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Resumo

Introducdo: A Afasia Progressiva Priméria (APP) € uma
sindrome neurodegenerativa de instalagdo insidiosa, que
afeta principalmente a linguagem, cuja deterioracéo é
progressiva. A apresentacdo inicial é a dificuldade de
nomeacéo, como ocorre na fase inicial da Doenga de
Alzheimer (DA). Objetivos. Relatar um caso deAPPnasua
formalogopénica, realizar umarevisdo daliteraturameédica
especializada. Discutir aimportanciado correto diagnostico
ediagnésticos diferenciais. Relato do Caso: Mulher, 74 anos,
previamente higida, mantendo suas atividades diérias,
iniciou quadro com dificul dade de reconhecer e nomear os
objetosde casa. Familiaresrelatam pioradamemariarecente
nesse periodo, com episddios de confusdo associada. Um
ano apds o inicio do quadro a paciente ndo conseguiagerir
mais suas atividades didrias, necessitando de auxilio para
as atividades que inicialmente desempenhava sozinha.
Nesse periodo foi feito diagndstico de DA. O quadro piorou
com o passar dos meses, com piora da interacdo, da
nomeacao, discurso pouco fluente, repetindo com
dificuldade o que se pede parafalar. RNM demonstraatrofia
em regido fronto-temporal aesguerda. Conclusdes: A forma
logopénica da APP, aspecto da paciente em questdo, se
manifesta com um discurso pouco fluente, com um ritmo
lento e com pausas anémicas longas, como foi o inicio do
quadro. A repeticdo e acompreensdo parafrasesde estrutura
gramatical mais complexa estdo perturbadas, mas
preservadas para palavras isoladas. Pode haver expresséo
limitada e grande dificuldade na compreenséo da palavra,
fato observado nessa paciente ap6s dois anos de evolugao
clinica. O principal diagnéstico diferencial éaDA.

Descritores: afasia progressiva priméria, logopenia,
diagndstico diferencial.

Abstract

Introduction: Primary Progressive Aphasia (PPA) is an
insidious neurodegenerative syndrome, which mainly
affects language, whose deterioration is progressive. The
initial presentation is the difficulty of appointment, asin
the early stages of Alzheimer’s disease (AD). Objectives:
Report acase of APPinlogopenicform, conduct areview of
the specialized literature. Discusstheimportance of correct
diagnosisand differential diagnosis. Case Report: 74 yers-
old woman, previously healthy, maintaining their daily
activities started having difficulty to recognize and name
the household objects. Family report worsening in recent
memory in this period, with episodes associated confusion.
A year after the start of the frame to the patient could not
manage more daily activities, requiring assistance for
activitieswhichinitially played alone. During thisperiod he
was diagnosed with AD. Clinical presentation worsened
over the months, with worsening of interaction,
appointment, little fluent speech, repeating with difficulty
what is asked to speak. MRI shows atrophy in
frontotemporal region left. Conclusions: Logopenic form of
APP, patient aspect in question, manifestsitself with some
fluent speech, with a slow pace and with long pauses
anomic, as the beginning of the frame. The repetition and
understanding to more complex grammatical structure of
sentences are disturbed, but preserved for single words.
There may be limited and highly expressed difficulty in
understanding the word, which was observed in this patient
after two years of clinical evolution. The main differential
diagnosisis AD.

Descriptors: primary progressive aphasia, logopenic,
differential diagnosis.
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I ntrodugéo

A Afasia Progressiva Primaria (APP) compreende
uma sindrome neurolégica de evolugéo progressiva, que
acomete preferencia mentealinguagem. Oinicio geralmente
ocorre entreaquartae asétimadécadade vida, com duragdo
média de 8 anos de evolugao!2. Atualmente esté descrita
dentre o grupo de sindromes que compreendem a
degeneragdo frontotemporal, cujaformamais prevalente €
ademénciafronto temporal4.

Mesulan et al. 1982 descreveu inicialmenteadiferenca
entre afasia na Doenca de Alzheimer (DA) e naDoencade
Pick. Nos casos descritos nessa casuistica, a afasia
permanecia como déficit isolado, em alguns casos
progressivo, fato que levou a concluir ser a regido
perisilviana do hemisfério dominante a mais atingida pelo
processo degenerativo. Inicialmente foi definida como
AfasiaProgressivaPrimariasem deméncia, masem 1998 foi
incluida no espectro das degeneragdes fronto temporai s,
como demonstraaFigural.

