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APRESENTAÇÃO

Temos a satisfação de apresentar o terceiro e quarto volume da obra “Medicina: 
Atenção as rupturas e permanências de um discurso científico”. Estes volumes 
compreendem projetos desenvolvidos com acurácia científica, propondo responder às 
demandas da saúde que porventura ainda geram rupturas no sistema.

Pretendemos direcionar o nosso leitor de forma integrada à uma produção científica 
com conhecimento de causa do seu título proposto, o que a qualifica mais ainda diante 
do cenário atual. Consequentemente destacamos a importância de se aprofundar no 
conhecimento nas diversas técnicas de estudo do campo médico/científico que tragam 
retorno no bem estar físico, mental e social da população. 

Reafirmamos aqui uma premissa de que os últimos anos tem intensificado a 
importância da valorização da pesquisa, dos estudos e do profissional da área da saúde. 
Deste modo, essas obras, compreendem uma comunicação de dados muito bem elaborados 
e descritos das diversas sub-áreas da saúde oferecendo uma teoria muito bem elaborada 
nas revisões literárias apresentadas, assim como descrevendo metodologias tradicionais e 
inovadoras no campo da pesquisa.  

A disponibilização destes dados através de uma literatura, rigorosamente avaliada, 
evidencia a importância de uma comunicação sólida com dados relevantes na área médica, 
deste modo a obra alcança os mais diversos nichos das ciências médicas. A divulgação 
científica é fundamental para romper com as limitações nesse campo em nosso país, assim, 
mais uma vez parabenizamos a estrutura da Atena Editora por oferecer uma plataforma 
consolidada e confiável para estes pesquisadores divulguem seus resultados. 

Desejo a todos uma ótima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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CAPÍTULO 8
 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL NA AFASIA 
PROGRESSIVA PRIMÁRIA

Ewerton Amaro Corrêa
Acadêmico do Curso de Graduação em 

Medicina, Faculdade de Medicina de Campos/
RJ 

Farah Kamilly 
Médica Geriatra, Centro de Doenças de 

Alzheimer e Parkinson-CDAP, Campos/RJ    

RESUMO: A Afasia Progressiva Primária (APP) 
é uma síndrome clínica neurodegenerativa 
que atinge principalmente a comunicação se 
instalando de forma insidiosa e agravamento 
progressivo, a qual ascende grande interesse 
por sua apresentação particular que a distingue 
das afasias secundárias a lesões focais (afasias 
clássicas) e também das doenças demenciais. 
Preliminarmente sua apresentação está 
diretamente ligada a linguagem em que há 
dificuldade de nomeação, uma apresentação 
semelhante ao estágio inicial da Doença de 
Alzheimer. Num segundo momento, os métodos 
diagnósticos devem estabelecer que doença 
é neurodegenerativa, consequentemente, de 
aspecto progressivo intrínseco. Em última 
análise, a apresentação clínica da afasia deve 
ser isolada, ou seja, sem alterações de memória 
episódica ou correspondentes a atitudes 
comportamentais. Objetivos: Relatar um caso de 
APP logopênica, realizar uma revisão da literatura 
médica especializada. Discutir a importância do 
correto diagnóstico e diagnósticos diferenciais. 
Relato do Caso: Mulher,62 anos, previamente 

