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RESUMO

Introducdo: A Sindrome de Gerstmann (SG) foi primeiramente descrita pelo neurologista
austriaco Joseph Gerstmann, no ano de 1924, descrevendo o caso de um paciente de 53 anos,
com a tétrade de sintomas: agrafia, acalculia, desorientagdo direita e esquerda, agnosia.
Apresentacdo do caso: Paciente do sexo masculino, 60 anos de idade, branco, hipertenso, com
historico de fibrilagdo atrial em acompanhamento irregular, foi admitido na enfermaria de
neurologia com alteracdo de linguagem e hemiparesia sensorio-motora de inicio subito.
Apresentava-se hemodinamicamente estavel. Discussdo: A SG ndo possui cura, sendo
necessaria a investigacdo plena para tratar e intervir em qualquer intercorréncia que possa se
assemelhar com o quadro apresentado, a conduta terapéutica ira se aplicar focalizando no alivio
dos sintomas, fornecendo apoio multidisciplinar, a fim de se obter uma melhora na qualidade
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de vida do paciente, obtendo uma melhora nos sintomas e diminui¢do nas limitacGes trazidas
pela sindrome. Conclusao: Percebe-se a importancia de novos estudos a respeito da mesma, em
busca de um diagndstico precoce e acompanhamento eficaz.

Palavras-chave: Sindrome de Gerstmann, alteracdo de linguagem, neurologia.

ABSTRACT

Gerstmann Syndrome (GS) was first described by the Austrian neurologist Joseph Gerstmann,
in 1924, describing the case of a 53-year-old patient with a tetrad of symptoms: agraphia,
acalculia, right and left disorientation, agnosia. A case report was carried out, with the following
information: Male patient, 60 years old, white, hypertensive, with a history of atrial fibrillation
in irregular follow-up, was admitted to the neurology ward with language impairment and
sensorimotor hemiparesis of sudden onset. He was hemodynamically stable. GS has no cure,
and a full investigation is necessary to treat and intervene in any intercurrence that may
resemble the presented condition, the therapeutic approach will be applied focusing on the relief
of symptoms, providing multidisciplinary support, in order to obtain an improvement in the
quality of life of the patient, obtaining an improvement in the symptoms and reduction in the
limitations brought by the syndrome. Therefore, the importance of further studies on the same
is perceived, in search of an early diagnosis and effective monitoring.

Keywords: Gerstmann syndrome, language alteration, neurology.

1 INTRODUCAO

A Sindrome de Gerstmann ( SG) , de rara incidéncia , foi primeiramente descrita pelo
neurologista austriaco Joseph Gerstmann, no ano de 1924, descrevendo o caso de um paciente
de 53 anos, com a tétrade de sintomas: agrafia, acalculia, desorientacdo direita e esquerda,
agnosia.

A incapacidade de escrever e manipular nimeros , € conhecida como agrafia e acalculia,
nessa ordem. Ja a agnosia é a inabilidade de identificar informagGes externas na auséncia de
déficits. Na desorientacdo direita-esquerda, em um conceito mais amplo, requer orientacdo do
préprio corpo relacionada com ao das pessoas confrontadas. Recentemente, foi acrescentado
mais um sintoma na tétrade , a chamada apraxia constitucional . O hemisfério direito tem a
funcdo de percepcgdo, ja o hemisfério esquerdo pela execucdo. Se o hemisfério esquerdo é
lesionado, a execucdo de movimentos é arruinada, caracterizando a apraxia constitucional.

Segundo Rusconi, além dessa tétrade, o paciente poderd apresentar também afasia,
dislexia e deméncia. E importante citar que é raro o aparecimento da sindrome cléssica, ou seja,
com 0s quatro sintomas presentes. Quando todos presentes, é chamada de “Gerstmann pura’.
De acordo com QUIRINO (etal, 2021, p.5) *" devido a variacao das causas , nota-se surgimento
desta sindrome em criangcas , sendo conhecida como “Sindrome de Gerstmann do

desenvolvimento™ .
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Essa sindrome decorre de lesdo parietal no hemisfério dominante, e segundo QUIRINO
(et al, 2021, p.2) a sindrome pode ter inimeras etiologias, sdo elas: disturbios do
desenvolvimento, prejuizo cerebral de origem vascular, tumoral, traumatica ou até mesmo
infecciosa.

O diagnostico da patologia é feito com anamnese e exame fisico neuropsicoldgico
detalhados, objetivando e priorizando a pesquisa dos sintomas acima citados.

De acordo com JOAO ( et al, 2017, p.203) para avaliacdo da agrafia observa-se
incapacidade de escrever letras e palavras; acalculia pela incapacidade de realizacdo de contas
de adicdo simples; agnosia dos dedos pela inabilidade e reconhecer os dedos da propria mao e
dificuldade de movimentar o dedo especifico quando solicitado e , por fim, mas ndo menos
importante, para avaliar desorientacdo direita e esquerda, solicitar que o paciente aponte para
0 pé direito com a méo esquerda.

