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A perda da capacidade de identificacio dos simbolos grificos e a conse-
quente impossibilidade de leitura com manutengdo da habilidade para escrever
¢ condicdo rara em clinica neurologica. A primeira descrigio completa da
sindrome acompanhada da confirmagic anatdmica deve-se a Déjérine 7 que, com
sua genial intuicdo, chegou mesmo a antecipar a teoria das desconexdes, ardua-
mente defendida por Geschwind ? desde a década de 60. A sindrome comporta
além da alexia, frequente hemianopsia homénima direita, possivel anomia para
cores e raramente hemiacromatopsia. S#o descritos distirbios transitérios da
memoria verbal, imputados 4 lesio do hipocampo esquerdo, além de alteracdes
em geral transitdrias do cdlculo escrito. O paciente consegiie escrever espon-
taneamente ou sob ditado, mas ndo consegue ler o que acada de escrever.

Neste registro relatamos dois casos por nds estudados recenfemente, sendo
interessante que em ambos houve boa regressdo dos distirbios da leitura.
Achamos por bem sugerir que todos os pacientes com alteragfes hemiandpticas
a direita, por provavel lesdo isquémica em territério da artéria cerebral posterior
esquerda, sejam mais detalhadamente examinados a fim de que esta sindrome
possa ser mais frequentemente diagnosticada.

