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RESUMO

A Atrofia Cortical Posterior (ACP) ¢ um subtipo raro da doenga de Alzheimer, que compreende
cerca de 5% dos casos. Trata-se de uma sindrome neurodegenerativa, progressiva, que envolve o
processamento visual complexo. Este tipo de deméncia envolve as partes posteriores do cérebro,
responsaveis pelas actividades visuais e gestuais, com sinais e sintomas varidveis observados nas
sindromes de Gerstmann e Balint. A linguagem, memoria e insight permanecem relativamente
preservados até as fases tardias da doenca. Apresentamos o caso de uma mulher de 71 anos de
idade, referenciada a nossa consulta apds 4 anos de queixas visuais inespecificas, com envolvi-
mento predominante do campo visual esquerdo. E relevante reconhecer a ACP como um tipo de
deméncia que frequentemente se apresenta primeiro ao oftalmologista devido as queixas visuais.
A possibilidade de ACP deve ser considerada quando um doente se apresenta com sintomas
visuais complexos na auséncia de patologia ocular.
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ABSTRACT

Posterior Cortical Atrophy (PCA) is a rare subtype of Alzheimer’s dementia accounting for 5%
of its cases. It refers to a clinical syndrome in which complex visual processing is progressively
disrupted due to a cognitive neurodegenerative disorder. This type of dementia involves the
posterior parts of brain used in visual and gestural activities, with variable signs and symptoms
observed in Gerstmann and Balint syndromes. Language, memory and insight remain relatively
preserved until late in the course. We report the case of a 71-year-old woman referred to our
outpatients clinic after 4 years of unspecific visual complaints affecting predominantly the left
visual field. It is relevant to recognize the PCA as a type of dementia that usually presents first to
the ophthalmologist due to its visual impairments. The possibility of PCA should be considered
when a patient presents with complex visual symptoms in the absence of ocular pathology.
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INTRODUCAO

A atrofia cortical posterior (ACP) ¢ uma doenca neu-
rodegenerativa, progressiva, que compromete as fungdes
visuais superiores. Envolve as partes posteriores do cére-
bro responsaveis pelas actividades visuais e gestuais, com
sinais e sintomas varidveis encontrados nas sindromes
de Gerstmann (acalculia, agrafia, desorientacdo direita-
-esquerda, agnosia digital) e Balint (simultanagnosia, ata-
xia oOptica, apraxia ocular), alexia, prosopagnosia e deso-
rientagdo espacial'?. Trata-se de um subtipo raro de doenca
de Alzheimer (DA), que corresponde a cerca de 5% dos
casos™*. Alguns autores, utilizam por isso o termo variante
visual da DA para descrever a ACP*. A idade de inicio dos
sintomas ¢ mais precoce que na DA, tipicamente ocorre
entre os 50 e 60 anos'>*3,

Em 1988, Frank Benson utilizou o termo ACP, pela pri-
meira vez, para descrever 5 doentes com disfungdo visual
progressiva mas com memoria, insight e linguagem rela-
tivamente preservados®. Assim, esta doenga também tem
sido designada por sindrome de Benson*.

A ACP ¢ clinicamente distinta da doenga de Alzheimer
tipica, mas ambas partilham caracteristicas neuropatolo-
gicas’. Na autopsia de doentes com ACP as placas senis
e degenerescéncia neurofibrilar ocorrem sobretudo nas
areas de Brodmann 17 e 18, encontrando-se poucas lesdes
no hipocampo, cortex temporal e pré-frontal, tipicamente
observadas na DA,

O diagndstico ¢ essencialmente clinico e t€m sido pro-
postos os seguintes critérios: 1 - inicio insidioso com dis-
fungdo visual ou visuo-espacial, na auséncia de patologia
oftalmologica que justifique os sintomas. 2 - Curso pro-
gressivo. 3 - Evidéncia de doenga visual complexa com
alexia, elementos da sindrome de Balint (ataxia Optica,
apraxia ocular, simultanagnosia), agnosia visual, desorien-
tagdo espacial. 4 - Menor envolvimento de outras fungdes
cognitivas, nomeadamente da memoria e da linguagem. 5
- Os exames de imagem podem mostrar atrofia, hipome-
tabolismo ou hipoperfusdo occipito-parietal ou occipito-
-temporal uni ou bilaterais'~.

CASO CLINICO

Mulher de 71 anos de idade, caucasiana, com antece-
dentes de depressao cronica ha 40 anos. Medicada habitual-
mente com trazodona 150 mg id, lamotrigina 100 mg bid,
escitalopram 10 mg id, clonazepam 2mg id, loflazepato de
etilo 2mg bid. Em 2012 foi referenciada a consulta de Oftal-
mologia por queixas visuais inespecificas, com 4 anos de
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evolugdo, que afectava predominantemente o campo visual
esquerdo. Referia visdo enevoada, incapacidade para a lei-
tura e dificuldades no reconhecimento de faces. Ja tinha sido
avaliada por varios oftalmologistas que ndo encontraram
doenca primariamente oftalmologica. Em 2010 foi subme-
tida a cirurgia de catarata de ambos os olhos com manuten-
¢do das queixas.

