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SUBTIPOS CLINICOS DA DEMENCIA

FRONTOTEMPORAL

Leonardo Caixeta’, Ricardo NitrinF

RESUMO - Trés formas clinicas distintas podem ocorrer na deméncia frontotemporal (DFT): os subtipos
desinibido, apatico e estereotipico. Cada um apresenta padrao especifico de achados clinicos, neuropsicolégicos
e de neuroimagem, além de manifestar as caracteristicas centrais desta forma de deméncia. Sao relatados trés
casos clinicos, cada um ilustrando um subtipo da DFT, que foram avaliados neuropsicologicamente e por
neuroimagem. Mesmo os casos apresentados sendo exemplos prototipicos de determinado subgrupo,
compartilham também algumas caracteristicas dos outros subgrupos. Assim, pacientes com quadro
predominantemente desinibido ou estereotipico podem apresentar um fundo apatico, bem como pacientes
predominantemente apaticos ou desinibidos podem exibir comportamentos ritualisticos estereotipados. O
estagio final da DFT é geralmente dominado por comportamento apatico.

PALAVRAS-CHAVE: deméncia frontotemporal, neuroimagem, neuropsicologia.

Clinical subtypes of frontotemporal dementia

ABSTRACT - Three distinctive clinical presentations can occur in frontotemporal dementia (FTD): disinhibited,
apathetic and stereotypic subtypes. Each one shows a specific pattern of clinical, neuropsychological and
neuroimaging findings, besides manifesting the core features of this form of dementia. We report three
clinical cases, each one an example of a subtype of FTD, that were evaluated by neuropsychological and
neuroimaging methods. Even the reported cases being a prototype of a specific subgroup, they can share
some features with the others subtypes. According to this, patients with predominantly disinhibited or
stereotypic behavior can also show apathy, in much the same way as predominantly apathetic or disinhibited
patients can manifest stereotypic ritualistic behavior. The final stage of FTD is generally dominated by apathetic

behavior.

KEY WORDS: frontotemporal dementia, neuroimaging, neuropsychology.

A deméncia frontotemporal (DFT) constitui uma
forma pré-senil de degeneracdo primaria que atin-
ge preferencialmente as regides pré-frontais e tem-
porais anteriores do encéfalo’?. Seu quadro clinico
é caracterizado principalmente por alteracoes de per-
sonalidade e do comportamento (manifestacdes inau-
gurais e que se mantém durante toda a evolugao),
diante de relativa preservagdo, por anos, das fun-
¢Oes mnésticas e visuo-espaciais, o contrario portan-
to do que se observa na Doenca de Alzheimer3?>.

Embora os pacientes com DFT compartilhem os
sintomas centrais que de modo mais importante a
caracterizam (inicio e curso insidiosos com compro-
metimento precoce da conduta social e pessoal, do
insight e das emocoes), eles estdo longe de consti-
tuir um grupo totalmente homogéneo®. Trés gran-
des subgrupos podem ser identificados: 1) desini-
bido, 2) apatico e 3) estereotipico’. O modo como

estes diferentes subgrupos evoluem e a sobreposicao
entre eles no mesmo paciente tem sido pouco des-
crito na literatura.

METODO

Trés pacientes do Ambulatério de Neurologia Cognitiva
e do Comportamento do Hospital das Clinicas da Faculda-
de de Medicina da Universidade de Sao Paulo foram diag-
nosticados como DFT segundo os critérios de Neary et al.®
e acompanhados longitudinalmente por um periodo mi-
nimo de 4 anos, com avaliacdo neuropsicolégica e atra-
vés de métodos de neuroimagem estrutural (TC e/ou RM)
e funcional (SPECT - Tomografia Computadorizada por
Emissao de Foton Unico).