OBSERVACOES

Caso 1 -— AV.8.P., sexo masculino, brancoe, 35 ancos, dextro, registro 982635,
funciondrio de uma editora, foi admitido na TUnidade de Neurologia do Hospital de
Base de Brasilia em 10-09-83 logo apds ter tido snbito mal-estar quando jogava futebal:
ele gentiu dorméncia no lado direito do corpo, ficou tonto, nauseado e teve dificuldade
para ver o gue sSe passava 4 sua direita. Ndos o examinamos no terceiro dia de inter-
nacdo e constatamos tratar-se de paciente em bom estado geral, P.A. 140x9%0, 120 bati-
mentos cardiscos por minute, auséncia de dispnéia e de edema. Ele estava consciente,
lacido, alerta, cooperador, com hemianopsia homodnima direita, discreta hemiparesisa,
hiporreflexia 6steo-muscular e hemi-hipoestesia superficial e profunda do mesmo lado.
Havia miose, enoftalmia, hiperemia conjuntival e anidrose facial a4 esquerda. Havia
sincinesias homolaterais de imitagio 4 direita e discreta distonia caracterizada por
pronacédo distal do membro superior gue entrava em abducfio quando da marcha, sur-
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gindo também tendéncia & flexfo dorsal do pé  Funcbes cortieais superiores —
paciente trangiiilo, bem orientado nho tempo e espaco, falando [luentemente, boa com-
preensido oral, débito normal, eventual anomia sem parafasias, boa repeticio oral,
auséncia de perseveracdo, cdlculo oral preservado, auséncia de apraxia ideatéria, ideomo-
tora ou construtiva. Boa denominacho digital, eventual confusio direita/esguerda,
autotopognosia normal. Havia total incapacidade de reconiecimento das letras do
alfabeto, parcial para os nameros, impoessibilidade completa de leitura de palavras
mono, di ou polissilibicas, ou de um pequeno texte. Ele escrevia com a mio esquerda
(distonia a direita) espontaneamente ou sob ditado, observandc-se entfo forma bizarra
da escrita, inclinada da esquerda para a direita e de cima para baixo. Ele era incapaz de
ler poucos segundos depois o que acabara de escrever. Cépla dificil, servil, extremamente
lenta. Céaleculo esecrito impossivel. Havia boa identificacdo das imagens, das fisiono-
mias e dos objetos. Denominava bem as cores, emparelhava-as facilmente e as rela-
ciohava facilmente com imagens ou coisas (verde-esperanhca, ouro-amarels, céu-azul,
come exemplos). Ele era capaz de repetir na ordem, apd6s alguns segundod, 5 nomes
de objetos ou de animais, porém se queixava da memdéria: na verdade era incapaz de
lembrar o endereco e o telefone do escritério onde trabalhava nos ultimos 8 meses.
Exames complementares: radiografias do térax e c¢rianio normais; hemograma, glicemia,
uréia, creatinina, Acide firico e eletrdlitos normais; VDRL, negative; lipidograma com
878 mg/dl de lipideos totais, 234 mg/dl de colesterol e 421 mg/dl de triglicerideos.
Angiografia vertebral revelou artéria vertebral direita hipopldsica, de bom calibre
esquerda, nio se visualizando a artéria cerebral posterior esquerda. Tomografia compu-
tadorizada do c¢ranio mostrou 4rea hipodensa em regides infero-mesiais témporc-oceipi-
tais esquerdas, sobretudo ao longo da fissura inter-hemisférica, que se estendia desde
porcdes posteriores do tdlamo até ao peolo occipital, compativel a isquemia em territdrio
da artéria cerebral posterior esquerda (Fig. 1). TRevisfo clinica realizada no dia
12-02-85 evidenciou paciente lacido, cooperador, com disereta hemiparesia e hemidistonia
distal A direita, hemianopsia homdnima do mesmo lado; hemi-hipoestesia tdetil-térmi-
co-dolorosa 4 direita, =em qualgquer sinal de hiperpatia e hiperreflexia profunda ipsila-
teral, N&ac mais havia distarbios deulo-simpéticos A esquerda. A avaliacdo das funcdes
corticais superiores demonstrou linguagem espontanea fluente sem anomia ou parafasias,
boa compreensfo oral, repeticlio perfeita, auséncia de distirbios prdxicos, bhoa distincio
direita-esquerda, boa orientacfio visuo-espacial, memdria recente e remota sem anorma-
lidades; boa identificacio e denominacio das cores; capaz de identificar facilmente os
simbolos griaficos do alfabeto e os numeros, com leitura rapida e boa interpretacio
do texto: nio mostrou qualquer dificuldade para escrever espontaneamente, sob ditado
ou de copiar, sendo capaz de ler o que escreverg; cdleulo oral e por escrito sem erros.
O doente estid trabalhando numa banea de revistas de sua propriedade desde o ano
passado, negando qualquer obsticulo 4 realizacdo do seu trabalho. Em suma, o paciente
apregentou quadro ictal e foi evidenciada alexia sem agrafia, severa, associada nos pri-
meiros dias a discretos disturbios da meméria verbal. Havia, ainda, outras manifes-
tacdes como hemianopsia hombdnima direita, sindrome de Claude Bernard-Horner &
esquerda, hemiparesia e hemidistonia & direita, além de alteracdes da sensibilidade
superficial e profunda do mesmo lado. Nio havia anomia para cores. A tomografia
computadorizada do crinio confirmou a isquemia extensa em territério ecértico-subeor-
tical da artéria cerebral posterior esquerda. Revis@o clinica feita 17 meses depois
demonstrou total recuperacio da alexia e persisténcia da hemianopsia homdmima direita,
além de discretas alteracdes sensitivo-motoras no dimidio direito.
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Fig. 1 — Tomografia computadorizada do crdmio. A esquerda, do caso A.V.8.P., mos-
trando drea hipodensa infero-mesial témporo-occipital que se estende até poredes
posteriores do tdlamo, & esquerda. A direita, do caso G.C.8., evidenciando drea
hipodensa em regido infero-lateral témporo-occipital com extensdo para porgdes pos-
teriores do tdlamo, & esquerda.