Na avaliagdo oftalmologica detectou-se uma MAVC de
2/10 no OD e de 1/10 no OE. No segmento anterior nada
havia a valorizar. A pressdo intra-ocular foi 14 mmHg ODE.
A fundoscopia observou-se, em ambos os olhos, atrofia
retiniana difusa; uma relagdo escavagao/ papila de 0.1 ¢ 0.2
nos meridianos horizontal e vertical; palidez temporal dos
discos opticos e atrofia peri-papilar (fig. 1). O OCT reve-

Retinografia ODE: atrofia retiniana difusa; relagdo es-
cavacao/ papila de 0.1 e 0.2 nos meridianos horizontal
e vertical; palidez temporal dos discos Opticos ¢ atrofia
peri-papilar.

Fig. 1 |

lou redugdo da espessura da camada de fotorreceptores e
do epitélio pigmentar da retina. A perimetria de Goldmann
mostrou constri¢do bilateral (pior no OE) e um alargamento
da mancha cega (fig. 2). O electrorretinograma Flash foi
normal e os potenciais evocados visuais revelaram aumento
das laténcias de P100 bilateral. Assim, foi pedida a colabo-
racdo da Neurologia que documentou varios defeitos cog-
nitivos: heminegligéncia esquerda (fig. 3A), prosopagnosia,
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Fig. 2| Perimetria cinética de Goldmann: constri¢do do campo visual bilateral e alargamento da mancha cega.
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Fig. 3 A-B| A - Heminegligéncia visuo-espacial esquerda na
prova do relogio. B - agrafia.

simultanagnosia, agnosia digital, desorientacdo moderada
direita-esquerda, agrafia (fig. 3B) ¢ alexia sem disfung@o
da linguagem verbal nem alteragdes comportamentais. A

memoria episodica estava apenas ligeiramente comprome-
tida para a evocagdo de alguns termos previamente retidos.
No mini-mental state examination (MMSE) de Folstein
obteve 22/30 pontos. O estudo analitico foi normal. A iRM
encefalica (fig. 4) mostrou atrofia occipito-parietal bilateral
com envolvimento predominante do cortex parietal direito.

Face a estes resultados foi estabelecido o diagndstico de
atrofia cortical posterior. Actualmente a doente ¢ seguida em
consultas de Neurologia e Oftalmologia. Foi iniciada tera-
péutica com rivastigmina observando-se estabilizacdo do
quadro clinico, inclusive com alguma melhoria em alguns
dominios cognitivos notada em avaliagdo neuropsicologica
de reavaliagdo.

DISCUSSAO

A ACP ¢ um tipo de deméncia com atingimento cortical
focal, progressiva, em que as manifestagdes visuo-percepti-
vas sdo os sintomas iniciais e causa predominante de queixas.
Outros dominios cognitivos como a memoria, a linguagem

Fig. 4| Série de iRM encefalica. A- seccdo sagital T1, atrofia occipito-parietal cortical grave. B- sec¢@o axial T2 FLAIR, atrofia pre-
dominante do cortex parietal direito. C- sec¢do axial T2 FLAIR, atrofia occipital cortical bilateral.
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¢ 0 comportamento mantém-se normalmente inalterados até
fases avancadas da doenga®. A idade de inicio dos sintomas €
mais precoce que em relagdo a DA. No entanto, nesta doente
ter-se-do iniciado por volta dos 66 anos. Do mesmo modo,
alguns estudos mostram intervalos de idade mais alargados
para o inicio dos sintomas (45-75 anos’, 50-66 anos'?, 40-86
anos'). A doenga cursa normalmente com uma esperanga
média de vida de 8 a 12 anos ap0s o inicio dos sintomas®.

O processamento visual pode estar afectado por envol-
vimento da via dorsal ou ventral. A via dorsal, occipito-
-parietal, interfere com a localizagdo dos objectos e controlo
visual do movimento; expressa-se através da simultanagno-
sia, ataxia e apraxia Opticas (sindrome de Balint). O com-
promisso parietal também se pode manifestar com sindrome
de Gertsmann, com desorientacdo direita-esquerda, agnosia
digital, agrafia e acalculia. A via ventral, occipito-temporal,
interfere com a percepgdo ou reconhecimento dos objectos,
manifestando-se com agnosia visual, prosopagnosia ¢ ale-
xia>!112, O caso exposto, a semelhanga de outros ja publica-
dos, apresenta uma mistura de defeitos de ambas as vias'?°.
A alexia e agrafia estdo entre os sinais mais frequentes da
ACP,? também presentes nesta doente.

Nem todos os doentes tém atrofia nos exames de ima-
gem, mas quando presente documenta-se envolvimento
bilateral da substancia cinzenta parietal, occipital e poste-
rior dos l6bulos temporais com preservagao do hipocampo,
o qual permite diferenciar a ACP da DA'. Neste caso, o
envolvimento ¢ assimétrico (maior atrofia do cortex parietal
direito) e este aspecto tem tradugdo clinica através da hemi-
negligéncia esquerda.

As manifestacdes de disfungdo visuo-perceptiva sobres-
saem de tal maneira, que os doentes comportam-se mais
como se estivessem cegos do que dementes,® dai recorre-
rem primariamente ao oftalmologista’’. As queixas visuais
podem ser consequéncia de lesdes que afectam a via visual
da retina ao lobo occipital, ou o cortex visual adjacente,
responsavel pelo respectivo processamento. Neste caso,
a atrofia generalizada da retina justifica a AV, mas deixa
por explicar as agnosias. Assim, deve-se considerar um
exame neuropsicologico formal quando ha duvidas acerca
das queixas visuais, especialmente na auséncia de patologia
oftalmologica.
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