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RESUMO

Relatamos um caso de degeneragdo corticobasal (DCB), destacamos a importdncia do diagndstico
diferencial, apresentando dados que colaboram para o diagnéstico e a promoc¢ao de qualidade de vida de
outros pacientes. Realizamos entrevistas com os familiares, revisamos o prontudrio e a bibliografia inerente
a DCB. Paciente de 72 anos, sem antecedente familiar de sindromes parkinsonianas. Queixa inicial de
fraqueza e perda de memdria hd aproximadamente 5 anos, com piora hd 1 a 2 anos, na época o exame de
ressonancia magnética (RM) de cranio ndo apresentou alteragdes significativas. Os sintomas apresentados
na fase inicial, excetuando-se os cognitivos/comportamentais, assemelham-se aos observados em
pacientes com doenca de Parkinson, j& exames de imagem nas fases avancadas mostraram
comprometimento das regides frontal/parietal do cértex, ganglios da base. O diagndstico diferencial da
DCB é desafiador, e essencial para o tratamento precoce. A dificuldade para obtencdo de dados aponta
para a necessidade de mais estudos sobre a DCB.
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THE IMPORTANCE OF DIFFERENTIAL DIAGNOSIS IN THE EVOLUTION OF DEGENERAGAO CORTICOBASAL
DEGENERATION: CASE REPORT

ABSTRACT

We report a case of corticobasal degeneration (CBD), emphasizing the importance of differential diagnosis
and generating data that contribute to the diagnosis and the promotion of quality of life for other patients.
We conducted interviews with family members, reviewed the medical record, and examined the literature
related to CBD. The patient, a 72-year-old individual without family history of parkinsonian syndromes,
initially presented with complaints of weakness and memory loss approximately 5 years prior, with
worsening symptoms in the past 1 to 2 years. At that time, cranial magnetic resonance imaging (MRI)
showed no significant alterations. The symptoms presented in the early stage, excluding
cognitive/behavioral issues, resembled those observed in patients with Parkinson's disease. However,
imaging studies in the advanced stages revealed involvement of the frontal/parietal cortex and basal
ganglia regions. The differential diagnosis of CBD is challenging and essential for early treatment. The
difficulty in obtaining data highlights the need for further studies on CBD.
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INTRODUGCAO

A Degeneracdo Corticobasal (DCB) é uma doencga neurodegenerativa rara que pertence a um grupo
de sindromes parkinsonianas atipicas, se apresenta de diferentes formas clinicas e com varia¢cdes na
genética molecular e neuropatologia®. Sua apresentacdo classica consiste basicamente em parkinsonismo,
sobretudo rigidez e bradicinesia, associado a sintomas motores assimétricos (mioclonias, distonias, apraxia)
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e alteragdes neuroldgicas relacionadas & memdria e comportamento™. Estudos recentes mostram que na
avaliagdo neuropsicolégica dos pacientes a sindrome disexecutiva estd presente na maioria dos casos>.

Sdao escassos os estudos populacionais investigando a extensdo da DCB na comunidade,
provavelmente porque a DCB é classificada como doenca 6rfa, com prevaléncia menor que 200.000 casos
nos EUA®. N3o obstante a isso, acredita-se que os casos clinicamente diagnosticados podem n3o captar
mais da metade dos pacientes parkinsonianos que seriam diagnosticados como DCB na necropsia’.

Além das diversas etiologias, existem varios fatores que dificultam o diagndstico clinico. E possivel
encontrar um paciente com sinais e sintomas sugestivos de DCB causados por uma doenca pribnica,
Doenca de Alzheimer, doenca cerebrovascular, ou até doencas infecciosas®. Assim, ndo s6 o espectro do
que é atualmente designado DCB, mas também a sobreposicdo de sintomas com outras doencas
degenerativas e até mesmo secundarias, tornam o diagndstico clinico ainda mais desafiador na auséncia de
marcadores especificos e prontamente disponiveis>.

Embora a diferenciacdo dessas condicdes representem um desafio diagndstico para os médicos,
seu delineamento é importante para o tratamento e progndstico’. Nota-se ainda que apesar de novos
estudos na area terapéutica, o tratamento é ainda basicamente sintomatico®. O objetivo desse estudo foi
relatar um caso de DCB, destacar a importancia do diagndstico diferencial e gerar dados que colaborem
para o diagndstico, promocdo de qualidade de vida e melhorar progndstico de outros pacientes.