Cuso 2 — (.C.8,, sexo feminino, branca, 27 anos, dextra, registro 215799, funcio-
naria. piblica, foi internada na Unidade de Neurclogia do Hospital de Base de Bra-
gilia em 21-01-85 por ter apresentado quadro siibitoe de dorméncia no dimidio direito,
niuseas e vOmitos. Exame neurolégico efetuado na primeira semana de internagio
evidenciou paciente em bom estado geral, P.A. 110x80, 80 batimentos cardiacos por
minuto, consciente, cooperadora, bem orientada no tempo e espago, guadrantanopsia
superior direita, fundosecopia normal, pupilas isoeéricas e fotorreagentes, boa oculomo-
tricidade, auséncia de nistagmo; discreta hemiparesia direita e hemi-hipoestesia super-
ficial d¢ mesmo lado, sem astereognosia ou fendmeno de extincio ou agrafoestesia.
Havia também moderada staxia cerebelar com discreta decomposicgo dos movimen-
tos e dismetria aos testes indicador-nariz e calcanhar-joelho ipsilateralmente. Funcades
corticais =uperiores: boa fluéneia e articulagio verbais, denominacio correta dos
objelog, compreensdio oral e repeticio preservadas, auséncia de parafasias e de per-
severacdo, NAo havia apraxia de membres, construtiva nem do vestir-se, boa distin-
c¢do direita-esquerda e denominacfio dos dedos e de partes do corpo perfeita orien-
tacio visuo-espacial e auséncia de agnosia para imagens, objetos e fisionomias.
Nio havia anomia para cores aos testes de denominacdo ou de identificacdio das cores
antes denominadas peie examinador. Incapacidade de reconhecimento dag Jetras do
alfabeto com total impossibilidade de leitura de palavras cu de pequenas frases; era
capaz, no entanto, de escrever espontaneamente e sob ditado, porém poucos segundos
ap6s nada consegnia ler do que escrevera. Boa identificacio dos ntmeros, cileulo
oral e por escrito sem anormalidades. Exames complementares: radiografias do cr&nio
e do térax sem anormalidades; hemograma, glicemia, uréia, creatinina, dcido iirico,
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testes para doenca reuméfica e urindlise, normais; VDRL, negativo; tomografia compu-
tadorizada do crinio evidencicu zona hipodensa extensa em 4reas poéstero-inferiores
témporo-oecipitais 4 esquerda, compativel a isquemia em territorio da artéria cerebral
posterfor deste lado (Fig, 1). Revizdo ¢linica cerca de 2 semanas depois ji revelou
melhora acentuada da denominacio e do recorhecimenio das letras do alfabeto, com
teitura lenta e lahoriosa de palavras e de curtas frases. Exame neurcldogico no dia
18-04-85 mostrou quadrantanopsia superior direita, discreta hemi-hipoestesia superficial
e ataxia cerebelar ipsilaterais. Linguagem oral preservada, escrita perfeita, cdlculo
sem alteracBes; boa capacidade de identificagdo das letras do alfabeto e dos nameros,
sendo capaz de ler corretamente e de interpretar textos, apesar de fazé-lo lentamente.
As demais funcdes praxicas e cognitivas estavam normais, como nas primeiras avaliagdes.
Em suma, & paciente apresentou guadro agudo neuroldgico, caracterizado por alexia
sem agrafia, quadrantanopsia superior direita, sem anomia para cores e sem alteragfes
da memodria verbal cu de afagia. Havia manifestacdes motoras (hemiparesia € hemiata-
xia discretas) e sensitivas, no dimidio direito, O cwso evolutive se caracterizou pela
ripida regressio dos disturbios da leitura no prazo de trés meses, A tomografia
computadorizada do cranio confirmou a existéncia de infarto em territdrio da artériz
cerebral posterior esquerda.