diagnosticada com quadro inicial de demência 
semântica, o qual afeta diretamente suas 
atividades de vida diária. A mesma é dependente 
de acompanhamento durante suas atividades por 
apresentar vocabulário confuso, desconecto e 
empobrecido, além de apresentar mal orientação 
tempo-espacial.  A capacidade de reconhecer 
palavras escritas mantém-se preservada, porém 
há explicita dificuldade em associar palavra 
a imagem.  A família relata agravamento do 
quadro ao avançar dos anos, com nítida piora 
da interação, discurso pouco fluente, dificuldade 
da nomeação. A RNM apresenta dilatação dos 
ventrículos supratentoriais, discreto hipersinal 
FLAIR e T2 na substância branca cerebral 
periventricular predominantes nas regiões frontais 
e pequena redução volumétrica cerebral difusa. 
Conclusões: A Afasia Progressiva Primária 
(APP), apresentação do quadro da paciente em 
questão, se manifesta com o comprometimento 
da linguagem com um discurso pouco fluente, 
de ritmo lento e longas pausas e repetição de 
palavras. A repetição e a compreensão para 
frases de estrutura gramatical mais complexa 
estão comprometidas, assim como a associação 
entre palavra e imagem, porém a compreensão 
de palavras isoladas se mantém preservada. 
Também pode haver limitações da memória 
de curto prazo auditivo-verbal e prejuízo no 
armazenamento temporário de informações. A 
Doença de Alzheimer é o principal diagnóstico 
diferencial da APP.
PALAVRAS-CHAVE: Diagnóstico diferencial, 
afasia progressiva primária, demência.
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DIFFERENTIAL DIAGNOSIS IN PRIMARY PROGRESSIVE APHASIA
ABSTRACT: Primary Progressive Aphasia (PAS) is a neurodegenerative clinical syndrome 
that primarily affects insidiously onset communication and progressive worsening, which is of 
great interest for its particular presentation that distinguishes it from aphasias secondary to 
focal lesions (classical aphasias) and also of dementia diseases. Preliminarily his presentation 
is directly linked to language in which there is difficulty in naming, a presentation similar to 
the early stage of Alzheimer’s disease. Secondly, the diagnostic methods must establish that 
the disease is neurodegenerative, therefore, of progressive intrinsic aspect. Ultimately, the 
clinical presentation of aphasia should be isolated, ie, without episodic memory changes or 
behavioral attitudes. Objectives: Report a case of logopenic APP, perform a review of the 
specialized medical literature. Discuss the importance of correct diagnosis and differential 
diagnoses. Case report: A 62-year-old woman previously diagnosed with early semantic 
dementia, which directly affects her activities of daily living. It is dependent on accompaniment 
during its activities because it has confusing, disjointed and impoverished vocabulary, as well 
as poor time-space orientation. The ability to recognize written words remains preserved, 
but there is explicit difficulty in associating word with image. The family reports worsening of 
the picture as the years go by, with a clear worsening of the interaction, little fluent speech, 
difficulty in naming. MRI has dilatation of the supratentorial ventricles, mild hypersignal FLAIR 
and T2 in predominant periventricular cerebral white matter in the frontal regions and slight 
diffuse cerebral volume reduction. Conclusions: The logopenic form of Primary Progressive 
Aphasia (PPA), presentation of the condition of the patient in question, manifests itself with 
language impairment with slow, slow-paced speech and long pauses and repetition of words. 
Repetition and comprehension for sentences of more complex grammatical structure are 
compromised, as well as the association between word and image, but the comprehension 
of isolated words remains preserved. There may also be limitations of short-term auditory-
verbal memory and impaired temporary storage of information. Alzheimer’s disease is the 
main differential diagnosis of PPA.
KEYWORDS: Differential diagnosis, primary progressive aphasia, dementia.

INTRODUÇÃO 
A Afasia Progressiva Primária (APP) é uma síndrome neurológica de caráter 

progressivo, que afeta principalmente a linguagem. Seu início é insidioso e normalmente 
tem seu start entre 40 e 70 anos de idade. A evolução da APP pode durar, em meia, 
até uma década. A doença, hoje, é descrita está inserida num grupo de síndromes que 
causam degeneração frontotemporal, em que a forma mais prevalente é a demência 
frontotemporal1,3. Inicialmente, Mesulan et al. 1982, descreveram a diferença entre afasia 
na Doença de Pickn e na Doença de Alzheimer (DA). Os relatos que descreviam essa 
casuística apresentavam a afasia ainda como déficit isolado, em determinados casos 
progressivo, realidade que induziu a conclusão de que a região perisilviana do hemisfério 
dominante era a mais acometida pelo processo degenerativo instalado. Num primeiro 
momento o quadro foi definido como Afasia Progressiva Primária, sem demência, mas fim 
dos anos 1998, a doença foi inserida no espectro das degenerações frontotemporais 6,9. 
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A característica inicial da APP é predominantemente explícita pela dificuldade na 
nomeação, assim como acontece nos pacientes com quadro precoce de Alzheimer.  O 
diagnóstico diferencial é facilitado quando, evolutivamente, surgem na Afasia Progressiva 
Primária evidencias clínicas de fala lenta, bem como sua segmentação, gaguez e apraxia 
de fala (incapacidade ou dificuldade articulatórias  e parafasias fonológicas).  Nos anos 
iniciais da doença tanto a memória recente quanto a cognição não-verbal estão mantidas. 
No entanto, em alguns casos, pacientes podem apresentar antes dos dois primeiros anos 
da doença características comportamentais ou extrapiramidais 3,4. 