Caso clinico I (subtipo desinibido)

Aos 52 anos, MC, dona-de-casa semi-analfabeta, ini-
cia alteracoes de comportamento de forma progressiva.
Seus filhos comecaram a perceber que sua personalidade
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havia mudado quando deixou de mostrar contentamento
ou qualquer outra emogao com a visita dos filhos, fican-
do indiferente com a chegada deles. Gradualmente, foi se
tornando inadequada, escondendo comida por debaixo
da cama, impulsiva, agressiva com os netos (menos tole-
rante que antes), apresentando prejuizo no /nsight, elagdo
do humor, hiperoralidade (consumir bebidas alcodlicas,
colocar objetos do lixo na boca), descuido da higiene pes-
soal, pressao de discurso, discurso desconexo, desinibicdo
(conversar com estranhos sem receios, tirar a roupa em
locais publicos, demonstrar ndo saber como se portar em
situacdes sociais), com tendéncia compulsiva a andar a
esmo, insonia, risos imotivados, usando o vaso sanitario
para lavar as maos e beber dgua. Concomitantemente,
exagerava na quantidade de comida que cozinhava, con-
fundia o filho com o marido e vice-versa, queria levar uten-
silios para a méae ja falecida. Aos 52 anos, “virou crianca”
(palavras do filho), com incontinéncia urinaria, manipulan-
do o contelido das lixeiras e recolhendo restos alimenta-
res e produtos ndo comestiveis para consumi-los. Confun-
dia sabdo com rapadura e comia tudo que se lhe apresen-
tava. Tinha compulsdo para manipular os objetos quando
colocada em um recinto nao familiar. Reduziu progressi-
vamente a producdo verbal. Ao ouvir alguma crianca cho-
rando, tirava o peito para amamenta-la (comportamento
de utilizacdo?). Confabulava (geralmente se utilizando de
elementos relacionados a sua vida passada na zona rural)
ao ser questionada a respeito de seus atos. Apresentava
varios comportamentos repetitivos: manipular as pontas
de suas vestes como se as estivesse dobrando, contar os
objetos que manipulara, visitar frequentemente o banheiro
(sem motivo aparente). Foi primeiramente atendida num
servico de psiquiatria, onde recebeu o diagndstico de DA.
Até ha 1 ano saia s6 de casa e achava o caminho de volta
sem problemas.

Ao exame neurolégico encontravam-se presentes os
seguintes sinais: reflexos nasopalpebral, oro-orbicular,
masseteriano, preensao (++/4+), paratonia bilateralmen-
te, discinesia orolingual (provavelmente secundaria ao uso
de neurolépticos), hipermetamorfose (comportamento de
exploragcdo compulsiva de novos ambientes).

Avaliacdo neuropsicoldgica — o escore no mini-exame
do estado mental (MEEM) caiu de 3 pontos (acertou ape-
nas a nomeacao do relégio e da caneta e dobrou a folha
de papel ao meio) em abril de 1998 para 1 (junho de 1998)
e zero (dezembro de 1998). Dificuldade de controle men-
tal (ndo conseguiu posicionar os meses do ano numa or-
dem inversa). No VOSP(teste que avalia habilidades visuo-
espaciais), pode realizar apenas a bateria de contagem de
manchas. Varredura perfeita de todas as pranchas. Con-
seguiu contar corretamente o nimero de manchas em
praticamente todas as pranchas, porém em trés perseve-
rava na contagem e recontava manchas que ja havia con-
tado (quando solicitada a realizar novamente a tarefa,
fazia-a corretamente). Muitas respostas impulsivas (res-
pondia aleatoriamente, as vezes perseverando na respos-
ta anterior, sem nem mesmo olhar as pranchas); ao ser

solicitada uma nova resposta auxiliando na focalizacao
da atencéo, acertava a contagem. Nao reconheceu fotos
de pessoas famosas (Papa, Roberto Carlos, Fernando
Henrique Cardoso, Pelé), porém o marido de mesmo nivel
cultural também nao o fez. Reconheceu fotos de si mes-
ma, tanto recentes quanto antigas. Dificuldade grave de
abstragao e sequienciacdo.
Os exames de neuroimagem sao mostrados na Figura 1.