COMENTARIOS

Alexia, segundo Benson & Geschwind4, consiste na perda da capacidade
de compreensio da palavra escrita ow impressa secundaria a uma lesdo cerebral.
Esse disturbio j& era conhecido desde muito tempo, porém deve-se a Déjérine 8,
em 1891, a descricdo do caso de paciente de 63 anos de idade que, apos quadro
ictal, tornou-se incapaz de ler ¢ de escrever. Ele também tinha hemianopsia e
discreta hemiparesia 4 direita, acalculia ¢ parafasias verbais sem anomia. Na
necrépsia verificou-se infarto cerebral com destruicdo limitada do giro angular
esquerdo, com poupanca relativa dos giros temporal superior e supramarginal.
Déjérine admitiu ser o giro angular esquerdo ¢ centro da imagem visual dos
simbolos graficos. Déjérine 7, em 1892, relatou o excepcional caso de um pa-
ciente que desenvelveu subita incapacidade para ier, inclusive musica, mantendo
a capacidade para escrever espontaneamente ou sob ditado, mas que nio con-
seguia ler o que acabava de escrever; o paciente era capaz de reconhecer os
nimeros e de calcular; swa linguagem, memdria e inteligéncia eram normais.
Curiosamente ele era incapaz de reconhecer as cores no seu campo visual direito
— hemiacromatopsia —, no qual ele identificava normalmente formas geomé-
tricas ‘e diversos objetos. Nido havia acromatopsia no campo visual esquerdo.
Alguns anos depois, pouco antes de morrer, esse doente apresentou agrafia.
A necropsia revelou dois infartos cerebrais a4 esquerda: o mais antigo envolvia
a face inferior e mesial da regido temporal e occipital, a substincia branca
periventricular, o esplénio do corpo caloso; o mais recente destruira o giro
angular. Déjérine admitiu que a leso da substincia branca periventricular
occipital deveria ter provocado a interrupgio de conexfes inter e intrahemis-
féricas: as impressdes visuais recebidas pelo lobo occipital direito ndo poderiam
atingir as regides homologas do hemisfério cerebral esquerdo e dai ndo chega-
riam ao giro angulat deste lado. [Estava assim explicada a alexia pura que
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o doente apresentou na primeira fase de sua enfermidade. O infarto secundario
do giro angular veio acrescentar a agrafia. Déjérine nfo deu énfase especial
ao papel da lesdo do esplénio do corpo caloso na sindrome por ele descrita.
Foix & Hillemand 8, pelo contrdrio, deram grande importincia 4 lesio do esplé-
nioc no mecanismo da alexia sem agrafia. Geschwind & Fusillo 10 relataram
caso de alexia sem agrafia em que havia hemianopsia homdnima direita e
anomia para cores no campo visual preservado, além de disturbios transitorios
da memoria verbai. A necropsia revelou infarto do cortex visual primdrio e
secundério & esyuerda, substincia branca periventricular, giros lingual e fusi-
forme, hipocampo ¢ esplénio do corpo calose ipsilaterais. Eles insistiram na difi-
culdade que tinha o doente para denominar as cores, selecionar cores previa-
mente denominadas, mas cmparelhava cores corretamente, coloria figuras de
objetos adequadamente e respondia bem as questoes do tipo relagdo cor/imagem.
Eles justificaram os distirbios transitérios da memoria verbal como secunddrios
a lesdo hipocampal esyuerda. O doente escrevia de forma peculiar, compor-
tando-se como se estivesse de olhos vendados, pois a escrita nido seguia as
linhas horizontats do papel, inclinando-se de cima para baixe e da esquerda
para a direita. Ajax e coll publicaram os achados clinico-patologicos de um
caso de alexia sem agrafia com hemianopsia homodnima direita e sem anomia
para cores. As lesdes do esplénio e do forceps major se limitavam as fibras
mais ventrais, poupando por completo as fibras dorsais. Eles admitem que as
fibras ventrais sdo essenciais para a decodificacdo da palavra escrita, enquanto
as dorsais sdo capitais para a denominagdo das cores, conforme afirmara ante-
rtormente Greenblatt 11 Vincent e col.ld relataram o caso de um paciente com
alexia sem agrafia, sem hemianopsia nem anomia para cores, que tinha menin-
gioma da tenda do cerebelo que comprimia a face inferior da jun¢do témporo-
occipital esquerda. Eles explicaram a alexia pura pelo envolvimento das fibras
mais ventrais do espiénio do corpo caleso e admitem igualmente que as fibras
dorsais poupadas justificam a inexisténcia de distarbios na denominagido das
cores.  Para muitos autores a alexia sem agrafia seria uma forma de agnosia
visual, porém ha casos na literatura4 em que a agnosia visual para objetos e
imagens nao se acompanha de alexia.