RELATO DO CASO

Paciente masculino de 72 anos, branco, casado, natural e procedente de Presidente Prudente na
regido oeste do estado de S3o Paulo, sem antecedente familiar de sindromes parkinsonianas. Durante a
primeira consulta se queixa de fraqueza e perda de memodria percebida hd mais de 5 anos, com piora ha 1
ou 2 anos. Na época foi realizado exame de ressonancia magnética de cranio, que ndo apresentou
alteracdes significativas ou que justificassem os sintomas. Os familiares relataram desequilibrio, mais
evidente do lado esquerdo, diversas quedas da propria altura, desatencao e dificuldade de executar tarefas
cotidianas, tais como dirigir seu préprio veiculo, reconhecer os dias no calendario e seguir no caminho
correto para a igreja. O paciente jd estava em uso de anti-hipertensivos e do medicamento
antiparkinsoniano selegilina. Foi solicitado cintilografia de perfusdo cerebral com tomografia
computadorizada (SPECT), avaliagdo neuropsicoldgica e suspensdo do uso de selegilina. No retorno, o
resultado do SPECT mostrou multiplas areas focais de hipoperfusdo bilateralmente. A avaliacdo
neuropsicolédgica sugeriu perda cognitiva de grau leve. Iniciou uso do medicamento galantamina, um
inibidor de acetilcolinesterase, utilizado no tratamento da doenca de Alzheimer. A Figura 1 traz um sumario
da evolugdo da doenca, os exames e as terapias utilizadas no tratamento.
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Figura 1. Linha do tempo ilustrando o desenvolvimento dos sintomas, os exames e as terapias realizadas
durante o periodo da doenca.

(*) Indica inicio dos sintomas: (+) discreto, (++) Leve, (+++) acentuado, (++++) grave; (®) indica 6bito; (x) indica o
periodo em que o farmaco foi utilizado ou o exame realizado. RMC: Ressonadncia Magnética do cranio; SPECT: Single
photon emission computed tomography ou Tomografia computadorizada por emissdo de féton Unico; PET /CT (FDG
18): Tomografia por emissdo de pdsitrons com tragador Fluordeoxiglicose; EEM: Exame do Estado Mental. TCC:
Terapia cognitivo comportamental.
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Apds 6 meses de acompanhamento houve piora progressiva dos sintomas, com: perda da forca em
membros superiores, tremores de acao e postural, perda gradativa de habilidade de degluticdo e fala. Novo
exame de RM e testes neurofisioldgicos, incluindo de atencdo/concentracdo, funcdes executivas, fluéncia
verbal, préxis, linguagem e funcionamento visuoespacial levaram a hipdtese diagnéstica de Sindrome de
Parkinson e prescricdo de levodopa. Os relatos nas consultas posteriores davam conta de que a levodopa
ndo surtiu o efeito desejado e que os sintomas se intensificavam progressivamente. Entdo, realizou-se
investigacdo detalhada, com suspeita de patologia neurodegenerativa.

Foram realizados exames de imagem de tomografia por emissao de pdsitrons com fluordeoxiglicose
- PET/CT (FDG - 18) e RM cranioencefalica, que apresentaram as seguintes caracteristicas: hipometabolismo
assimétrico do coértex parietal e do nucleo estriado, estendendo-se para o cdrtex sensoriomotor, linha
média do frontal e areas pré-motoras; atrofia assimétrica ou focal, tipicamente no cértex frontoparietal; e
area ecogénica da substancia nigra maior que 0,25 cm’ simétrica e bilateral, hiperecogenicidade ntcleo
lenticular unilateral (grau 1l) e terceiro ventriculo com menos de 10 mm de largura. Os exames de imagem
ndo encontraram dados que excluiriam a DCB. Ao mesmo tempo, o paciente apresentou disturbios de
movimento (acinesia, rigidez, instabilidade postural, distonia dos membros, mioclonia cortical, e tremor de
intencdo) e em sinais corticais (perda cortical sensorial, apraxia ideacional e ideomotora). Os novos dados
obtidos pela anamnese, os exames fisicos e de imagem, levaram ao diagndstico de DCB. Entre o inicio dos
sintomas e o diagndstico decorreu tempo estimado entre 6 e 7 anos.

Apds o novo diagndstico o houve readequagdo posoldgica do tratamento com antiparkinsonianos,
refletindo melhora da qualidade de vida do paciente e adogdo de tratamento sintomatico. A nova conduta
incluiu uso de analgésicos/relaxantes musculares, anticonvulsivos e hipndticos. Também, terapia
fonoaudioldgica, fisioterapia e terapia ocupacional. O uso de equipamentos e adaptacdes estruturais na
residéncia facilitou a realizacdo de tarefas didrias, e conferiu independéncia, mesmo que limitada, ao
paciente. As adequacodes, simples de realizar, visaram evitar acidentes, situacdo inconveniente que poderia
trazer transtornos ainda maiores para o paciente. As principais mudancas foram: retirada de tapetes e
objetos que poderiam causar tropecos, foram providenciadas cadeiras com apoios de braco e instaladas
barras, que serviam de apoio, principalmente no banheiro e locais de circulacdo do paciente. Apesar das
medidas e terapias utilizadas, a dificuldade de degluticdo se acentuou, e foi a causa apontada para
infec¢Oes repetidas, principalmente respiratdrias, que levaram a quadro de infeccdo generalizada e faléncia
de varias érgados e consequente obito.

Nota-se que os sintomas apresentados na fase inicial, excetuando-se os
cognitivos/comportamentais assemelham aos observados em pacientes com Doenca de Parkinson. Esse
fato dificultou e atrasou o diagndstico. Os exames que mostraram comprometimento das regides frontal e
parietal do cértex cerebral e ganglios da base foram definidores do diagnéstico final.

