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=8 DEMENCIAS - Conceito

~ Y 4

w Sindrome causada por doencga cerebral,
= Usualmente de natureza cronica ou progressiva,

na qual ha perturbacao de multiplas funcoes

4

= corticais superiores, incluindo memoria,

/’ pensamento, orientacao, calculo, aprendizagem,
S linguagem e julgamento.

éy guag juig

7’ (CID X; OMS; 1993)
— Sindrome caracterizada por

éy comprometimento das habilidades intelectuais.
— Prevaléncia cresce exponencialmente de
” 2% entre pessoas com 65 anos de idade para 20
\; a 40% com mais de 80 anos
[

- (Henderson,1998).
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DEMENCIAS - Conceito

Deterioracao global intelectual, emocional,
motivacional, sem turvacao de consciéncia por
pelo menos 6 meses. Faléncia progressiva da
vida cotidiana.

Comprometimento nas habilidades

intelectuais, julgamento, funcoes corticais
superiores, personalidade e comportamento.

Declinio da memoria e outras funcoes
cognitivas, excluindo-se “delirium”.
(CAMDEX)
( NINDS-ADRDA)
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& DEMENCIAS - Sintomas e Sinais

=

- Déficits de Memoria com dificuldades de
\V apreensao de novas informacoes
M,

Déficits nas funcoes corticais superiores -
de linguagem (afasias)
de percepcao ( agnosias)
de atividade motora (apraxias)
de organizacao e planejamento
\y ( fungoes executivas)
W habilidades viso-espaciais
=]
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EEDEMENCIAS - Sintomas e Sinais

AV

r” Critérios para o diagnostico de deméncia (DSM 1V
- 1994)

N
av A1l. Comprometimento de meméria

'/’ A2. Comprometimento de pelo menos uma
=Sou outra

éy funcao cognitiva:
a. Linguagem
b. Praxis
c. Percepcao sensorial
d. Funcoes executivas




B. Os déficits cognitivos causam significativo
comprometimento social ocupacional e
representam declinio significativo de nivel de
funcionamento anterior.

C. Os déficits cognitivos nao correm
exclusivamente durante o episodio de delirium

D. O quadro clinico pode estar relacionado a
condicao meédica geral, efeitos persistentes de
alguma substancia

(incluindo toxinas) ou combinacao dos dois
fatores.
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@EMENCIAS - Sintomas e Sinais

WP Esquema para avaliagdo cognitiva

éy Memoria - capacidade para aprender novas
/’mformagoes
capacidade de lembrar informacao
\\aprendlda no passado
Linguagem - compreensao
expressao
repeticao
Praxis - movimentos coordenados complexos




Percepcao - capacidade de identificar objetos

Habilidade visoespacial - percepcao da
relacao espacial entre objetos

Funcoes Executivas - utilizacao de estratégias
para otimizar desempenho

capacidade de organizar
atividades diarias
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BEMENCIAS - Sintomas e Sinais
Escala de deterioracao Clinica (Reisberg, 1982)
1. Normal

Esquecimento subjetivo mas avaliacao

7 3. Dificuldades no trabalho, com a fala ou para
adajar para locais pouco familiares. Essas alteragoes
Adsdo observadas por familiares. Déficits leves de

A,
|

]
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memoria sao evidentes durante a avaliacao clinica




4. Reducao da habilidade para viajar, contar,
lembrar-se de eventos recentes

5. Necessita de assisténcia para escolher
roupas, desorientacao para tempo e espaco,
dificuldade para lembrar o nome dos netos

6. Necessita supervisao para se alimentar e
usar o banheiro, pode tornar-se incontinente,
desorientado para tempo, lugar e pessoa

7. Perda marcante de linguagem,
incontinente e com rigidez motora
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ANV DEMENCIAS

b

__Caracterizam-se pelo desenvolvimento de
AN multiplos déficits cognitivos (incluindo
=" comprometimento de memoria) devido a efeitos
/’ fisiologicos diretos de uma condicao médica geral,

=Waos efeitos persistentes de uma substancia ou a
éy multiplas etiologias (efeitos combinados de uma
- = doenca cerebrovascular

wme d.Alzheimer). Compartilham uma apresentagao
Ady sintomatica comum mas tem etiologias
= diferenciadas.