Ha na literatura varias classificacoes das alexias, dependendo de variaghes
na sintomatologia dos pacientes. Déjérine considerava a “cegueira verbal com
agrafia” e a “cegueira verbal pura”, com base nos casos por ele descritos;
Wernicke sugeria dois tipos hasicos: literal ¢ verbal. No primeiro o doente nédo
consepuia denominar ou compreender as letras isoladas; no segundo o doente
ndo teria ohstaculos para ler e reconhecer letras isoladas, mas teria impossibi-
lidade para ler as palavras. Goldstein considerava simplesmente a alexia pri-
maria e a secunddria, conforme o distdrbio de leitura fosse o elemento primor-
dial do quadro neurologico ou fosse apenas um apéndice de disturbios mais
complexos da linguagem. Benson & Geschwind preferem a seguinte classifi-
caglo, que se baseia nos conceitos originais de Déjerine: alexia com agrafia,
alexia sem agrafia, afasia aléxica, hemialexia e pseudoalexia. As duas primeiras
ja4 foram exemplificadas mediante citacdo de casos da literatura e dos nossos
proprios. A terceira forma, afasia aléxica, para Benson3 a fterceira alexia, viria
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associada a afasia de Broca e consistiria fundamentalmente numa forma de
alexia literal severa que dependeria de dificuldades na exploragdo oculomotora
do espago, falta de habilidade para manter sequéncias verbais e para compre-
entder a estrutura sintatica. Ele estudou 61 casos de afasia de Broca e encontrou
alexia severa em 34, moderada em 17, s6 ndo havendo componente aléxico em
10 casos. A proposito, Henderson3 comenta que na realidade Déjérine ja
considerara esse terceiro tipo de alexia com notavel acuidade. Trescher &
Ford14 relataram os achados clinicos num paciente operado por Dandy, com
seccdo do esplénio do corpo caloso para retirada de cisto coléide do terceiro
ventriculo. O deoente ndo conseguia reconhecer letras nem palavras que lhe
eram apresentadas no campo visual esquerdo, apesar de ndo ter gqualguer alte-
ragko campimétrica. Akebaitis 2 criticon o trabalho acima, referindo-se a casos
pessoais de lesdo cirurgica do esplénio do corpo caloso sem hemialexia secun-
daria. Benson & QGeschwind4 acham, no entanto, que esse material estava
contaminado por casos de encefalopatia infantil, com e sem epilepsia, o que
sugere que o hemisfério cerebral direito pode “aprender a ler” desde que as
lesGes do hemisfério dominante ocorram na infancia, antes da definicdo da
domindncia hemisférica.  Admitiam, ainda, falbas técnicas na avaliacdo dos
pacientes. Finalmente, na pseudoalexia o doente comete erros por omissdo ou
por substituicio quande o texto the é apresentado no campo visual acometido,
sobretudo no esquerdo, nos casos em que hd lesdo parietal direita e consequente
negligéncia do campo visual esquerdo. O paciente pode ler bem se o material
the for apresentado no campo visual preservado ou verticalmente.

Nossos dois pacientes apresentavam alexia sem agrafia bastante severa na
fase de instalacdo do processo. Nos dois, o inicio agudo era sugestivo de
oclusdo vascular no territorio da artéria cerebral posterior esquerda. A tomo-
grafia computadorizada do crinio confirmou essa impressfio diagndstica. Num
deles havia hemianopsia homonima direita e no outro quadrantanopsia superior
direita. Nenhum deles manifestou anomia para cores, mas o primeiro tfeve
dificuldades mnésticas verbais transitorias, o que sugere epvolvimento hipocaim-
pal,  Em ambos a evolugdo foi excelente em termos da recuperagdo da aleia.
Havia, ainda, ountros distirbios neuroldgicos oculo-simpdticos e sensitivo-moto-
res, plenamente justificdveis por lesdo da artéria cerebral posterior, acometendo
estruturas talamo-subtdlamo-mesencefdlicas, que nap serio aqui mais detaiha-
damente avaliados por ndo serem o motivo fundamental desta comunicago.

