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APRESENTAÇÃO

A dinâmica da saúde pública, na atualidade, ganha destaque pelas novas demandas 
oriundas de inúmeros e complexos contextos sociais. É importante, nesta situação, 
reconfigurar parâmetros frente ao desenvolvimento de tecnologias, comunicação e 
competição internacional, em um cenário na aceleração de informações. 

Todavia, a importância da saúde publica, na dinâmica do cotidiano, se da pela 
casualidade em que a problemática do adoecimento já passou a ser considerado “o novo 
normal” através das representações sociais, reconfigurada pelo sistema atual. Destaca-
se, neste processo, a influência de um sistema de crenças e valores. Por conseguinte, tal 
percepção social passa a ser problemática, pois substitui a ideia de saúde por doença, 
modificando, também, hábitos e comportamentos, possibilitando novas demandas 
biopsicossociais frente ao cenário multiprofissional de saúde. 

Neste aspecto, destaca-se a Neurologia, uma especialidade da Medicina que estuda 
as doenças estruturais do Sistema Nervoso Central e do Sistema Nervoso Periférico, 
na complexidade anatômica e funcional, por meio das alterações psíquicas; alterações 
motoras; alterações da sensibilidade; alterações da função dos nervos do crânio e da face; 
manifestações endócrinas por comprometimento do hipotálamo ou hipófise; alterações 
dependentes da função do sistema nervoso autônomo; manifestações devidas ao aumento 
da pressão intracraniana; crises epilépticas, com ou sem convulsões motoras, com ou 
sem alterações da consciência; e manifestações de comprometimento das meninges, 
principalmente rigidez de nuca; dentre outras.

Neste sentido, a obra “Avanços na neurologia e na sua prática clínica 3” aborda temas 
relacionados a infecções virais e bacterianas que afetam o sistema nervoso, doenças 
neurodegenerativas, doenças motoras, doenças sexualmente transmissíveis de impacto 
neural, e atuação do profissional de medicina.

Os tipos de estudos explorados nesta obra foram: revisão narrativa, relato do caso, 
revisão integrativa de literatura, estudo epidemiológico transversal, revisão de literatura, 
revisão de literatura sistematizada, pesquisa bibliométrica, estudo transversal, pesquisa 
etnográfica, relato de experiência e estudo reflexivo.

Neste âmbito, a obra “Avanços na neurologia e na sua prática clínica 3” explora a 
diversidade e construção teórica e científica no segmento da Medicina, através de estudos 
realizados em diferentes instituições e organizações de ensino superior no contexto 
nacional.

É de extrema importância a exploração, divulgação, configuração e reconfiguração 
do conhecimento através da produção científica, sendo este, de fato, um ciclo continuo. 
Tais características fundamentam o desenvolvimento social e possibilitam o bem-estar e 
qualidade de vida da população. 

Para tanto, a Atena Editora possui uma plataforma consolidada e confiável, sendo 
referência nacional e internacional. Ressalta-se, também, seu fator de impacto no meio 
científico para que estes pesquisadores explorem e divulguem suas pesquisas. 

Tallys Newton Fernandes de Mato
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RESUMO: Trata-se de relato de caso sobre 
paciente de 87 anos, hipertensa, portadora 
de gamopatia monoclonal de significado 
indeterminado e traço falcêmico, apresentou 
de maneira súbita confusão mental, agitação 
psicomotora e sensação de que suas 
mãos e pés estavam sumindo. No setor de 
emergência, constatou-se confusão mental, 
fluência preservada e jargonofasia. Tomografia 
computadorizada de crânio normal e exames 
laboratoriais sem alterações. Pontuação na 
escala NIHSS 6.  Após cerca de 48h, realizou-
se ressonância nuclear magnética de crânio 
evidenciando lesão isquêmica aguda em 
região parieto-temporal esquerda com focos 
de transformação hemorrágica centrais. 
Ecocardiograma transtorácico mostrou 
leve aumento de átrio esquerdo (4,4cm). 
Angiorressonância indicou falha de enchimento 
de M3. Evoluiu com melhora da confusão mental 
e estabilidade hemodinâmica, recebendo alta 
hospitalar com afasia sensitiva e prescrição 
de AAS e estatina. Em acompanhamento 
ambulatorial, já em uso de apixabana, 
venlafaxina e fonoterapia sete meses após 
alta, paciente mantém alexia, agrafia, acalculia, 
agnosia digital, confusão direita-esquerda e 
labilidade emocional, confirmando o diagnóstico 
de Síndrome de Gerstmann.

http://lattes.cnpq.br/6402987699916019
http://lattes.cnpq.br/6515986284297420


 
Avanços na Neurologia e na sua Prática Clínica 3 Capítulo 11 113

PALAVRAS CHAVE: Síndrome de Gerstmann, isquemia, jargonofasia, distúrbios da 
linguagem, alterações do comportamento.