Caso clinico Il (subtipo apdtico)

Aos 63 anos, W., secretaria aposentada com escolari-
dade de 11 anos, inicia alteracdo do comportamento e da
linguagem caracterizadas por apatia crescente e perseve-
racoes de frases e idéias. Aproximadamente um ano de-
pois, surge progressivamente dificuldade para falar, com
reducdo da producdo verbal, bem como bradilalia, dis-
prosédia e laténcia muito aumentada para respostas. Con-
comitantemente, se torna mais lenta e indiferente a reali-
zacdo dos afazeres domésticos, mostra tracos obsessivos
relacionados a limpeza da casa (recolhe particulas infimas
de sujeira do chao) que convivem contraditoriamente com
descuido da higiene pessoal. Engaja-se em comportamen-
tos repetitivos tais como: apagar as luzes da casa, desli-
gar o gas. Exagera na maquiagem (perseveracdo). Even-
tualmente, aborda desconhecidos para conversar. Apre-
senta risos imotivados e pueris. Foi inicialmente diagnos-
ticada como sendo portadora de DA, em decorréncia do
que fez uso de tacrina até 40 mg/dia por trés meses, sem
qualquer beneficio. Aos 65 anos, surgem incontinéncia
urinaria e fecal. O quadro se agravou progressivamente e
a paciente se tornou cada vez mais dependente de cuida-
dores, mesmo para as necessidades mais elementares. A
reducdo da producao verbal evoluiu para mutismo total e
surgiram fenémenos ecopraxicos.

Na avaliacdo neuropsicoldgica, encontramos um MEEM
com escore de 21 pontos (em 30), perdendo um ponto na
orientacgao espacial (nome de uma rua préxima), trés pon-
tos na evocacao, quatro pontos no calculo e um ponto na
escrita. Lentificagdo psicomotora importante. “Span” aten-
cional reduzido (apenas quatro digitos no subteste digi-
tos diretos do WA/S-R), bem como controle mental preju-
dicado, como detectado pelo digitos inversos do WA/S-R.
Parafasias semanticas na identificacao de figuras, sem no
entanto apresentar dificuldade na exploracdo do campo
visual e nem fend6menos de negligéncia. Habilidade para
calculo dentro dos limites normais se utiliza lapis e papel,
caso contrario encontra-se muito prejudicada. Dificulda-
des graves de abstracdo. Gnosias visuais, tacteis e para
cores normais. Disprosddia, bradilalia. Compreenséao nor-
mal, tanto quanto a repeticao e a leitura. Escrita com al-
guns erros gramaticais. Fluéncia verbal para nomes de
animais bastante reduzida (3 nomes em um minuto).

Os exames laboratoriais, o liquido cefalorraqueano e
0 EEG sao normais. Os exames de neuroimagem sao mos-
trados na Figura 2.
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Fig 1. (caso clinico ) TC e SPECT (cor-
tes axials), evidenciando, respectiva-

mente, atrofia e hjpoperfusao fronto-
temporais.

Caso clinico Il (subtijpo estereotipico)

Aos 56 anos, E., professora primaria aposentada, co-
meca a apresentar alteracbes de comportamento carac-
terizadas por suspeita em relacdo a fidelidade do marido
(achava que ele tinha filhos com outra mulher), irritabili-
dade, desafeicdo gratuita a pessoas que lhe eram apre-
sentadas, se indispunha freqiientemente com as vizinhas
(tais comportamentos ndao chegavam a ser delirios per-
secutdrios). Concomitantemente, apresentava ora inqui-
etacdo motora, ora apatia (a primeira apresentacio era
mais comum), insdnia, angustia, ansiedade. Nesta oca-
sido, fora feito diagnostico de depressao por psiquiatra, o
qual Ihe receitou diferentes antidepressivos (imipramina,
sertralina) em momentos diversos (o cuidador ndo se lem-
bra do periodo nem das doses em que cada antidepressivo
foi usado). A paciente ficou mais calma com a medicacao,
porém nao apresentou qualquer outro beneficio. Aos 58
anos, aproximadamente, inicia discurso estereotipado, in-
terrogando o marido a respeito das mesmas questoes:
“que comida eu fago no almoco, o que eu vou fazer?” ou
entdo : “que roupa eu vou usar, que vestido eu vou por?”.
A seguir reverberava até 10 vezes em sequiéncia: “eu ndo
tenho roupa, eu nado tenho roupa...”. Quando questiona-
da por que dizia isto (ja que estava com o guarda-roupa

