
Vol. 38 - Nº 3 - Julho-Setembro 2014  |   219

Atrofia Cortical Posterior- uma possível 
causa para as queixas visuais 
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RESUMO

$�$WUR¿D�&RUWLFDO�3RVWHULRU��$&3��p�XP�VXEWLSR�UDUR�GD�GRHQoD�GH�$O]KHLPHU��TXH�FRPSUHHQGH�
cerca de 5% dos casos. Trata-se de uma síndrome neurodegenerativa, progressiva, que envolve o 
processamento visual complexo. Este tipo de demência envolve as partes posteriores do cérebro, 
responsáveis pelas actividades visuais e gestuais, com sinais e sintomas variáveis observados nas 
síndromes de Gerstmann e Balint. A linguagem, memória e insight permanecem relativamente 
SUHVHUYDGRV�DWp�jV�IDVHV�WDUGLDV�GD�GRHQoD��$SUHVHQWDPRV�R�FDVR�GH�XPD�PXOKHU�GH����DQRV�GH�
LGDGH��UHIHUHQFLDGD�j�QRVVD�FRQVXOWD�DSyV���DQRV�GH�TXHL[DV�YLVXDLV�LQHVSHFt¿FDV��FRP�HQYROYL-
mento predominante do campo visual esquerdo. É relevante reconhecer a ACP como um tipo de 
GHPrQFLD�TXH�IUHTXHQWHPHQWH�VH�DSUHVHQWD�SULPHLUR�DR�RIWDOPRORJLVWD�GHYLGR�jV�TXHL[DV�YLVXDLV��
A possibilidade de ACP deve ser considerada quando um doente se apresenta com sintomas 
visuais complexos na ausência 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 
RXWSDWLHQWV�FOLQLF�DIWHU���\HDUV�RI�XQVSHFL¿F�YLVXDO�FRPSODLQWV�DIIHFWLQJ�SUHGRPLQDQWO\�WKH�OHIW�
YLVXDO�¿HOG��,W�LV�UHOHYDQW�WR�UHFRJQL]H�WKH�3&$�DV�D�W\SH�RI�GHPHQWLD�WKDW�XVXDOO\�SUHVHQWV�¿UVW�WR�
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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INTRODUÇÃO

�$�DWUR¿D�FRUWLFDO�SRVWHULRU��$&3��p�XPD�GRHQoD�QHX-
rodegenerativa, progressiva, que compromete as funções 
visuais superiores. Envolve as partes posteriores do cére-
bro responsáveis pelas actividades visuais e gestuais, com 
sinais e sintomas variáveis encontrados nas síndromes 
GH� *HUVWPDQQ� �DFDOFXOLD�� DJUD¿D�� GHVRULHQWDomR� GLUHLWD-
-esquerda, agnosia digital) e Balint (simultanagnosia, ata-
xia óptica, apraxia ocular), alexia, prosopagnosia e deso-
rientação espacial1,2. Trata-se de um subtipo raro de doença 
de Alzheimer (DA), que corresponde a cerca de 5% dos 
casos3,4. Alguns autores, utilizam por isso o termo variante 
visual da DA para descrever a ACP4. A idade de início dos 
sintomas é mais precoce que na DA, tipicamente ocorre 
entre os 50 e 60 anos1,2,4,5. 

Em 1988, Frank Benson utilizou o termo ACP, pela pri-
meira vez, para descrever 5 doentes com disfunção visual 
progressiva mas com memória, insight e linguagem rela-
tivamente preservados6. Assim, esta doença também tem 
sido designada por síndrome de Benson4.

A ACP é clinicamente distinta da doença de Alzheimer 
típica, mas ambas partilham características neuropatoló-
gicas7. Na autópsia de doentes com ACP as placas senis 
H� GHJHQHUHVFrQFLD� QHXUR¿EULODU� RFRUUHP� VREUHWXGR� QDV�
áreas de Brodmann 17 e 18, encontrando-se poucas lesões 
no hipocampo, córtex temporal e pré-frontal, tipicamente 
observadas na DA1,4.

O diagnóstico é essencialmente clínico e têm sido pro-
postos os seguintes critérios: 1 - início insidioso com dis-
função visual ou visuo-espacial, na ausência de patologia 
RIWDOPROyJLFD� TXH� MXVWL¿TXH� RV� VLQWRPDV�� �� �� &XUVR� SUR-
gressivo. 3 - Evidência de doença visual complexa com 
alexia, elementos da síndrome de Balint (ataxia óptica, 
apraxia ocular, simultanagnosia), agnosia visual, desorien-
tação espacial. 4 - Menor envolvimento de outras funções 
cognitivas, nomeadamente da memória e da linguagem. 5 
��2V� H[DPHV� GH� LPDJHP� SRGHP�PRVWUDU� DWUR¿D�� KLSRPH-
tabolismo ou hipoperfusão occipito-parietal ou occipito-
-temporal uni ou bilaterais1,2.      