Figura 1. Algoritmo de classificacdo das degeneracdes
frontotemporais. Adaptado de Mendez MF, Cummings JL.
Dementia. A clinical approach. Trd Ed. Butterworth - Heinemann,
200317.
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A suaapresentacdoinicia € marcadapeladificuldade
de nomeagao, fato que também pode ocorrer nafaseinicial
de deméncias priméarias, como naDA. NaAPP, geralmente
ocorreum diferencial evolutivo, como agagueira, falalenta,
segmentada e apraxia de fala (dificuldades articul atorias e
parafasias fonol ogicas). As alteracfes de memdria recente
e a cognic¢do ndo-verbal estdo preservadas nos primeiros
anos da doenga?*”.

Esta sindrome pode se apresentar de trés formas
principais: uma forma fluente (deméncia semantica),
caracterizada por discurso fluido, articulagdo e sintaxe
corretas, mas com pausas andémicas e substituicdo de
palavras, umaforma néo-fluente, que se manifesta por um
discurso ndo-fluente, com agramatismos, parafasias
fonolégicas, anomia, comprometimento na repeticéo e na
compreensdo de frases complexas, e umaformalogopénica,
marcada pel adificul dade nanomeacdo de palavrasisol adas,

repeticdo de frases, discurso pouco fluente, com pausas
andmicas longas, mas sem dificuldades de articulagéo
inicial™®,

A logopenia é descrita como afasiamista, em razéo
da fala néo-fluente e da compreensédo lexical
comprometida®®. A DAtem sido a patologia mais
relacionada aformalogopénica, por isso, é consideradapor
alguns autores como a fase inicial dessa forma de
deméncia®®. O comprometimento da linguagem pode
preceder em muitos anos a conformacgdo do quadro
demencial, com comprometimento de outros dominios da
cognicdo. Com a evolucéo da degeneracé@o pode haver
grande limitacdo da expressdo fonoldgica e para
compreensdo da palavrafalade’.

O diagndstico dessa sindrome é clinico, levando-se
em consideragdo comprometimento da linguagem e a
preservacao dos outros dominios cognitivosnafaseinicial.
Osexamesdeimagem, sobretudo aRessonanciaMagnética,
auxiliam na exclusdo de outras formas de deméncia
(importante no diagndstico diferencial-Tabela 1) e
evidenciam o aspecto morfol 6gico mais comum desse grupo
de sindromes. acometimento da regido fronto temporal,
assimétrica, com predominio no hemisfério cerebral
dominante®*. A avaliag8o neuropsicoldgica é Util para
definir o comprometimento dalinguagem, nos seus aspectos
de formacgdo e expressdo, bem como a descri¢cdo da
repercussdo nos demais dominios cognitivos'2.

Tabela 1. Diagnostico diferencial das deméncias (Sadock e
Sadock, 1999)*

Degenerativas | Doenga de Alzheimer DA senil (DA de inicio tardio, esporadica)
Primarias DA pré-senil (DA de inicio precoce,
familiar)

Doenga de Pick

Afasia Progressiva Primaria

Afasia Nao-Fluente (deméncia
semantica)

Deméncias subcorticais | Doenga de Wilson (degeneragédo
hepatolenticular)

Doenca de Huntington

Deméncia corpusculos de Lewy
Deméncia na Doenga de Parkinson
Paralisia Supranuclear Progressiva
Degeneragéo corticobasal

Atrofia de Multiplos Sistemas
Doenga de Creutzfeldt-Jakob

Insénia Familiar Fatal

Doenga de Gertsmann-Straussler-
Scheinker

Deméncia por multiplos infartos corticais
Infartos em giro angular, tdlamo,
prosencéfalo basal, territérios das
artérias cerebrais anterior e posterior
Microangiopatia Leucodistrofiasubcortical difusa
(substancia branca) Doenca de Binswanger

Lesionais Lesdes cerebrais focais | Tumores cerebrais

Hematoma Subdural

Esclerose Multipla

Hidrocefalia de presséo normal
Demeéncia pugilistica

Traumatismo cranioencefalico
Deméncia associada a AIDS
Neurossifilis (paralisia geral progressiva)
Neurocisticercose
Meningoencefalites

Encefalites virais

Vasculites do sistema nervoso central
Lupus eritematoso sistémico

Téxico- Intoxicagdes cronicas Demeéncia alcodlica

metabdlicas Intoxicagdo por metais pesados
Intoxicagé@o por mondxido de carbono
Andxia aguda

Cronica: anemias, DPOC
Tireoidopatias, hiperparatireoidismo
Disturbios hipofisarios-adrenais
Estado p6s-hipoglicémico
Encefalopatia hepatica progressiva
cronica

Uremia cronica

Deficiéncias vitaminicas: tiamina (B1),
niacina (B3), cobalamina (B12), acido
folico

Degeneragao
lobarfrontotemporal

Parkinson-plus

Doengas pribnicas

Grandes infartos
Infartos isolados
(estratégicos)

Vasculares

Traumaticas

Infecciosas

Inflamatérias

Andxicas/hipoxicas

Metabdlicas

Nutricionais
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Objetivos

Relatar um caso deAfasiaProgressivaPriméria, nasuaforma
logopénica, realizar umarevisdo daliteraturamédica. Discutir
a importéncia do correto diagndstico e dos principais
diagndsticos diferenciais.