A apresentação da Afasia Progressiva Primária pode ser dar de três formas: fluente 
(relacionada com lesão temporal anterior), marcada por um discurso claro e débito normal, 
articulação e sintaxe correta, porém com pausas frequentes e substituição por palavras 
relacionadas; não-fluente (associada a lesão da região perissilviana esquerda e atrofia 
frontal inferior esquerda e insular), caracterizada por um discurso espontâneo diligente, sem 
fluidez, parafasia fonológica com agramatismo, anomia, déficit na compreensão de frases 
complexas e com ritmo reduzido, em média, um terço em relação ao de adultos saudáveis, 
e logopênica, em que há uma profunda e notória dificuldade em nomear palavras isoladas, 
repetição de frases, discurso lento, pouco fluente e com longas pausas, além de prejuízo 
no armazenamento temporário de informações 7,10,11. Por ser a patologia mais relacionada à 
forma logopênica, a Doença de Alzheimer é tida por diferentes autores como a fase inicial 
dessa forma de demência 5,7 . 

O déficit da linguagem pode surgir muitos anos antes do estabelecimento total do 
quadro demencial, com o comprometimento de diferentes planos da cognição.  O avanço 
da degeneração pode precipitar em significativa limitação da expressão fonológica, além de 
comprometer a entendimento da palavra falada 7. A APP tem o seu diagnóstico baseado na 
clínica do paciente, e para tal deve levar em consideração o comprometimento da linguagem 
e a preservação dos outros domínios cognitivos, isso na fase inicial da doença. Apesar do 
diagnóstico clínico, os exames de imagem, principalmente a Ressonância Magnética, são 
fundamentais para excluir outras formas de demências, além de revelar a alteração da região 
fronto temporal assimétrica, majoritariamente no hemisfério cerebral dominante, aspectos 
morfológicos mais comuns desse grupo de síndromes 8,7,12. O acometimento da linguagem, 
tanto nos aspectos de formação e expressão como na descrição da repercussão nos demais 
domínios cognitivos podem ser estabelecidos através da avaliação neuropsicológica, sendo 
um mecanismo importante para o tratamento e possíveis intervenções 12.

OBJETIVOS
Relatar um caso de Afasia Progressiva Primária, na sua forma logopênica, realizar 

uma revisão da literatura médica. Discutir a importância do correto diagnóstico e dos 
principais diagnósticos diferenciais.
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DESCRIÇÕES
Relato do Caso: mulher, branca, 72 anos, com comprometimento de suas atividades 

diárias. Iniciou, aos 70 anos, mudanças em seu comportamento, sinais de dificuldade em 
manter um diálogo e em reconhecer e nomear determinados objetos. Alteração significativa 
na compreensão e na linguagem oral, incapacidade de elaborar frases simples e 
complexas. Necessita de auxílio constante para verbalizar nomes de membros da família e 
utiliza modelo de fala do interlocutor para emissão verbal. Sem disfagia. Familiares relatam 
ansiedade, humor alterado e inapropriado, dificuldade em realizar equações matemáticas 
do cotidiano, piora da memória para fatos recente e episódios de confusão associada. 

Houve progressão, após início dos sintomas, do comprometimento da linguagem 
e incapacidade de realizar suas atividades diárias, apresentando significativa confusão 
nas tarefas domésticas, carecendo de assistência para a realização de atividades que, 
anteriormente, era capaz de executar sozinha.  Segundo a familiares, nesse período, 
a paciente foi diagnosticada com quadro de demência mista e iniciado tratamento com 
cloridrato de memantina (20mg/dia), porém sem resposta aparente. Houve evolução do 
quadro com o passar do tempo, apresentando piora na relação interpessoal, ainda mais 
dificuldade na nomeação, discurso confuso e sem fluidez e apresentando elevado grau de 
dificuldade para repetir palavras que eram solicitadas para que assim fizesse, contudo, 
ainda sem alteração motora na fala.  