(DSM-1V; 1995)

]
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DEMENCIAS - Classificacdo dos sintomas clinicos

==A\) Demeéncias Corticais: diminuicao da memoria e
das funcoes corticais superiores

) Demeéncias Subcorticais: lentificacao de
~\ycomportamento, apatia, dists. Motores e

cognitivos
C%
=) Formas mistas
v
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SSDEMENCIAS - Causas
[ ol
WA) Causas de Deméncias Corticais e Subcorticais

- A.1) Deméncias Corticais - Doenga de
~\yAlzheimer - Doenca de Pick

A.2) Demeéncias Subcorticais - Doenca de

- Doenca de Wilson - Doenca de

- Lesoes talamicas (tumor) -

'/’Degeneragao espinocerebelar - Encefalopatias
mmtoxicas - Encefalopatias metabolicas

Ay
A.3) Formas mistas - Demeéncia
” muIt| infarto - deméncia pos infeccoes, trauma,

\Vanoxm, etc.
| 4




DEMENCIAS - Classificaciao de acordo com a
etiologia

.
é\ A) Pimarias - Alzheimer
Pick
Huttington
Wilson
Creutzfeld-Jacob
Parkinson
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Q DEMENCIAS - Classificacio de acordo com a
- etiologia
W2 B) Secundarias -
B.1) Neurologicas - multi-infarto
éy hidrocefalia
> hematoma subdural
neurossifilis
tumores, infeccoes,
traumas, anoxia
B.2) Nao neurologicas -
endocrinas: insuficiéncia hepatica
R, insuficiéncia renal
W toxicas: alcool, drogas
— vasculares:AVC, hematomas,
éy malformacoes

v
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DEMENCIA VASCULAR

Inicio brusco com deterioracao
progressiva, crises isquémicas, sinais focais,
labilidade emocional, baixo insight,
depressao/ansiedade, convulsoes, hipertensao,
cefaléia/tonturas, problemas de marcha.

Os critérios de exclusao para D. Alzheimer
nesses casos sao o inicio brusco, sinais focais e
problemas de marcha.

(CAMDEX)
(NINCDS-ADRDA)




SBEMENCIA VASCULAR
Av
w Resulta de fluxo sanguineo insuficiente devido
ssatromboembolismo, hemorragia ou isquemia.
AN, Instalacao subita tendendo a progredir em
== degraus com periodo de estabilidade e deterioracio
/Aépidos devido aos eventos isquémicos.




Exame fisico: sinais neurologicos focais
sugestivos de infarto cerebral

Exame de Neuroimagem: presenca de lesoes
isquémicas

Exame Neuropatologico: infartos corticais ou
subcorticais, doenca isquémica de substancia
branca.

Fatores de risco: hipertensao, diabete,
tabagismo, hipercolesterolemia, arritmias,
doencas valvares, estenose de artérias
carotidas.




DOENCA DE ALZHEIMER

Demeéncia de inicio gradual, auséncia de
outro fator etiologico, disfasia, agnosia,
apraxia, atrofia cerebral, anormalidades
histopatologicas e nao associacao com
doenca vascular.

(CAMDEX)

Déficit em pelo menos 2 areas cognitivas,
declinio progressivo, idade entre 40 e 90 anos,
sem outra etiologia, critérios clinicos e
evidéncias histopatologicas.

(NINCDS-ADRDA)




=mDOENCA DE ALZHEIMER
Av
Transtorno heredodegenerativo, de inicio
” insidioso e progressao lenta. Dificuldades para
\Vaprender e reter novas informacoes
desenvolvendo progresswamente dificuldades
/’com calculos, percepcao sensorial, linguagem,
==hraxis e habilidades visoespaciais.

N

"4 As” expressam afasia, amnésia, agnosia,
apraxia

& Patologia: perda neuronal, formacao de fusos
W neurofibrilares e placas senis.

AV

S Neuroimagem: atrofia cortical generalizada.
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&DOEN(}A DE ALZHEIMER - Linguagem

WEstédio Primario: fala fluente, bem articulada,
\ﬂintaxe preservada, habilidades para
\Vcompreensﬁo auditiva e oral preservadas. Similar
"a afasia semantica com relacao a extensao da
/ - - L 4 P
sslinguagem, maneira de falar, numero de oracoes
~\\subordinadas, palavras vagas e dificuldade na
= . descricao de situacoes.
P




DOENCA DE ALZHEIMER - Linguagem

Estadio Meédio: linguagem parafasica com
equivocos verbais, erros de nomeacao,
neologismos, alteracoes leves na
compreensao verbal. Afasia transcortical.