Descricoes

Relato do Caso: mulher, branca, 74 anos, previamente higida,
mantendo suas atividades diérias, iniciou, aos 72 anos,
quadro com sinais de dificul dade parareconhecer e nomear
0s objetos de casa. Familiares relatam piora da memoria
parafatosrecente nesse periodo, com episodios de confusio
associada. Houve progressdo desse comprometimento da
linguagem e um ano apds o inicio dos sintomas ndo
conseguia gerir mais suas atividades diérias, se
confundindo nas tarefas domeésticas, necessitando de
auxilio para as atividades que inicialmente desempenhava
sozinha. Nesse periodo foi feito diagnostico de DA, e
iniciado tratamento com memantina (10mg/dia); ndo houve
resposta. O quadro progrediu com o passar dos meses, com
piora da interac&o, da nomeag&o, presenca de umdiscurso
pouco fluente, repetindo com dificuldade o que se pedia
parafalar; sem alteracBes motoras dafala. Ao exame (dois
anos apos o inicio do quadro), observa-se poucainteragdo
com o examinador, mantendo-se o tempo todo quieta;
dificuldade paraaplicacéo daavaliacdo cognitivaem razéo
disso; choro e riso desmotivado durante a avaliagéo,
vocalizagdo incompleta de poucos vocabulos durante a
entrevista. Exame neurol gico sem déficitsfocais. Iniciado
tratamento com rivastigmina (6 mg/dia), mas sem resposta
satisfatdria. Pouca resposta apoOs reabilitacdo
fonoaudiol égica; atualmente com um notavel mutismo

ALZHEIMER 2]

o=

observado pelos cuidadores. RNM demonstra auséncia de
lesdes secundérias; hipocampo preservado e atrofia em
regido fronto-temporal discreta, predominando aesquerda;
espectroscopia de prétons demonstra reducéo do N-
acetilaspartato -NAA (Figura2). Exameslaboratoriais para
investigacdo de causas secundarias de deméncia sem
alteraces.

Conclusdes

A APP é atual mente um importante diagnéstico diferencial
paraafaseinicial daDoencadeAlzheimer, principal forma
de deménciapriméria. E umadoencade caréter insidioso e
com grande repercussdo na vida do paciente. A forma
logopénica, aspecto da paciente do caso relatado, se
manifesta com um discurso pouco fluente, com um ritmo
lento e com pausas andmicas longas, como foi o inicio do
guadro. A repeticdo e a compreensdo para frases de
estruturagramatical mais complexaestéo perturbadas, mas
preservadas para palavras isoladas.

Como descrito por Grossman et a. 20054, com aevolugéo
do quadro pode haver expresséo limitada e grande
dificuldade na compreensdo da palavra, fato observado
nessa paci ente apds dois anos de evolugéo clinica. NaRNM
pode-se observar reducdo volumétrica do lobo temporal,
predominante no hemisfério esquerdo (dominante); no caso
descrito aatrofiafoi discreta, mas predominante aesguerda.
O diagnostico é clinico e deve-se sempre excluir as causas
secundérias desses sintomas, por isso, a aplicacdo do
protocolo de investigacdo das deméncias deve ser
instituido antes da confirmacéo diagnosticae anteriormente
ao esguema de tratamento medi camentoso.

A formalogopénicadaAPP pode ser também afaseinicial
da DA, como descrito por varios autores®®11516 nor isso,

Figura 2. A, B e C, RNM cortes Axial FLAIR, Axial T2, Corona T2, respectivamente, demonstrandoatrofia de lobo temporal, com
predominio aesquerda, dilatagéo ventricular discreta, sinais de microangiopatiasperiventricul ares. Semalteracaopatol 6gi caemhipocampo
etronco cerebral. D, E Espectrocopia de prétons, com redugdonotavel do NAA em voxel de regido parietal.
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0 acompanhamento prospectivo desses pacientes, com A resposta terapéutica nos casos de APP é pobre,
avaliagdes neuropsicol égicas, fonoaudiol 6gicase exames mesmo em terapias combinadas de medicamentos; o0s
deimagem éimprescindivel paraum correto diagnostico. anticolinesterésicos sdo os farmacos mais empregados nes-

Se grupo de pacientes.
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