Com relacdo ao tratamento (QUIRINO, 2021), em seu artigo, relata que a sindrome nédo
tem cura, sendo importante 0 acompanhamento com a equipe multiprofissional ( neurologista,
neuropsicologo, fonoaudidlogo e outros profissionais), visando a reabilitagdo. Além disso, €

importante tratar etiologias reversiveis , como por exemplo, a remoc¢édo do tumor.

2 APRESENTACAO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 60 anos de idade, branco, hipertenso, com histérico de
fibrilacdo atrial em acompanhamento irregular, foi admitido na enfermaria de neurologia com
alteracdo de linguagem e hemiparesia sensorio-motora de inicio subito. Apresentava-se
hemodinamicamente estavel. Ao exame cardiovascular apresentava batimentos cardiacos
irregulares, além de um sopro sistélico mitral. Exame neurol6gico revelou: nervos cranianos:
fundoscopia e campos visuais normais. Movimentos extraoculares e pupilas normais. Auséncia
de nistagmo. Sistema motor: forca muscular grau IV em membro superior direito e desvio da
comissura labial para a esquerda. Auséncia de tremor em repouso ou durante movimentos,
disdiadococinesia, movimentos involuntarios ou ataxia. Testes sensoriais normais. Foi
realizada uma avaliacdo neuropsicologica a qual evidenciou uma agnosia digital, agrafia,
acalculia e uma desorientagdo quando solicitado a apontar para o pé direito com a mao esquerda.
A tomografia de cranio na admisséo era normal, o eletrocardiograma evidenciou um ritmo
irregular, com auséncia de onda P. Ja na ressonancia magnética de cranio, observou-se uma

imagem hipointensa na regido parietal esquerda que corresponde a uma lesdo isquémica.
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3 DISCUSSAO

Ao iniciar um estudo sobre uma Sindrome repleta de detalhes e conceitos, é necessario
se aprofundar em sua origem para nortear sobre tal. Um neurologista chamado Joseph
Gerstmann formou-se em Medicina em Viena em 1912, onde se aperfei¢coou tornando-se, em
1930, chefe do Instituto Neuroldgico Maria-Theresien-Schldssel(3). Gerstmann aprofundou os
seus conhecimentos e habilidades em pesquisa em seus préprios pacientes, e em um de seus
casos, se deparou com o quadro de uma mulher de 52 anos, que foi internada no departamento
psiquiatrico de Viena, devido a um subito inicio de hemianopsia direita, déficit de calculo
(incapacidade de lidar com numeros, compreensdo e calculos), déficit de escrita (mistura de
letras com rabiscos ilegiveis), além de disturbios de orientacdo e distin¢do de direita-esquerda
do proprio corpo e em relagdo ao ambiente, bem como a incapacidade de reconhecer,
identificar, diferenciar e nomear os dedos.(4) Sem relatos de alteracdo em fala. Inicialmente,
Gerstmann identificou como um dano seletivo ao esquema corporal, restrito a representacao de
maos e dedos. (4) Apds a primeira evidéncia, foram descritos mais dois casos semelhantes,
buscando também estudos j& observados por autores anteriores, criando assim uma similaridade
entre os quadros clinicos. Onde se compreende a combinacéo de quatro sintomas presentes, que
sdo: agnosia digital, agrafia, discalculia e confusdo direito-esquerda, constituindo uma
sindrome independente, podendo conter hemianopsia e a segunda é sobre a anatomia de tal
associagédo de sintomas. (6)

Durante muitos anos, foi sendo avaliada a consisténcia diagnéstica da sindrome. Perante
a esta informacdo, é necessario ser objetivo quanto aos sinais clinicos até entdo firmados e
estabelecidos, formando a conhecida tétrade clinica da Sindrome de Gerstmann. (4) Ao realizar
qualquer avaliacdo clinica e fisica deve-se descartar a presenca de alteracdes de linguagem,
principalmente a capacidade de compreensao e de heminegligéncia unilateral, possiveis déficits
motores e sensoriais primarios que possam enviesar o diagndstico.

Inicialmente constatado como o diagnostico central da Sindrome de Gerstmann, a
agnosia digital, onde é devidamente definida como a falta de habilidade para identificar,
nomear, diferenciar, reconhecer, selecionar, apontar e orientar os dedos individualmente, seja
por sua propria mao ou por outra pessoa. (4) Geralmente o quadro se forma como um defeito
parcial sobre a forma que o paciente identifica os dedos das maos, onde 0 mesmo nao tem a
percepcao do erro. (4)

A acalculia  foi definida  pelo préprio Gerstmann, como uma
incapacidade de realizar operacdes aritméticas, ou seja, dificuldade de manter uma ordem,

planejar e manipular os nimeros de forma correta, seja mentalmente ou com auxilio de papel.