O protocolo deste relato foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Universidade do Oeste
Paulista — Unoeste (Plataforma Brasil, CAAE 59931622.6.0000.5515), tendo sido realizado apds a assinatura
do Termo de consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) pelos familiares responsaveis pela autorizagdo e por
fornecer os dados do paciente.

DISCUSSAO

Relatamos aqui o caso de um paciente com sintomas caracteristicos de sindromes parkinsonianas
atipicas — Parkinson-plus, que apds varias consultas e insucesso do uso de farmacos antiparkinsonianos
classicos, levantou-se a hipdtese diagndstica de DCB. Infelizmente, nesse caso nao foi realizado autopsia,
portanto, apesar da evolugdo clinica e os exames de imagem realizados ja na fase mais avangada de doenga
apontarem para a DCB, a hipdtese diagndstica ndo pdde ser totalmente confirmada. De fato, a literatura
mostra que dos pacientes com DCB, poucos sdo corretamente diagnosticados devido a semelhanga
sintomatica com outras patologias neuro-motoras, como a Sindrome de Parkinson®. Um coorte prospectivo
recente mostrou que o intervalo de tempo para diagndstico de DCB foi significativamente maior, quando
comparado ao diagndstico de doenga de Parkinson, os autores ainda comentam que é perceptivel a
demora para que a DCB seja considerada como hipdtese diagndstica, mesmo apds a identificacdo da
sindrome parkinsoniana. Essa situacdo se refletiu no nimero de internacGes de emergéncia e no nimero
de profissionais consultados durante o periodo de doenca, que foram maiores para os pacientes com DCB
quando comparado a pacientes com doenca de Parkinson®. Outro estudo constata que sinais e sintomas de
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DCB sao identificados nos pacientes, no entanto, erroneamente sdo associados a doengas mais comuns,
por exemplo, acidente vascular encefdlico ou disturbios neuropsiquiatricos, quando deveriam ser
consideradas também as neurodegenerativas. Uma avaliacdo cuidadosa da velocidade de inicio e
progressdao dos sintomas, associada a alertas e treinamento adequado de clinicos e psiquiatras para
realizacdo de exames motores direcionados aqueles que apresentem predominantemente alteracdes
cognitivas e/ou comportamentais pode reduzir erros de diagndstico em DCB ou desencadear o
encaminhamento a um especialista em distdrbios do movimento™.

Nosso relato demonstrou que o tratamento farmacoldgico com farmacos utilizados em quadros
deméncias (por exemplo, a galantamina) e antiparkinsonianos, em particular a levodopa, ndo surtiram o
efeito esperado plenamente, ao contrdrio, o uso dos antiparkinsonianos deixou o paciente com maior
lentiddo de movimentos, rigidez e consequentemente, maior dificuldade para realizar as tarefas diarias e
menor independéncia. Com efeito, a literatura demonstra que apesar de ser realizado em vdarios pacientes
com DCB, o tratamento farmacoldgico dos sintomas motores, bem como dos transtornos cognitivos
comportamentais, na maioria das tentativas apresenta resultados insatisfatérios". Estudos observacionais
retrospectivos mostraram que pacientes com DCB tiveram pouca melhora da bradicinesia e rigidez com uso
de levodopa e, portanto, ndo demonstraram utilidade dessa droga na DCB'***, Ademais, ndo existem
evidencias formais de efeitos benéficos para pacientes com DCB das drogas inibidoras da
acetilcolinesterase, incluindo a galantamina, atualmente aprovados para o tratamento da Doenca de
Alzheimer, embora sejam usados com base em experiéncias empiricas®.

Reportamos ainda que a adogdo de terapias ndo farmacolégicas melhorou a qualidade de vida do
paciente e este fato corrobora dados da literatura. Marsili et al.'"' consideram que estratégias n3o
farmacolégicas e cuidados paliativos sdo componentes Uteis e devem integrar uma abordagem terapéutica
multidisciplinar para pacientes com DCB. Muitas terapias ndo farmacolégicas sdo empregadas em pacientes
com DCB com o objetivo de melhorar a qualidade de vida e os sintomas motores, de fala, comportamentais
e de linguagem. Os pacientes podem se beneficiar de uma abordagem terapéutica multidisciplinar
integrando estratégias tradicionais (isto &, farmacoldgicas) e alternativas (como fisioterapia convencional e
ndo convencional, terapias comportamentais, terapia ocupacional) sozinhas ou em combinac¢do, embora
faltem boas evidéncias, as terapias de reabilitacdo sdo um componente essencial da abordagem
multidisciplinar para pacientes com DCB’”.

O diagndstico diferencial da DCB é desafiador, no entanto se torna essencial para que o tratamento
adequado seja realizado precocemente, a fim de atenuar os sintomas durante o desenvolvimento da
doencga. Todavia, a escassez de informacOes acerca da DCB, provavelmente devido a baixa incidéncia,
dificulta a obtencdo de dados e a formulagdo de protocolos, o que aponta para a necessidade de mais
estudos voltados para esse assunto.

CONFLITO DE INTERESSES
Ndo ha qualquer potencial conflito de interesse que possa interferir na imparcialidade deste
trabalho cientifico.
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