundo
grau completo, empresario, natural de Catanduva-SP e pro-
cedente de Goiania-GO. Em 1998, aos 57 anos, inicia “es-
quecimento” progressivo de nomes préprios e comuns e
do significado de determinadas palavras, bem como di-
ficuldade em compreender o contetdo de conversas entre
amigos ou na empresa que administrava, reconhecer pes-
soas e acompanhar programas de TV. No inicio, interpret-
ou-se o problema como sendo resultante de possivel re-
ducdo da acuidade auditiva, hipétese que foi rapidamen-
te afastada através de audiometria e do potencial evo-
cado auditivo do tronco cerebral, cujos resultados foram
normais. A partir do final de 1998, foi se tornando pro-
gressivamente mais calado, isolado socialmente e intro-
vertido, limitando muito seu repertério social, justificando
tais mudancas com o fato de ndo conseguir entender o
que as pessoas falavam, principalmente se o faziam de
modo rapido ou em situacao de conversa com varios indi-
viduos ao mesmo tempo (como numa roda de amigos),
o que dificultava muito o convivio social. A partir do ano
de 2000 e progressivamente, vem substituindo substan-
tivos especificos por termos mais vagos e genéricos
(substitui varios nomes por “coisa”), bem como esta uti-
lizando inapropriadamente um mesmo verbo para se re-
ferir a acdes muito diferentes (por exemplo, utiliza o ver-
bo “chutar” tanto para “jogar fora” quanto “mudar de
lugar”, “deixar de lado”). Em 2004, a familia vem perce-
bendo o aparecimento de erros ortograficos grosseiros
em sua escrita, além do que tem apresentado hipofonia
e dificuldade para olhar as horas no relégio de ponteiros.
Os exames fisico, neurolégico e psicopatolégico do pa-
ciente sdo normais.

Avaliacdo neuropsicoldgica — O escore obtido no mi-
ni-exame do estado mental (MEEM) foi de 26 pontos (per-
deu um ponto na nomeacao da caneta e trés pontos na
memoria de evocacdo). A avaliacdo neuropsicoldgica re-
velou uma capacidade cognitiva global (expressa pelo QI
obtido da Bateria Wechsler) abaixo do esperado para a
idade e escolaridade (nivel médio-inferior), o mesmo
ocorrendo com a memoria auditivo-verbal, com o racio-
cinio l6gico-sequencial, com a capacidade de abstracao
e planejamento, a flexibilidade mental e o nivel de conhe-
cimentos gerais. A atencdo, capacidade de calculo, des-
treza visuo-motora, habilidades visuo-perceptivas e vi-
suo-construtivas também encontravam-se normais. Na
testagem para prosopagnosias, ndo reconhece as fisio-
nomias como do ex-presidente, do atual presidente, e
outras personagens.

Avaliacdo fonoaudiolégica — Na avalia¢do do pro-
cessamento auditivo central constatou-se disturbio grave,

Fig 1. RM do encéfalo (respectivamente corte coronal e axial em

T1), evidenciando atrofia bitemporal assimétrica, com predomi-
nio a esquerda.

com prejuizo dos processos gnésicos auditivos denomina-
dos de decodificacdo e de organizacdo. Nas provas de
memoria semantica, apresentou dificuldade acentuada,
sobretudo nas tarefas que solicitavam a classificacdo do
material em categorias menos freqtientes, bem como na
fluéncia verbal (falou apenas quatro animais), na inter-
pretacdo de gestos (41,6%), na definicdo de léxicos (34,4%
de acerto), na nomeacao responsiva (25% de acerto), no
emparelhamento das palavras orais e escritas com a res-
pectiva figura (44,4% de acerto), sendo que, de forma
geral, seu desempenho era sempre pior quando material
menos familiar ou freqtiente (com o qual tinha menos
contato, como seres do mar, instrumentos musicais, inse-
tos) era apresentado. A narracdo oral é fluente, a repeti-
¢do esta razoavelmente preservada, bem como o ditado.
Apresenta dislexia de superficie.

Na escala de avaliagdo das atividades da vida diaria
(EAVD)'3 obteve pontuagdo de dois (considerada normal).

Aressonancia nuclear magnética do encéfalo (Fig 1)
e a SPECT cerebral (Fig 2) evidenciaram atrofia bitemporal
assimétrica com predominio a esquerda.

DISCUSSAO

Inicialmente, dois aspectos merecem ser desta-
cados pela possibilidade de induzirem ao erro diag-
nostico da sindrome demencial considerada, o que,
em ultima analise, pode contribuir para o subdiag-
noéstico da DS. O primeiro aspecto se refere a quei-
xa de "esquecimento” (frequentemente relatada
pelo paciente e pela familia como sendo a queixa
principal) que pode, muitas vezes, quando nao con-
venientemente investigada pelo clinico, conduzir
a uma interpretacao equivocada de disturbio prima-
rio de memoria episddica, remetendo a uma hip6-
tese diagnéstica incorreta de doenca de Alzheimer
(com consequente utilizacdo de anticolinesterasicos,
0 que pode ser iatrogénico), como aconteceu no caso
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Fig 2. SPECT cerebral (cortes axiais, coronais e sagitais, respec-
tivamente), evidenciando hipoperfusdo bitemporal assimétri-
ca, mais acentuada a esquerda.