GERSTMANN SYNDROME: CASE REPORT AND BRIEF LITERATURE REVIEW

ABSTRACT: This article is a case report of a 87 years old patient, hypertensive, carrier of 
monoclonal gammopathy of undertemined significance and sickle cell trait, that presented 
at hospital with sudden altered mental status, psycomotor agitation and sensation that both 
arms and legs were disappearing. At Emergency room´s clinical exam it was confirmed 
mental confusion, preserved fluency and jargonofasia. Head Computadorized tomography 
and laboratory exams were both normal. NHISS scale score was 6. 48 hours later, she was 
submitted to MRI which shown acute ischemic lesion in left parieto-occipital lobe with central 
haemorragic transformation foci. Transthoracic Ecocardiogram indicated mild left atrial 
enlargement (4,4cm). Angioresonance indicated incomplete M3 filling. Clinical Evolution 
during the hospital stay shown recovery from mental status alteration and hemodynamic 
stability, and she was dismissed from hospital with sensitive afasia and it was prescribed 
acetylsalicylic acid and statin. In ambulatorial follow, the patient was already in use of 
apixaban, venlafaxin e phonotherapy, 7 months after hospital dismissal. Patient keeps alexia, 
al sete meses após alta, paciente mantém alexia, agraphia, acalculia, digital agnosia, right-
left confusion and emotional lability, confirming the diagnosis of Gerstmann Syndrome.
KEYWORDS: Gerstmann Syndrome, ischemia, jargonofasia, language disorders, behavioural 
disorders.

1 |  INTRODUÇÃO

A síndrome de Gerstmann é um distúrbio neurológico raro descrito em 1927 por 
Joseph Gerstmann. Em seu primeiro relato, sugeriu-se que seria um distúrbio cognitivo 
e proprioceptivo de mãos e braços do paciente (Grundstörung). Porém, este conceito foi 
modificado 3 anos depois, instituindo-se, por fim, como a presença de quatro fatores: 
agnosia digital, agrafia, desorientação direita-esquerda e discalculia as principais 
etiologias desta síndrome são distúrbios do desenvolvimento e injúria cerebral de origem 
vascular, tumoral, traumática ou infecciosa. Caracteriza-se por lesão em giro angular 
de lobo parietal dominante, podendo ocorrer também em lesões do córtex occipital 
mesial e esplênio do corpo caloso. Perda ou ausência das quatro habilidades cognitivas 
supracitadas devem estar presentes. Afasia, dislexia e demência podem se associar ao 
quadro. Neste trabalho, relatamos o caso de uma paciente de 87 anos com apresentação 
de Síndrome de Gerstmann isolada após acidente vascular cerebral isquêmico.
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2 |  DISCUSSÃO

A síndrome de Gerstmann é uma clássica desordem neurológica, de rara incidência, 
descrita pela primeira vez por Joseph Gerstmann em 1924. É caracterizada pela perda ou 
ausência de quatro habilidades cognitivas: acalculia (inabilidade de resolver problemas 
aritméticos simples), agrafia ou disgrafia (incapacidade de expressar pensamentos por 
escrito), agnosia de dedos (não identifica os dedos) e desorientação para o reconhecimento 
de direita/esquerda, no entanto, outros achados podem estar relacionados, como afasia, 
dislexia e demência 6. No entanto, a síndrome foi alvo de muitas acaloradas controvérsias 
no passado relacionadas à sua existência enquanto entidade sindrômica e ainda hoje 
provoca discussões 11.

A síndrome de Gerstmann pode ocorrer em crianças como distúrbio do 
desenvolvimento. Em adultos, surge como resultado de diversas etiologias: Acidente 
vascular encefálico isquêmico; Tumores; Traumatismos; Abscessos; Aneurisma dissecante 
de artéria carótida; Aneurisma de artéria cerebral média; Leucoencefalopatia multifocal 
progressiva; Hematoma subdural crônico; Esclerose múltipla; Atrofia cortical; Outros 3, 4, 5, 

6, 7, 8, 9, 10, 12,14.
É raro que os quatro componentes da síndrome estejam presentes e, quando 

coexistem, a síndrome é chamada de “Gerstmann pura” 6. É bastante provável que a lesão 
seja encontrada na topografia do giro angular do lobo parietal dominante (na maioria dos 
casos no hemisfério esquerdo). Trata-se de uma estrutura que participa do processo de 
decodificação da linguagem escrita, leitura e integração de informações sensoriais 10. 

No entanto, há discordâncias sobre a localização topográfica exata dos achados 
clínicos. Quando há síndrome de Gerstmann pura, há autores que propõem que a causa 
seja uma desconexão da substância branca parietal subcortical que afeta o cruzamento 
das fibras e desconecta redes corticais separadas 2, 11. A síndrome também pode estar 
relacionada à lesão no lobo frontal dominante 1. Ao contrário da afasia de condução, que 
diz respeito a uma única função e poderia ser causada por uma lesão em qualquer ponto 
do fascículo arqueado, a síndrome de Gerstmann pura seria causada apenas por uma 
desconexão precisamente localizada ao longo de quatro tratos de fibra no lobo parietal 
posterior, concomitantemente afetando diferentes funções 11.