Estadio Final: colapso da funcao pragmatica,
nao fluéncia, ecolalico, palilalico chegando a
mudez. Compreensao  auditiva muito
prejudicada.
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V DOEN(,‘A DE ALZHEIMER
(Almeida,1997)

e Delirios
\V relacao inconsistente com a gravidade do
/’ quadro demencial presente em 10-50% dos
was Pacientes inversamente correlacionado a atrofia
\Vcortlcal e deficiencia de perfusao cortical

correlacionado com mineralizacao dos ganglios
/’ da base e perda neuronal mais acentuada em
== nucleos da rafe.

Ay

Alucinacoes
” encontrada em 7-25% dos pacientes nao se
\V S correlaciona com o grau de gravidade da
AV demeéncia freqiientemente associado a
'( delirium ou déficit sensorial




DOENCA DE ALZHEIMER

Depressao
sintomas presentes em 40-50% dos casos mas
raramente preenchendo critérios de depressao
maior presentes em pacientes menos
comprometidos cognitivamente historia
pregressa de depressao associada a progressao

lenta sintomas depressivos associados a grau
menor de alargamento de ventriculos laterais e
II1 ventriculo associada a perda
desproporcionalmente grande de neuronios

em locus ceruleus e preservacao em
nucleo basal de Meynert




'_ DOENCA DE ALZHEIMER

PSS

|

Alteracoes da Personalidade
ocorre na maioria dos casos com a progressao
== da doenca em casos mais avancados: menor
éV entusiasmo, energia, maturidade, cuidado,
" impulsividade, irritabilidade, inflexibilidade,

4 apatia indi Ivi d
s apatia indicam envolvimento de estruturas
cerebrais incluindo cortex parietal, temporal e

frontal

relativamente incomum (3 a 10%)

presenca de sintomas nao associada a
declinio cognitivo

possivel associacao com atrofia frontal




Alteracoes Neurodegenerativas

40 a 70% com disturbios de sono

30 a 60% com transtorno alimentar

30 a 50% modificam comportamento sexual
sintomas de sindrome de Kluver Bucy
presentes em até 70% e indicam
envolvimento de estruturas temporais e
frontais




Vista dorsal de cérebro mostrando atrofia cortical
difusa em mulher de 71 anos com doenca de
Alzheimer




Seccao coronaria de hemisférios cerebrais em
Nivel de nicleo rubro mostrando atrofia de hipocampo,

Fornix como parte de atrofia difusa em homem de 73
Anos com D. Alzheimer.




S
DOENCA DE PICK
o

w
== Demeéncia fronto-temporal
av
-
/: Exame neuropatoldgico -
Corpusculos de Pick (inclusao
citoplasmatica)
Neuronios inlfados (balonados)
Perda neuronal
Glicose
Perdas sinapticas
= Neuroimagem - atrofia frontal e temporal

AV
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DOENCA DE PICK - Alteracoes de
linguagem

Diferente da doenca de Alzheimer em relacao a
fluéncia.

Estagio inicial : vagarosa e ponderada com
parafasias verbais.

Estagio meédio: anomia, agnosia auditiva,
estereotipias verbais, cinrcunlocucoes e
ecolalia.Nao fluéncia.

Estagio final: dificuldades na compreensao
auditiva e, muitas vezes, mutismo total.

Caracteristica principal - Nao Fluéncia




Vista lateral esquerda mostrando atrofia do lobo
temporal anterior em homem com 93 anos e D.
Pick
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DOENCA DE LEWY

Deméncia tardia caracterizada por
deméncia
flutuacao acentuada dos déficits
cognitivos
alucinagoes visuais recorrentes
parkinsonismo espontaneo

Suscetiveis a quedas, delirios, sensibilidade a
antipsicoticos com maior incidéncia de sindrome
neuroléptica maligna e déficits nas funcoes executivas.

Neuropatologia - presenca de corpusculos de
Lewy ( de inclusao citoplasmatica) no cortex e
nucleos subcorticais.



ﬁ)ENCA FRONTOTEMPORAL

N\V Alteracoes comportamentais de instalacao
'&nta e progressiva, com inicio antes dos 60 anos.
—

~\ﬁpresentam-se com: condicoes pobres de higi_e|_1e
pouco tato em contatos sociais
desinibicao (inclusive sexual)
hiperoralidade
comportamentos de utilizacao
comportamentos repetitivos,
estereotipados
apatia
depresssao  esporadica Nao
apresentam dificuldades obvias video-
espaciais e calculo e apresentam nas funcoes
executivas (déficits frontais)




{- Diagnosticos Diferenciais Psiquiatricos

& A) Depressao - Pseudodeméncia
W2 progressiva

B) Esquizofrenia
C) Confusao mental aguda - “delirium”