Fig 2. (caso clinico Il) SPECT e TC (cortes
axiais), evidenciando, respectivamente,
hipoperfusdo e atrofia fronto-temporais,
mais acentuadas a esquerda (setas).

Fig 3. (caso clinico Ill) RM e SPECT (cortes
coronais), evidenciando, respectivamente,
atrofia e hipoperfusao temporais, mais
acentuadas a esquerda (setas).

lotado), respondia de modo reverbigerante: “eu estou
assim porque eu nado tenho roupa, eu nao tenho roupa,...”.
Antes da doenca, jamais questionava o marido a respeito
dos pontos expostos acima. Progressivamente foi se tor-
nando mais apatica (varias horas deitada na cama, mes-
mo durante o dia), abolindo atividades que antes lhe ge-
ravam muito prazer (assistir TV, leitura), isoladdo-se soci-
almente, com reacoes catastréficas de Goldstein (intensa
e desproporcional agitacdo psicomotora diante de pro-
blemas banais, como por exemplo quando soube que a
empregada iria tirar férias), apresentando sindrome de Go-
dot (excessiva preocupacgao antecipatéria com aconteci-
mentos futuros, por exemplo com a visita mensal ao mé-
dico), perdendo a espontaneidade, descuidando-se da hi-
giene pessoal e dos afazeres domésticos, com reducao da
ingestao alimentar. Tornou-se muito “indecisa” (“dizia que
iria para determinado lugar, mas pouco depois desistia” -
sic) e dependente dos outros para ordenar atividades ba-
sicas (“vamos fazer janta hoje ?”, pergunta ao marido,
além de solicita-lo inUmeras vezes ao dia), deixou de ser
“briguenta” (sic), tornando-se mais décil. H4 3 anos co-
mecou a apresentar choro imotivado, com mimica de so-
frimento (quando interrogada por que chora, responde
estereotipadamente: “porque ndo tenho roupa e nao sei
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0 que vai acontecer comigo”). A paciente refere, as vezes,
estar com “moleza” (“eu nao sei raciocinar”) e “depres-
sao”, apesar de ndo saber o que é depressao (parece mais
estar repetindo o que lhe foi falado por outrem) e nega
outros sintomas depressivos (idéias de menos valia, cul-
pa, suicidio). Apresenta alteracdo moderada do /nsight.
Tanto a paciente quanto o marido negavam disturbios de
memoéria, desorientagdo, confusdo de nomes ou de pes-
soas. Seu psiquiatra a encaminhou para nosso servico com
a hipotese de DFT, uma vez que a paciente apresenta sin-
tomas que nao sdo completamente contemplados pelo
diagnostico de depressdo, bem como evolucdo deterio-
rante (nunca voltou a apresentar o nivel de funcionamen-
to sécio-cognitivo-comportamental pré-mérbido) e ausén-
cia de resposta satisfatoria ao uso de antidepressivos.
Ao exame neurolégico, apresentava reflexos axiais da
face exaltados, reflexo de preensdo esbocado bilateral-
mente e reflexo palmo-mentual presente bilateralmente.
Durante a avaliacdo neuropsicoldgica, avisava cons-
tantemente que queria ir embora, bem como dizia estar
com medo por causa da ansiedade de desempenho. Cho-
rou no decorrer da testagem e dizia: “eu ndo sei fazer
nada”. Seu MEEM evoluiu de 29 pontos (em 1997) para
28 pontos em 1998. Quanto aos processos atencionais,
verificou-se adequada reproducao grafica de desenhos al-
ternados; todavia, o span atencional para repeticdo dire-
ta de digitos estava deficitario em funcao de adicdo, omis-
sao ou troca de nimeros na resposta fornecida. O contro-
le mental estava oscilante, independentemente de estimu-
lacdo verbal ou visual. Conseguiu desempenho adequado
na tarefa que requeria lidar com material bem conhecido
na sua profissdo (dizer as letras do alfabeto, p. ex.). O
mesmo ocorreu com a seqléncia de numeros através de
adequada varredura visual. A repeticdo de digitos em or-
dem inversa e a fluéncia verbal para a categoria nomes de
pessoas situou-se na faixa média-inferior. Por outro lado,
verificou-se que a fluéncia verbal para a categoria tam-
bém ampla (nomes de animais) ou categoria restrita (le-
tras do alfabeto), assim como o lidar com duas variaveis
alternadamente (Teste de Trilhas B) estavam deficitarias.
Quanto ao controle inibitério, a paciente necessitou de
tempo para se habituar com a tarefa (mesmo quando mais
complexa) para responder um tanto melhor. Observaram-
se perdas do sef que foram automaticamente corrigidas
por ela, denotando certo prejuizo na automonitorizagao.
Embora preservada a capacidade de formular conceitos
abstratos, ndo conseguiu manter o controle adequada-
mente sobre a tarefa. A quantidade de erros (mesmo com
orientacdo externa) ndo chegou a ser significativa, mas
ocorram perdas de “set” que impediram melhor desem-
penho. As fungdes motoras estavam prejudicadas: apre-
sentou dificuldade de alternancia simultanea bimanual ,
além de contaminac¢des do movimento anteriormente exe-
cutado no exigido em determinado momento (persevera-
¢6es). Quanto as fungdes visuais, houve adequada percep-
¢ao de figuras claramente desenhadas, em silhueta, rabis-
cadas ou mesmo pontilhadas e sobrepostas. Contudo, a

