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CASO CLINICO/CASE REPORT

Deméncia Frontotemporal e Mania: As Dificuldades do Diagnéstico Diferencial
Frontotemporal Dementia and Mania: The Difficulties of the Differential
Diagnosis

MARIANA JESUS"!, ® VERA MARTINS', ® ISABEL FARIA!

! Servigo de Psiquiatria, Centro Hospitalar ¢ Universitario de Coimbra. Coimbra, Portugal

Resumo

A variante comportamental da deméncia frontotemporal partilha semelhangas na apresentagdo com a fase maniaca
da perturbagao bipolar que podem levar a dificuldades no diagnostico. De forma a exemplificar estas dificuldades, os
autores apresentam um caso clinico exemplificativo das mesmas.

Um homem de 54 anos, foi admitido por elagao do humor, hiperfamiliaridade, heteroagressividade, desinibigao

do comportamento e ideagdo delirante persecutoria. Nao tinha antecedentes psiquiatricos de relevo além de um
internamento recente por quadro clinico semelhante. Posteriormente, verificou tratar-se de humor moriatico, sinal
frequentemente associado a lesdes do lobo frontal. A SPECT mostrou compromisso da perfusdo nas regides frontais ¢
temporais.

A interpretacdo de sinais como o humor moriatico como elagdo do humor, levou ao diagnoéstico inicial de episodio
maniaco. Avaliagdes posteriores mostraram tratar-se de uma deméncia frontotemporal. O conhecimento aprofundado
das diferencas de apresentagao pode evitar o erro diagnostico e o atraso do tratamento.

Abstract

The clinical presentation of frontotemporal dementia (FTD) can prompt an erroneous diagnosis of mania. With this in
mind, and starting from a case report, the authors aim to describe the diagnostic difficulties between these two entities.
A 54-year-old male was admitted with euphoric mood, hyperfamiliarity, sexual disinhibition, aggressive behaviours
and persecutory delusions. A similar clinical presentation had motivated a previous admission in a psychiatric ward
six months earlier. The mood was a manifestation of Moria of Jastrowitz, associated with frontal lobe lesions. Single-
-photon emission tomography (SPECT) showed areas of hypoperfusion in both frontal lobes and in the left temporal
lobe.

In our patient, the presence of Moria was interpreted as euphoric mood leading to the diagnosis of a maniac episode.
Further investigation revealed it was actually a FTD. Knowledge of the differences in presentation can provide precious
clues to a correct diagnosis.
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INTRODUCAO

As doengas afetivas sdo caracterizadas por alteragdes se-
veras ¢ persistentes do humor, com consequente impacto
funcional e s3o classificadas como um espectro que se
estende desde a depressdo unipolar até as perturbacdes
bipolares Tipo I e II."! Apesar de algumas diferengas en-
contradas entre paises, a prevaléncia de perturbag@o bipo-
lar (PB) ¢ de 2,4%.* O que distingue a PB das restantes
perturbagdes afetivas ¢ a presenca de episddios maniacos
ou hipomaniacos. De acordo com a 11* Edigdo da Classifi-
cacdo Internacional de Doengas, a PB tipo I ¢ caracterizada
pela presenca de pelo menos um episodio maniaco, no
qual o doente pode apresentar elagdo do humor, desinibi-
¢do, taquipsiquia, aumento da autoestima, grandiosidade,
irritabilidade ¢ diminui¢do da necessidade de dormir. Em
75% destes episodios surgem também sintomas psicoticos,
geralmente congruentes com o humor. Ja na PB tipo II, a
evolugdo da doenga ¢ caracterizada pelo predominio de
episodios depressivos com pelo menos um episoddio hi-
pomaniaco ao longo da vida.> Adicionalmente, os doentes
com PB apresentam frequentemente défices cognitivos
nos dominios de memoria, atengdo, linguagem e fungdes
executivas, mesmo durante fases de eutimia.* Este declinio
cognitivo poderd estar relacionado com o numero de episo-
dios de descompensacdo aguda da doenga e o diagnostico
de PB podera ser um fator de risco para deméncia.’

A deméncia frontotemporal (DFT) representa um grupo
heterogéneo de doengas neurodegenerativas com predomi-
nio da degenerag@o dos lobos frontal e temporal. A clas-
sificacdo dos diferentes fenotipos baseia-se nos sintomas
apresentados pelos doentes: 1) variante comportamental,
associada a alteragdes comportamentais e da personalidade
precoces; 2) variante agramatical, associada a défices pro-
gressivos do discurso e 3) variante semantica, com défices
semanticos e da nomeac¢do.®

A variante comportamental da DFT partilha semelhangas
na apresentacdo com a fase maniaca da PB, nomeadamente
a presenca de periodos de oscilagao do humor, impulsivida-
de e desinibi¢do.” Por este motivo, estas sao frequentemen-
te erradamente diagnosticadas e tratadas, com consequente
prejuizo para o doente.