CASO CLÍNICO

Mulher de 71 anos de idade, caucasiana, com antece-
dentes de depressão crónica há 40 anos. Medicada habitual-
mente com trazodona 150 mg id, lamotrigina 100 mg bid, 
HVFLWDORSUDP����PJ�LG��FORQD]HSDP��PJ�LG��ORÀD]HSDWR�GH�
HWLOR��PJ�ELG��(P������IRL�UHIHUHQFLDGD�j�FRQVXOWD�GH�2IWDO-
PRORJLD� SRU� TXHL[DV� YLVXDLV� LQHVSHFt¿FDV�� FRP��� DQRV� GH�

evolução, que afectava predominantemente o campo visual 
esquerdo. Referia visão enevoada, incapacidade para a lei-
WXUD�H�GL¿FXOGDGHV�QR�UHFRQKHFLPHQWR�GH�IDFHV��-i�WLQKD�VLGR�
avaliada por vários oftalmologistas que não encontraram 
doença primariamente oftalmológica. Em 2010 foi subme-
tida a cirurgia de catarata de ambos os olhos com manuten-
ção das queixas.

Na avaliação oftalmológica detectou-se uma MAVC de 
2/10 no OD e de 1/10 no OE. No segmento anterior nada 
havia a valorizar. A pressão intra-ocular foi 14 mmHg ODE. 
¬� IXQGRVFRSLD� REVHUYRX�VH�� HP� DPERV� RV� ROKRV�� DWUR¿D�
retiniana difusa; uma relação escavação/ papila de 0.1 e 0.2 
nos meridianos horizontal e vertical; palidez temporal dos 
GLVFRV�ySWLFRV� H� DWUR¿D�SHUL�SDSLODU� �¿J�� ����2�2&7� UHYH-

lou redução da espessura da camada de fotorreceptores e 
do epitélio pigmentar da retina. A perimetria de Goldmann 
mostrou constrição bilateral (pior no OE) e um alargamento 
GD� PDQFKD� FHJD� �¿J�� ���� 2� HOHFWURUUHWLQRJUDPD� )ODVK� IRL�
normal e os potenciais evocados visuais revelaram aumento 
das latências de P100 bilateral. Assim, foi pedida a colabo-
ração da Neurologia que documentou vários defeitos cog-
QLWLYRV��KHPLQHJOLJrQFLD�HVTXHUGD��¿J���$���SURVRSDJQRVLD��

-RVH¿QD�6HULQR��-RmR�0DUWLQV��%UXQD�9LHLUD��&DUORV�0HQH]HV��-RVp�$OEHUWR�/HPRV��,VDEHO�5LEHLUR

Fig. 1 | 5HWLQRJUD¿D�2'(��DWUR¿D�UHWLQLDQD�GLIXVD�� UHODomR�HV-
cavação/ papila de 0.1 e 0.2 nos meridianos horizontal 
H�YHUWLFDO��SDOLGH]�WHPSRUDO�GRV�GLVFRV�ySWLFRV�H�DWUR¿D�
peri-papilar.



Vol. 38 - Nº 3 - Julho-Setembro 2014  |   221

simultanagnosia, agnosia digital, desorientação moderada 
GLUHLWD�HVTXHUGD�� DJUD¿D� �¿J�� �%�� H� DOH[LD� VHP� GLVIXQomR�
da linguagem verbal nem alterações comportamentais. A 

memória episódica estava apenas ligeiramente comprome-
tida para a evocação de alguns termos previamente retidos. 
No mini-mental state examination (MMSE) de Folstein 
obteve 22/30 pontos. O estudo analítico foi normal. A iRM 
HQFHIiOLFD��¿J�����PRVWURX�DWUR¿D�RFFLSLWR�SDULHWDO�ELODWHUDO�
com envolvimento predominante do córtex parietal direito. 

Face a estes resultados foi estabelecido o diagnóstico de 
DWUR¿D�FRUWLFDO�SRVWHULRU��$FWXDOPHQWH�D�GRHQWH�p�VHJXLGD�HP�
consultas de Neurologia e Oftalmologia. Foi iniciada tera-
pêutica com rivastigmina observando-se estabilização do 
quadro clínico, inclusive com alguma melhoria em alguns 
domínios cognitivos notada em avaliação neuropsicológica 
de reavaliação.