Ao exame (dois anos após o início dos sintomas), o quadro é de declínio cognitivo 
progressivo que afeta a linguagem e comunicação. Apresenta reduzida interação 
com o examinador, permanecendo a maior parte do tempo em silêncio; na avaliação 
neuropsicológica apresentou dificuldade em memória de longo prazo para reconhecimento, 
planejamento, organização, atenção dividida, alternada e concentrada, compreensão de 
sentenças e memória visuconstrutiva, além de riso desmotivado durante a avaliação, 
vocalização incompleta de poucos vocábulos durante a entrevista. Na vida diária, apresentou 
queixas de dificuldades nas funções executivas frias (desorganização, desatenção e 
esquecimento) e há relatos de dificuldades relacionadas as funções executivas quentes, 
como os aspectos sociais e comportamentais. A Avaliação neuropsicológica foi dividida em 
várias sessões, muitos testes padronizados não puderam ser usados devido à dificuldade 
de compreensão e perda de comando do que se solicitava, sendo então substituídos por 
avaliações menos complexas.  Iniciado tratamento com donepezila (10mg/dia), memantina 
(20mg/dia) e ateroma (10mg/dia), além de reabilitação fonoaudiológica, orientação familiar 
e estimulação das funções intelectuais.

A RNM demonstra pequena dilatação dos ventrículos supratentoriais, proporcional 
ou levemente desproporcional à redução volumétrica cerebral (índice de Evans=0,35 / 
VN<0.30), aqueduto cerebral pérvio, discreto hipersinal FLAIR e T2 na substância branca 
cerebral periventricular, predominando nas regiões frontais, podendo corresponder a 
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gliose por micriangiopatia e/ou transudão liquórica, pequena redução volumétrica cerebral 
difusa, bilateral e simétrica, sem predominância lobar, hipocampo de morfologia, volume 
e sinal normais, corpo  caloso de espessura e sinal normais, transição craniocervical sem 
anormalidades. O estudo metabólico da região posterior do giro do cíngulo demonstra 
um pequeno aumento dos níveis de mioinositol (relação ml/NAA= 0,85 / VN <0,70), de 
aspecto inespecífico. Este achado pode ser encontrado em pacientes com doença 
neurodegenerativa (ex: D.A.), distúrbio cognitivo leve ou mesmo em pacientes hígidos. 
Não há redução dos níveis de NAA.   

CONCLUSÕES
O início insidioso dos sintomas e a perda progressiva da função da linguagem são, 

sem dúvida, as características mais marcantes da APP apresentando grande impacto na 
vida do paciente. Atualmente a APP é um imprescindível diagnóstico diferencial com os 
sintomas apresentados na fase inicial da DA 1,2.  

A forma de APP não-fluente é caracterizada pela fala lenta, pausada e um discurso 
agramático, anômico, devido à dificuldade inerente em compreender e processar discursos 
mais complexos e por, em grande parte, estar associada a apraxia da fala. A forma 
logopênica vai apresentar algumas semelhanças em relação a APP não-fluente, porém 
feições anatômicas distintas e apresenta como singularidade a dificuldade de memória 
fonológica. Já a APP fluente, o paciente apresenta fluidez no discurso, o débito não é 
alterado, sintaxe e articulações dentro dos padrões normais, porém com grandes pausas, 
as quais são preenchidas excesso de palavras e ou explicadas por através de imitação 
ou objetos, logo, há comprometimento da memória semântica, afetando, por tanto, a 
capacidade de concepção verbal e não-verbal 4,5,9. A Afasia Progressiva Primária não é 
uma patologia frequente nos consultórios médicos, além disso, também não está associada 
a lesões traumáticas ou lesões repentinas. Os aspectos relacionados a genética, a 
cognição e a própria a anatomia demonstram que as formas distintas de APP podem estar 
ligadas à processos patológicos subjacentes peculiares 1,3. Diante disso, as intervenções 
apresentarão como objetivo o retardo da doença, além de mecanismos compensatórios. 
Inclui-se também orientar tanto o paciente quanto a familiar sobre os cuidados e as melhores 
estratégias que devem ser adotadas. A reabilitação fonoaudiológica e cognitiva são de 
extrema importância, além de um acompanhamento com médico especialista que poderá 
incluir tratamento farmacológico com objetivo de minimizar a sintomatologia da doença 1,4. 
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