Nas situações em que o giro angular é poupado, lesões imediatamente subcorticais a 
essa área, envolvendo o córtex occipital mesial ou esplênio do corpo caloso também podem 
levar a agrafia e/ou a acalculia. Além disso, em casos de síndrome de Gerstmann com 
preservação das áreas classicamente envolvidas, a hipótese de síndrome de desconexão 
envolvendo lesões de fibras de associação que se juntam a diferentes regiões corticais e 
subcorticais também deve ser considerada 6, 11.

Raramente, a síndrome também pode se manifestar de forma transitória em crises 
epilépticas focais 13.
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Pacientes sob suspeita diagnóstica, devem receber anamnese e exame físico 
completos. Também são exigidos exames neurológicos especiais para identificar os quatro 
componentes da síndrome:

Agnosia digital: Os olhos do paciente devem ser cobertos e solicita-se que estique 
os dedos. Em seguida, o examinador toca levemente um dos dedos do paciente, que deve 
identificá-lo logo após. Inicialmente, deve-se realizar este exame com o paciente de olhos 
abertos, para eliminar falta de compreensão e desentendimento. Também deve-se verificar 
déficit sensitivo tátil antes de realizá-lo. Um mínimo de 20% de falso reconhecimento deve 
ocorrer para considerar o teste positivo para agnosia digital. Para Rusconi, E. (2018), 
testes não verbais também devem ser usados para discriminar a anomia para dedos 
de agnosia digital do seguinte modo: toca-se o(s) dedo(s) do paciente em dois pontos 
diferentes ao mesmo tempo. A seguir, com os olhos vendados, o paciente deve responder 
se o toque ocorreu no “mesmo dedo” ou em “dedos diferentes”. Outra alternativa que 
pode ser realizada é o toque de um dos dedos da mão do paciente com olhos vendados 
e a solicitação para que mova o dedo homólogo contralateral. Espera-se que o paciente 
obtenha bons resultados em tarefas análogas com outras partes do corpo, com exceção 
dos dedos dos pés.

Desorientação direita-esquerda: um cartão deve ser entregue ao paciente com 
instruções como “coloque a mão esquerda na orelha direita”. Caso o paciente seja incapaz 
de ler, instruções semelhantes são dadas verbalmente. Comandos em dois estágios, 
como os descritos, sensibilizam o exame.

Agrafia: é mostrado ao paciente um relógio, que deve então escrever o nome do 
objeto sem dizê-lo inicialmente. Então é apresentada a palavra “sete”, que o paciente 
deve ler e dizê-la. Depois, deve-se pedir ao paciente para que leia a frase “Ele gritou o 
aviso”, explicá-la e escrevê-la. A agrafia de Gerstmann parece limitada à caligrafia e não 
é acompanhada de apraxia construcional e apraxia de membros. Além disso, nenhum 
dos casos puros mostra alexia ou dificuldades de nomeação. Quando a escrita solicitada 
envolve rotinas automáticas (como escrever a assinatura), o déficit não é manifestado. 
(Rusconi, E., 2018)

Discalculia: É entregue ao paciente um cartão com uma operação matemática “85-
27”, que deve escrevê-la e calculá-la. Então é solicitado que realize uma multiplicação em 
sua cabeça, sem dizê-la ou escrevê-la.

3 |  COMENTÁRIOS FINAIS

A paciente do caso ora relatado, de 87 anos, hipertensa, portadora de gamopatia 
monoclonal de significado indeterminado e traço falcêmico, apresentou de maneira súbita 
confusão mental, agitação psicomotora e sensação de que suas mãos e pés estavam 
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sumindo. Deu entrada no setor de emergência de Hospital Regional de sua cidade, 
onde constatou-se confusão mental, fluência preservada e jargonofasia. Tomografia 
computadorizada de crânio normal e exames laboratoriais sem alterações. Pontuação na 
escala NIHSS 6.  

Após cerca de 48h, realizou-se ressonância nuclear magnética de crânio evidenciando 
lesão isquêmica aguda em região parieto-temporal esquerda com focos de transformação 
hemorrágica centrais. Ecocardiograma transtorácico mostrou leve aumento de átrio 
esquerdo (4,4cm). Angiorressonância indicou falha de enchimento de M3. Evoluiu com 
melhora da confusão mental e estabilidade hemodinâmica, recebendo alta hospitalar com 
afasia sensitiva e prescrição de AAS e estatina. 

Em acompanhamento ambulatorial, já em uso de apixabana, venlafaxina e 
fonoterapia sete meses após alta, paciente mantém alexia, agrafia, acalculia, agnosia 
digital, confusão direita-esquerda e labilidade emocional, confirmando o diagnóstico de 
Síndrome de Gerstmann.
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