CASO CLINICO

Um homem de 54 anos, desempregado e solteiro, foi ad-
mitido no Servi¢o de Urgéncia de Psiquiatria apurando-se
segundo os registos clinicos presenga de elacdo do humor,
hiperfamiliaridade, heteroagressividade e desinibicdo do
comportamento, incluindo desinibi¢cdo sexual. Apresenta-
va também ideagdo delirante persecutoria pouco estrutura-
da, afirmando estar a ser gravado pelas autoridades através
do seu relogio, risos imotivados e outros comportamentos
bizarros, tais como utilizar o seu telemével como um
walkie-talkie para contactar entidades a que chamava “te-
lefonistas”. Optou-se pelo internamento para estabilizagdo
clinica, que o doente aceitou.

Um quadro clinico semelhante tinha motivado interna-
mento em Servigo de Psiquiatria 6 meses antes, tendo o
doente tido alta com o diagndstico de mania com sintomas

psicoticos. Nao havia registo de qualquer antecedente
psiquiatrico prévio a este internamento, nomeadamente
prescrigdo de psicofarmacos, seguimento em consulta de
especialidade ou internamentos anteriores.

Em avaliagdes posteriores durante o internamento,
verificou-se que o humor ndo apresentava verdadeira
elagdo, mas sim uma felicidade “vazia”, com tonalidade
pueril, levantando a hipotese de se tratar de um humor mo-
riatico, ou seja, com presenca das caracteristicas da Moria
of Jastrowitz. O doente apresentava também irritabilidade,
excitabilidade, labilidade emocional, hiperfamiliaridade
e heteroagressividade, sintomas também presentes na
Moria. Para além do descrito, o doente dizia piadas cons-
tantemente, de forma desadequada ao contexto, rindo-se
excessivamente das mesmas, condicdo clinica chamada
Witzelsucht e frequentemente presente em doentes com
humor moriatico. Também se verificou a presenga de um
padrao alimentar atipico, com grande voracidade e apetén-
cia para alimentos ricos em agucar. Estes sinais clinicos
sdo classicamente associados a lesdes do lobo frontal.® Foi
realizada uma avaliagdo neuropsicoldgica breve que de-
monstrou défices cognitivos importantes, pontuando 23 no
Mini Mental State Examination (MMSE) e 15 no Montreal
Cognitive Assessement Test (MOCA). As fungdes visuoes-
pacial e executiva apresentavam alteragdes mais evidentes
que o restante exame. A auséncia de suporte social e fa-
miliar e auséncia de informagao colateral impossibilitou a
avaliag@o temporal destes défices.

Foi realizada tomografia computorizada cranio-encefalica
(TC-CE) que nao demonstrou qualquer alteragao de relevo,
0 mesmo acontecendo com a ressonancia magnética cranio-
-encefalica (RM-CE). Foi realizada tomografia computori-
zada por emissao de fotdo tnico (SPECT) que demonstrou
compromisso da perfusdo nas regides frontais, envolvendo
as regides superior, média e inferior, bem como as regides
pré e pés-central, bem como hipoperfusao a nivel temporal
mesial esquerdo (Fig. 1).

Atendendo ao descrito foi feito o diagnostico de demén-
cia frontotemporal e o tratamento foi nesse sentido, com
suspensdo dos estabilizadores do humor e introdugdo de
quetiapina de libertagdo prolongada na dose de 400 mgid e
lorazepam 1 mg 3 id. O doente apresentou alguma melho-
ria comportamental e dos sintomas psicoticos, tendo tido
alta para ambulatério com essa medicagao.

DISCUSSAO

No caso clinico exposto a presenga de Moria de Jastrowitz
e Witzelsucht foi inicialmente interpretada como humor
euforico e a sua associa¢do com a excitabilidade, labilidade
emocional, desinibi¢do, irritabilidade, heteroagressividade
¢ sintomas psicoticos também apresentados pelo doente
como indicativa de fase maniaca de PB com inicio tardio.
A avaliagdo transversal em contexto de urgéncia dificulta a
pesquisa aprofundada dos sintomas apresentados, sendo as
observagdes continuadas em internamento e em consulta
muitas vezes essenciais para o esclarecimento diagnostico.
Neste caso, ao longo do internamento foi possivel verificar
que o quadro clinico ndo apresentava caracteristicas tipicas
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de um episoddio maniaco, nomeadamente elagdo do humor,
taquipsiquia ou redugdo da necessidade de sono. De acordo
com o que foi possivel verificar, ndo havia antecedentes de
episodios de alteragdo do humor. Uma vez que a maioria
das PB tem inicio no adulto jovem, isto também contraria
esta hipotese de diagnostico. Constatou-se também a pre-
senga de défices cognitivos importantes, que em avaliagao
formal se demonstraram mais exuberantes nas fungdes
visuo-espacial e executiva, levantando a suspeita de DFT.
Apesar dos exames imagiologicos realizados ndo demons-
trarem alteragodes significativas do volume cerebral, optou-
-se pela realizagdo de SPECT, um exame mais sensivel
para o diagnostico precoce de DFT, confirmando a nossa
suspeita.