andlise e sintese visuais, bem como a organizacao légico-
temporal de estimulos visuais estavam no limite inferior
da normalidade, apontando algum prejuizo nesta area. A
praxia construtiva estava adequada para cépia de figura
tridimensional conhecida (Cubo de Necker) e para repro-
ducdo espontédnea de desenhos sob comando respeitan-
do a programacdo e a tridimensdo. A transposicdo de
modelo no plano bi para o tridimensional sé se tornaria
normal se ndo levassemos o tempo em consideragao, por
lentiddo na execucdo, além de falta de engajamento para
a atividade especifica. No quesito memoria, os déficits
eram proeminentes quando requerida evocacdo de esti-
mulos visuais; isto fazia com que nao se beneficiasse da
repeticdo do estimulo por erros na leitura da gestalt apre-
sentada pelas figuras. A memoéria verbal para evocacdo
(assim como o processo de aprendizagem audio-verbal)
estavam um tanto mais preservadas, situando-se na faixa
médio-inferior na maior parte do teste. Vale salientar que
a fixacdo dos estimulos verbais estava normal e a dos es-
timulos visuais ficava prejudicada pela ocorréncia de fal-
sos reconhecimentos. As fungdes cognitivas superiores que
envolvem abstracdo verbal estavam preservadas e as que
envolvem organizacao pratica nos atos sociais diarios si-
tuavam-se na faixa médio-superior. A eficiéncia intelectu-
al estimada situava-se no momento na faixa média da po-
pulagcdo, com boa preservacdo da capacidade semantica.