D) Sindromes neurologicas focais
D.1.Sindrome de lobo frontal
D.2.Lesao focal de lobo parietal
D.3. Lesao focal de lobo temporal
D.4. Sindrome amnestica(lobo
= temporal)

AV
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TERAPEUTICA

1. PREVENCAO - controle dos fatores de risco

= (hipertensao)

2. TRANSTORNOS DE COMPORTAMENTO
a) disponibilidade de recursos
b) tipo de comportamento anormal

Estratégias - farmacologicas
psicologicas
sociais
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\V 3. TRATAMENTO ESPECIFICO DA DEMENCIA
e inibidores da acetilcolinesterase
. (Almeida, 1998)

A Donepezil ( 5-10mg/dia) - melhoria
;V cognitivaem1/3
Pesquisa: vacina contra beta-amiloide
inibidores de enzima gama
queladores de cobre




HMERAPEUTICA
-

\ TRANSTORNOS DE COMPORTAMENTO

— DROGA DOSE MANUTENCAO
INICIAL

sMaloperidol 0,25-0,5 1-3 mg/dia

Ny

Tioridazina 10-25 50-100
7
6,25-12,5 50-100

0,25-0,5 1-3

1-5

SEGURANCA

s.extra
piramidais
idem
questionavel
arritmias
efeito anti
colinérgico

s.extra
piramidais

sedacao
tontura




DEMENCIA NA CRIANCA

Os antigos quadros demenciais na
criancga, caracterizados por Heller e Sancte de
Sanctis cederam hoje lugar as chamadas
encefalopatias progressivas que cursam
conjuntamente com uma regressao ho
desenvolvimento.

Regressao = perda de habilidades
anteriormente desenvolvidas com
desaceleracao no desenvolvimento ou ateé
mesmo estagnacao.




P DEMIENCIAS INFANTIS

Demeéncia isolada

!

Tomografia

av T~

'/’ Hidrocefalia Normal ou atrofias

d

/[\

Subs. Redutoras Mucopolisacarides Aminoacidos

}
l / Leucinose

—_—
éy Galactosemia Sanfillipo PKU
7 Histidinemia

[ Ve o




Aspecto facial grotesco

!

Funcao Tireoidiana

/

Eutireoidismo Hipotiroidismo

Fenotipo de Hurler

S5 Mucopolissacaridiria Oligossacariduria

.
2 1 s/, n
sinicio em lactente manosidose mucolipidose 11

éy n fucosidose  gangliosidose

S
W \Y LI N | dermatansulfato

N

]
Muc.Il Muc.lIII
éy uc uc

v




Macrocefalia

|

Tomografia

/\

Hidrocefalia Normal ou atrofias

Alexander
Canavan




Manifestacoes Cutaneas

N

Cabelos Pele

\4

Esclerose Tuberosa
Neurofibromatose




' Encefalopatias progressivas - inicio antes

\V o dos 2 anos
W2 1. AIDS
=]

éy 2. Aminoacidurias - homocistinuria, leucinose,
'/’ fenilcetonuria

=]
éy 3. Hipotiroidismo

\~/’ 4. Desordens de Enzimas Lisossomiais -
4.a.Degradacao de Lipoproteinas:
manosidoses, fucosidoses, sialidose tipo I1I
4.b. Mucolipidoses: Tipos II (D. Leroy) e IV
4.c. Mucopolissacaridoses: Hurler,

\V Sanfilippo
v




4.d. esfingolipidoses: Gaucher, Tay-Sachs,
Krabbe, Niemann-Pick, Krabbe, leucodistrofia

5. Desordens Mitocondriais - miopatia
mitocondrial, Menkes, Leigh

6. Sindromes neurocutaneas Von
Recklinghausen, Bourneville

7. Outras desordens genéticas de substancia
cinzenta - lipofuscinose, Lesch-Nyhan

8. Outras desordens genéticas de substancia
branca : Alexander, galactosemia,
adrenoleucodistrofia, Pelizaeus-Merzbacher

9. Outras - Rett




Doencas iInfecciosas - panencefalite
esclerosante

'/’ 2. Transtornos de enzimas lisossomiais -

e

AV 2.a. Transtornos da degradacdo das
liproteinas: manosidoses

e o

s 2.b. Mucopolissacaridoses: Hunter, Sly

W 2.c. Esfingolipidoses: Gaucher II, Tay-
== Sachs juvenil

&
v




3. Outros transtornos genéticos de subs.
Cinzenta

3.a. Lipofuscinose ceroide: Bielschowsky

3.b. Huntington

3.C. Transtornos mitocondriais:
xeroderma pigmentoso

4. Outras desordens genéticas de subs. Branca
- Alexander, adrenoleucodistrofia
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7 CONFUSAO MENTAL
S




CONCEITO

Confusao mental aguda, usada como
sinonimo de delirium, corresponde a
complicacao freqiiente de doencas fisicas,
afetando de 10-45% dos pacientes internados
e em idade avancada, com doencas graves ou
cancer.