O diagndstico diferencial entre estas duas entidades ¢ mui-
tas vezes dificil, atendendo a sobreposi¢@o de sintomas, no
entanto algumas diferengas na apresentagdo clinica podem
ajudar na avaliagdo. Como ja vimos, o humor moriatico,
ou seja, pueril e jocoso, ao invés de eufdrico ¢ uma das
principais diferengas. A auséncia de agitacdo psicomotora
marcada, taquipsiquia, pressao de discurso e diminuicdo da
necessidade de sono também deve ser tida em considera-
¢do para o diagnostico diferencial. Nos doentes com DFT
podemos também encontrar auséncia de empatia, movi-
mentos ¢ vocalizagdes estereotipadas, bem como aumento
da ingesto alimentar, sintomas pouco comuns na PB.’
Um achado potencialmente confundidor do diagnoéstico
neste caso clinico ¢ a presenga de sintomas psicoticos, mais
frequentemente associada com episodios maniacos do que
com DFT. No entanto na PB estes tendem a ser congruentes
com o humor, o que ndo se verificava no doente apresenta-
do. Apesar dos sintomas psicoticos serem descritos como
um sintoma raro dos doentes com DFT,’ uma série de 17
doentes com diagnostico precoce de DFT demonstrou que
5 destes tinham sido diagnosticados com doenga psicoti-
ca, incluindo PB com sintomas psicoticos, nos 5 anos que
antecederam o diagnostico.'® Este achado tem importantes
implicagdes para a pratica clinica, nomeadamente para a
avaliacdo de doentes com aparente diagnostico de PB de
inicio tardio.

Apesar de clinicamente diferentes, a diferenciagdo entre
estas duas entidades clinicas continua a ser um desafio,
principalmente em casos como o apresentado em que o
suporte social ¢ inexistente e ndo ¢ possivel a obtencdo de
informagdo colateral, nomeadamente acerca da evolugdo
temporal dos sintomas, cognitivos e psiquiatricos ou de
alteragdes importantes da personalidade recentes. Isto por-
que apesar da importancia da avaliagdo clinica para o diag-
noéstico diferencial, a disfungdo funcional parece ser uma
das formas mais fidveis de diferenciar entre PB ¢ DFT.”
Ainda acerca da relagdo entre a PB e a DFT, varios estudos
tém sido realizados no sentido de compreender se a PB de
inicio tardio pode ser um prodromo de DFT. Varios estu-
dos tém demonstrado um aumento de risco de deméncia
em doentes com PB,'"" apesar da existéncia de estudos que
ndo encontraram esta relagdo.'? Adicionalmente, compara-
tivamente a outros tipos de deméncia, os doentes com a
variante comportamental de DFT tém uma probabilidade
duas vezes maior de ter antecedentes de PB."* Apesar de
doentes com PB com inicio em idade jovem poderem vir
a desenvolver DFT, sdo os doentes com PB de inicio tar-
dio que apresentam maior risco de desenvolver a variante
comportamental de DFT, como ¢ evidenciado por varios
estudos que demonstram uma relagdo prodromica entre
o diagnostico de PB e o desenvolvimento de DFT alguns
anos depois.'

Desta forma, ndo so6 a distingdo entre episdédios maniacos
em contexto de PB e a variante comportamental de DFT
¢ dificil, como também parece existir uma relagdo entre
estas duas entidades clinicas. Estes achados demonstram
a importancia da avaliagdo clinica pormenorizada dos
doentes na primeira avaliagdo, mas acima de tudo a ne-
cessidade de avaliagdes regulares para confirmagdo diag-
nostica. Sera importante a realizagdo de mais estudos que
permitam compreender a relagdo entre estas duas doengas,
nomeadamente se existe sobreposi¢do genética ou altera-
¢oes bioldgicas partilhadas. Este conhecimento permitiria
ndo so prever quais os doentes em maior risco para desen-
volvimento de DFT, mas também compreender melhor os
mecanismos pelos quais estas doencas se desenvolvem.

Figura 1. Imagem de SPECT onde se identifica compromisso da perfusdo nas regides frontais, envolvendo
as regides superior, média e inferior, bem como as regides pré e pos-central, bem como hipoperfusdo a nivel

temporal mesial esquerdo.
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