Quanto a linguagem verificamos oscilacdo na fluéncia
verbal, com dificuldade em responder para categoria res-
trita (conforme mencionado anteriormente). A nomeacao
por confronto visual estava prejudicada pela existéncia de
paragnosias visuais (Boston). A capacidade de denominar
palavras encontrava-se bastante preservada, sendo bom
indice do nivel prévio da paciente (Vocabulario do WA/S-R).

Os exames de neuroimagem estdo apresentados na
Figura 3.

DISCUSSAO

O subgrupo desinibido é caracterizado, como o
nome indica, por um comportamento predominan-
temente desinibido, seja no seu aspecto motor (in-
quietacdo motora, necessidade reduzida de sono,
tendéncia a andar a esmo), afetivo (jocosidade ina-
dequada, elacdo do humor) ou instintivo (hipersexua-
lidade, hiperfagia, agressividade). Este quadro pode
ser confundido com a méria dos pacientes com
neurossifilis ou a mania/hipomania dos pacientes
portadores do Transtorno Afetivo Bipolar; no entan-
to na DFT falta a criatividade, o preciosismo, a me-
galomania dos pacientes bipolares. Nos exames de
imagem funcional, estes pacientes geralmente mos-
tram hipoperfusao das regides orbitofrontais®°.

O subgrupo apatico apresenta um padrao de
comportamento que, em muitos sentidos, é oposto
ao do descrito anteriormente e, segundo alguns
autores, esta oposicdo configuraria dois extremos
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(pdlos) nos quais estaria situada uma parte dos pa-
cientes (que seriam apenas desinibidos ou apenas
apaticos), enquanto a outra parte estaria disposta
entre os mesmos, ora mais préximo da desinibicao,
ora da apatia’'3. Ainda comparando estes dois sub-
grupos, o diagnostico deste ultimo tende a ser feito
mais tardiamente que o dos pacientes desinibidos,
uma vez que as familias demonstram mais tolerancia
aos comportamentos apaticos que aos desinibidos
(e, portanto, procuram auxilio médico mais preco-
cemente quando diante destes Ultimos); além disso,
estes comportamentos sdo mais chamativos, desper-
tando a atencdo dos familiares para a possibilidade
de estarem presenciando um processo morbido. Este
subgrupo se caracteriza pela perda progressiva dos
interesses apresentados pré-morbidamente, tornan-
do-se mais isolados, econémicos nas suas manifes-
tacOes verbais e emocionais, bem como alentecidos
mentalmente. Este é o subgrupo que mais apresen-
ta perseveracdes, sejam verbais ou motoras, como
também alteracbes da prosddia’. Muito frequente-
mente estes pacientes sdo diagnosticados como de-
primidos, porém a confusao geralmente diminui
quando percebemos que a apatia carece de alguns
elementos psicopatolégicos muito importantes para
um diagnostico fenomenolégico tipico de depres-
sao, quais sejam: a) o colorido negativista, por ve-
zes catastrofico, que o paciente deprimido empres-
ta ao seu discurso; b) ideacdo suicida e c) disforia
(irritabilidade). O SPECT deste subtipo geralmente
evidencia uma hipoperfusao frontal dorsolateral™.
O subgrupo estereotipico é caracterizado por
comportamentos repetitivos que tomam grande
parte do quadro clinico, além de geralmente exibi-
rem sintomas extrapiramidais mesmo em estadios
relativamente iniciais da DFT. Este subtipo esta rela-

cionado as alteracbes estriatais e temporais mais do
gue as corticais frontais’.

E preciso notar, no entanto, que tais subgrupos
nao sao completamente puros, existindo sobrepo-
sicdo de sintomatologia, mormente nas fases inter-
mediarias e tardias da doenca, quando néo é inco-
mum encontrarmos, por exemplo: a) pacientes com
um quadro predominantemente desinibido ou este-
reotipico, porém sobre um fundo apatico (como no
Caso | e lll, respectivamente); b) pacientes predomi-
nantemente desinibidos ou apaticos com compor-
tamentos ritualisticos estereotipados (como no Caso
| e ll, respectivamente).
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