relatado que “néo se recordava do significado das
palavras e do nome das pessoas e objetos”. No pre-
sente caso, o “esquecimento” ndo se deve a falha
da chamada memoéria “limbica” (meméria episddica
relacionada as formacGes hipocampais das regides
mesiais temporais), como ocorre na doenca de Al-
zheimer, mas sim a memoria semantica, relacionada
as areas mais anteriores do cértex temporal™.
Como as baterias neuropsicoldgicas utilizadas para
a avaliacdo da memodria apdiam-se predominan-
temente na capacidade de compreensdo de mate-
rial auditivo-verbal e visual (capacidades compro-
metidas na DS), pode-se obter a falsa impressao de
que os pacientes com esta forma de deméncia
apresentam prejuizo da memoéria episddica, o que
contrasta e é refutado pela preservacdo da memoéria
do dia-a-dia, caracteristica desta doenca.

O segundo aspecto a ser contemplado, relevante
para o correto diagndstico dos casos de DS, é que
uma pontua¢do normal no MEEM (como no caso
relatado) pode afastar precipitadamente o racio-
cinio clinico que porventura se ampare estritamente
num teste de varredura para o diagnéstico de de-
méncia. A DS, como as outras formas de degene-
racdo lobar frontotemporal, habitualmente se apre-
senta em individuos relativamente preservados, du-
rante anos, em diversos dominios cognitivos''¢ (pelo
menos nos dominios cognitivos contemplados no
MEEM) e, portanto, o MEEM na&o se revela um bom
teste de varredura epidemiolégica e nem em situa-
¢do clinica para a deteccao destes casos. Nao obst-
ante os critérios diagnoésticos da DS terem sido esta-
belecidos em 19983, existem divergéncias em rela-
¢d0 ao seu constructo e a terminologia utilizada para
defini-la. Mesulan e colaboradores'” preferem o con-
ceito de afasia progressiva primaria do tipo fluente,
enqguanto o grupo de Hodges® a denomina como
sendo a “variante temporal” da deméncia fronto-
temporal. Em outro foco de discordancia, existem
autores que defendem que o perfil de déficits fo-
cais da DS ira evoluir para uma deméncia mais di-
fusa'®2?°, podendo inclusive progredir para uma de-
méncia frontotemporal®, enquanto outros acre-
ditam que permanecera localizado>?'.

Sendo uma forma de degeneracdo cortical loca-
lizada, a atrofia encontra-se circunscrita as regides tem-
porais, bilateralmente, com predilecdo mais especifica
para o neocortex temporal anterior (giros temporais
médio e inferior)'2. E comum a presenca de assimetria
no comprometimento temporal bilateral, que pode
se traduzir na predominancia do disturbio semantico
para material verbal (quando a atrofia é maior no
lobo temporal do hemisfério dominante) ou visual
(quando é mais representativa no hemisfério ndo-do-
minante), sendo a primeira a predominante na maior
parte dos casos?, inclusive no nosso.

Os principais diagnosticos diferenciais da DS no
presente caso, bem como naqueles referidos na lite-
ratura, sdo a doenca de Alzheimer (ja mencionada
nos aspectos diferenciais com a DS) e as outras
sindromes clinicas das degenerag¢des lobares fron-
totemporais: a deméncia frontotemporal e a afasia
nao-fluente progressiva®. Enquanto na DS encon-
tramos um padrao caracterizado por prejuizo da
memoria semantica com preservacao da atencdo e
da funcao executiva, na deméncia frontotemporal
encontramos o padrao oposto, além do que nesta
ultima o envolvimento dos lobos frontais € mais im-
portante que o das regides temporais®. Ja na afasia
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nao-fluente progressiva, como o préprio nome
indica, ocorre disturbio da fluéncia da linguagem,
além do que a patologia estd mais relacionada a
regido frontotemporal do hemisfério dominante,
padrodes diferentes do observado na DS°.

Nao obstante existirem particularidades que po-
dem auxiliar na diferenciagdo entre a DS e outras sin-
dromes clinicas, podem ocorrer dificuldades quando,
em situacdes raras, tais sindromes clinicas apresen-
tam, como caracteristica mais saliente de seu qua-
dro, uma afasia fluente progressiva que, no seu ini-
cio, pode vir sem outras alteragdes cognitivas, mi-
metizando portanto a DS. Isto ja foi relatado num
caso de doenca de Creutzfeld-Jakob?* que se iniciou
como afasia fluente isolada e apenas tardiamente
agregou os outros elementos da doenca, bem co-
mo em varios casos de doenca de Alzheimer?°252 ¢
doenca de Pick?” que se apresentaram da mesma for-
ma. Complicando ainda mais o diagnéstico diferen-
cial da DS, além de dificultar seu posicionamento
como uma entidade nosoldgica distinta, estdo os
estudos que enderecam a sobreposi¢ao clinica e pa-
toldégica desta sindrome clinica com as demais re-
presentantes do grupo das degeneracdes lobares
frontotemporais.
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