Nao ha muitos casos de alexia sem agraba confirmados anatomicamente.
Benson & Geschwind 4 descreveram 17 casos da literatura até 1966. Greenblatt 12
acrescenta mais 10 casos até 1881. Em geral as lesdes sdo isquémicas, por
infarto em territdrio da artéria cerebral posterior esquerda e acometem quase
sempre o cortex calcarino, substincia branca occipital, gires lingual e fusiforme,
esplénio do corpo caloso, giros para-hipocampal e hipocampo, tilamo posterior.
Ha referéncias na literatura a patologias diversas como tumores primarios ou
metastaticos, malformacdo artério-venosa, abscesso cerebral ¢ traumatismo cranio-
-encefalico.
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A interpretacdo atual do mecanismo da alexia sem agrafia se baseia na
teoria das desconexdes, brilhantemente desenvolvida por Geschwind 9: haveria
a incapacidade da transferéncia dos cstimulos linguisticos percebidos pelo lobo
occipital direito para areas do hemisfério cerebral esquerdo envolvidas com a
interpretacio da linguagem visual: giro angular. Geschwind sugeria duas vias
alternativas: uma que iria das areas 18 e 19 do hemisfério cerebral direito
para dreas correspondentes do hemisfério cerebral oposto, dai chegando ao giro
angular esquerdo; outra, que iria das areas [8 ¢ 19 do hemisfério direito para
o giro angular ipsilateral e dai cruzaria a linha média para chegar do giro
angular esquerdo. No que toca a anomia para cores, gque ndo cxistia em nossos
doentes, autores diversos L1115 admitem que esse distdrbio s6 ocorre quando
as fibras mais dorsais do esplénio do corpp caloso e sua continuagdo no forceps
major estdo lesadas.

RESUMO

Os autores apresentam os achados clinicos e tomograficos de dois casos
de alexia sem agrafia ¢ fazem revisio da literatura. Os dois pacientes tiveram
infarto extenso em territdrio da artéria cerebral posterior esquerda, desenvol-
vendo severa alexia, sem agrafia, com distirbios do campo visual a direita,
sem anomia para cores, um deles manifestando transitorias dificuldades moésicas
verbais. Nos dois casos a evolugdo foi muito boa com regressdo total da
alexia, constatada 17 meses depois no primeiro caso e trés meses apds no
segundo caso. Sdo feitas consideracdes sobre as causas e os provaveis meca-
nismos das alexias, sobretudo da alexia sem agrafia, ¢ a sugestdo de que
todos os pacientes com alteracfes hemiandpticas 4 direita por oclusio da artéria
cerebral posterior esquerda sejam bem estudados neurologicamente a fim de
gue essa sindrome possa ser detectada pois, apesar de rara, € possivel que
muitos casos passem desapercebidos por falta de mais acurada investigagéio
semidtica.

SUMMARY
Alexia withoul agraphia: a clinico-temographic study.

The authors report the clinical findings and CT-scanning results in two
cases of alexia without agraphia and review the literature on this subject. Both
patients had extensive infarction in the territory supplied by the left posterior
cerebral artery and developed severe alexia without agraphia, right hemianopia
without color-anomia and one of them presented with transient verbal memory
difficulties. In both cases the evolution was very good, with total regression
of the alexia after 7 months in the first patient and almost complete recovery
after there months in the second one. The authors comment on the causes
and possible mechanisms of the alexias, especially of the alexia without agra-
phia, and suggest that every patient with right hemianopic disturbances due
to occlusion of the left posterior cerebral artery be thouroughly studied from
a neurological point of view, so that this syndrome can be detected since,
notwithstanding its recognized rarity, it seems highly probable that many cases
have been overlooked as a result of incomplete examination of the patients.
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