DISCUSSÃO

A ACP é um tipo de demência com atingimento cortical 
focal, progressiva, em que as manifestações visuo-percepti-
vas são os sintomas iniciais e causa predominante de queixas. 
Outros domínios cognitivos como a memória, a linguagem 

$WUR¿D�&RUWLFDO�3RVWHULRU��XPD�SRVVtYHO�FDXVD�SDUD�DV�TXHL[DV�YLVXDLV

Fig. 2 | Perimetria cinética de Goldmann: constrição do campo visual bilateral e alargamento da mancha cega.

Fig. 3 A-B | A - Heminegligência visuo-espacial esquerda na 
SURYD�GR�UHOyJLR��%���DJUD¿D��

Fig. 4 | 6pULH�GH�L50�HQFHIiOLFD��$��VHFomR�VDJLWDO�7���DWUR¿D�RFFLSLWR�SDULHWDO�FRUWLFDO�JUDYH��%��VHFomR�D[LDO�7��)/$,5��DWUR¿D�SUH-
GRPLQDQWH�GR�FyUWH[�SDULHWDO�GLUHLWR��&��VHFomR�D[LDO�7��)/$,5��DWUR¿D�RFFLSLWDO�FRUWLFDO�ELODWHUDO�
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e o comportamento mantêm-se normalmente inalterados até 
fases avançadas da doença8. A idade de início dos sintomas é 
PDLV�SUHFRFH�TXH�HP�UHODomR�j�'$��1R�HQWDQWR��QHVWD�GRHQWH�
ter-se-ão iniciado por volta dos 66 anos. Do mesmo modo, 
alguns estudos mostram intervalos de idade mais alargados 
para o início dos sintomas (45-75 anos9, 50-66 anos10, 40-86 
anos1). A doença cursa normalmente com uma esperança 
média de vida de 8 a 12 anos após o início dos sintomas4.

O processamento visual pode estar afectado por envol-
vimento da via dorsal ou ventral. A via dorsal, occipito-
-parietal, interfere com a localização dos objectos e controlo 
visual do movimento; expressa-se através da simultanagno-
sia, ataxia e apraxia ópticas (síndrome de Balint). O com-
promisso parietal também se pode manifestar com síndrome 
de Gertsmann, com desorientação direita-esquerda, agnosia 
GLJLWDO��DJUD¿D�H�DFDOFXOLD��$�YLD�YHQWUDO��RFFLSLWR�WHPSRUDO��
interfere com a percepção ou reconhecimento dos objectos, 
manifestando-se com agnosia visual, prosopagnosia e ale-
xia2,11,12��2�FDVR�H[SRVWR��j�VHPHOKDQoD�GH�RXWURV�Mi�SXEOLFD-
dos, apresenta uma mistura de defeitos de ambas as vias1,2,5. 
$�DOH[LD�H�DJUD¿D�HVWmR�HQWUH�RV�VLQDLV�PDLV�IUHTXHQWHV�GD�
ACP,2 também presentes nesta doente.

1HP�WRGRV�RV�GRHQWHV� WrP�DWUR¿D�QRV�H[DPHV�GH� LPD-
gem, mas quando presente documenta-se envolvimento 
ELODWHUDO� GD� VXEVWkQFLD� FLQ]HQWD� SDULHWDO�� RFFLSLWDO� H� SRVWH-
rior dos lóbulos temporais com preservação do hipocampo, 
o qual permite diferenciar a ACP da DA13. Neste caso, o 
HQYROYLPHQWR�p�DVVLPpWULFR��PDLRU�DWUR¿D�GR�FyUWH[�SDULHWDO�
direito) e este aspecto tem tradução clínica através da hemi-
negligência esquerda.

As manifestações de disfunção visuo-perceptiva sobres-
saem de tal maneira, que os doentes comportam-se mais 
como se estivessem cegos do que dementes,8 daí recorre-
rem primariamente ao oftalmologista1,7. As queixas visuais 
podem ser consequência de lesões que afectam a via visual 
da retina ao lobo occipital, ou o córtex visual adjacente, 
responsável pelo respectivo processamento. Neste caso, 
D� DWUR¿D� JHQHUDOL]DGD� GD� UHWLQD� MXVWL¿FD� D�$9��PDV� GHL[D�
por explicar as agnosias. Assim, deve-se considerar um 
exame neuropsicológico formal quando há dúvidas acerca 
das queixas visuais, especialmente na ausência de patologia 
oftalmológica.
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