Caracteriza-se por rebaixamento subito
do nivel de consciéncia acompanhado por
déficit atencional, disturbios perceptivos,
prejuizo na capacidade de racionalizar e de
ajuizar, instabilidade emocional, ansiedade,
agitacao e irritabilidade (Sandberg, 1999).
Observa-se ainda flutuacao diurna da
sintomatologia.




# Diretrizes Clinicas par o diagnostico de Delirium

\-tcm X)

BV - Comprometimento do nivel de consciéncia e
Watengéo
]

éy Comprometimento generalizado do
w= . funcionamento cognitivo

/’ disturbios perceptivos

; disturbios na capacidade de abstracao e
&S compreensao

7’ delirios pouco estruturados e fugazes

=] dificuldades na apreensao de nhovas
~\Vinformag{)es
W preservacao da memoria de evocacao

= desorientacao auto e halopsiquica
[ od
g
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- Comprometimento psicomotor e do ciclo
S LRYTIE

- Transtornos emocionais ( Irritabilidade,
euforia, apatia, etc..)

- Inicio abrupto dos sintomas que flutuam
diariamente

- Duracao limitada de até 6 semanas




)

smCaracteristicas Basicas (Lipowski, 1989)
- ad , X
#= . 1. Comprometimento do nivel de consciencia de si
ﬁ-nesmo, do ambiente e interacoes,

\VZ Comprometimento de atencao, memoria,

/’onentagao para tempo e lugar, e para direcionar
s=hensamento,

Ny

’3 Deterioracao da capacidade de discriminar
" stlmulos sensoriais com tendéncia a ilusoes,

=" Distirbios de sono (sonoléncia diurna, insdnia

& noturna)




)

=m 5. Flutuacao rapida da capacidade de manter

vigilia com variacao na intensidade dos
sintomas,

6. Inicio agudo e duracao limitada a dias ou
semanas,

7. Evidéncia laboratorial de disfuncao cerebral,

especialmente mudancas difusas nas
atividades eletroencefalograficas de fundo,
com predominio de ondas lentas.
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=G uia para Investigacao
o

'I g Para a maioria dos pacientes
=]

N\V Temperatura infeccao
'/’ E infeccdo urinaria
i i hipo/hiperglicemia, diabetes
infarto agudo de miocardio
&Y Raio X de torax arritmias
7’ Hemograma pneumonia, insuficiéncia cardiaca
délréia e eletrolitos cancer
\V ulturas anemia, leucocitose
A, desidratacao, disturbio eletrolitico
e

—
AV
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s@uia para Investigacao
o
Wara varios pacientes

\'-gasometria hipoxia

&Y % hemocultura infeccao oculta
g ’ testes toxicologicos (drogas)

/ —-proteina C reativa

é\casionalmente uteis

| ’ _ _ _ _
/ - hemossedimentacao inflamacao (arterites)
STAC de cranio lesbes cerebrais focais
% e hipo/hipertiroidismo
- funcgao tireoidiana
- B12 e folato

—
AV
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= CAUSAS COMUNS DE DELIRIUM

\\ Medicacoes e Drogas
anticolinérgicos
benzodiazepinicos e hipnoticos
diuréticos
digitalicos
anti-hipertensivos
antiaritmicos
cimetidina
litio
L-dopa
antinflamatorios
narcoticos
quimioterapia
hipoglicemiantes




CAUSAS COMUNS DE DELIRIUM

Abstinéncia de alcool e drogas
Infeccoes

sepsis

pneumonia

infeccao urinaria
Doencas cardiovasculares

infarto agudo do miocardio
insuficiéncia cardiaca
arritmias cardiacas
embolismo pulmonar
endocardite

hipertensao maligna




CAUSAS COMUNS DE DELIRIUM

g
w Doencas do Sistema Nervoso Central

acidente vascular cerebral
\V hematoma subdural

— vasculite

traumatismo craniano
encefalite/meningite
tumor cerebral

y
=]
=
'/’ estados pos ictais
—
-
.

,
'

N\
"

e
Ay Disturbios Metabdlicos

= disturbios hidro eletroliticos
o hiper/hipoglicemia

—
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