Brazilian Journal of Health Review, Curitiba, v. 5, n.5, p. 18845-18854, sep./oct., 2022



Brazilian Journal of Health Review
ISSN: 2595-6825

18851

Sendo definido como uma perda adquirida de habilidades ou conceitos computacionais basicos
causadas por alteragcdes de linguagem, escrita ou leitura, ou altera¢cdes na habilidade visual e
espacial.(2)

A desorientacdo direita esquerda é definida como a incapacidade de nomear ou apontar
para os lados direito e esquerdo de objetos, incluindo partes do corpo do paciente e do
examinador. (4) Esta definicdo implica que esse tipo de desorientacdo representa uma
dificuldade generalizada na aplicacéo do conceito espacial de orientacdo lateral do corpo. (2)

A agrafia pura é rara, definida como uma alteracdo da linguagem escrita sem alexia ou
outro disturbio afasico, na auséncia de apraxia ou disturbio visual espacial. Onde o paciente
apresenta disfungdo na escrita, muitas vezes representando em rabiscos ou misturas das letras
(6).

A sindrome de Gerstmann, apesar de seus sintomas pré-estabelecidos e constatados,
guando se trata de investigacdo, dificilmente encontra-se a forma pura da sindrome, tendo em
vista cada componente isolado, sendo formado por uma lesdo que pode ter diferentes
localizagOes, sendo necessario uma anamnese e exame fisico completo, exames neuroldgicos
especiais para identificar os componentes. (7) Cada componente isolado da sindrome de
Gerstmann é produzido por uma lesdo que pode ter diferentes localizacGes, causando
controvérsia entre alguns autores, consequentemente, um componente individuo da referida
tétrade tem pouco valor de localizagdo. Ou seja, quando aparecem 0S quatro sinais
neuropsicoldgicos juntos, ndo ha davida de que o lobo parietal posterior do hemisfério cerebral
esquerdo estd fortemente envolvido, porém podem apresentar outras localidades com giro
angular esquerdo. (5) O giro angular é extensivamente conectado funcional e estruturalmente
com diversas areas do cerebro, incluindo as areas pré-motoras ventrais, cortex pre-frontal
ventrolateral e ventromedial, cingulado posterior e hipocampo. (7) Outros
pesquisadores propbem que uma forma pura da sindrome de Gerstmann pode surgir da
desconexdo, através de uma leséo, para separar, tracos de fibra na substancia branca parietal
subcortical. Sendo assim, ultimamente tem sido sugerido que o giro angular representa uma
informagdo multissensorial convergente onde € combinada e integrada para compreender e dar
sentido aos eventos e manipular representagdes mentais. (7) Pode-se propor que a sindrome de
Gerstmann ou até sindrome do giro angular (dito por alguns pesquisadores) € o resultado de
uma perturbacgdo na capacidade de mediar verbalmente algum conhecimento espacial, que se
manifesta tanto no nivel linguistico quanto no nivel numérico. (3)

Estudos demonstram que a Sindrome de Gerstmann ndo possui cura,(1) sendo

necessaria a investigacdo plena para tratar e intervir em qualquer intercorréncia que possa se
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assemelhar com o quadro apresentado, por exemplo: necrose de neurénios em acidente vascular
cerebral isquémico, inflamagdo granulomatosa necrotizante, espacos perivasculares dilatados
com multiplas lesdes cisticas.(3)

A conduta terapéutica ira se aplicar focalizando no alivio dos sintomas, fornecendo
apoio multidisciplinar com fonoaudiologia, acompanhamento com especialista neurologista, a
fim de auxiliar e reduzir a dificuldade apresentada na leitura, escrita e realizacdo de calculos.
Com o objetivo de reduzir os sintomas ao longo do tempo a depender da causa e da idade do
paciente. (1) Logo, todos os tratamentos necessitam focar na recuperacdo de sua

funcionalidade.

4 CONCLUSAO

A Sindrome de Gerstmann (SG), rara sindrome neuroldgica, que se apresenta pela
tétrade agrafia, discalculia, desorientacdo direita-esquerda e agnosia digital, apresenta ainda
muitos desafios para sua total compreensdo e manejo, visto que ha nos dias de hoje poucos
estudos sobre a mesma e falta de conhecimento total a respeito de sua fisiopatologia. ( RIOL
LOZANO et al,2017;BERTI et al, 2020)

O seu diagnostico ¢é realizado através de um exame fisico detalhado, com uma série de
testes, descritos acima, através do relato de caso do paciente XX,utilizados para identificar as
caracteristicas da condicdo. ( BERTI et al, 2020)

Ainda ndo h& uma cura conhecida para SG, mas existe um importante papel da
psicoterapia, com enfoque no acompanhamento por neuropsicologo, neurologista e
fonoaudiologo, afim de se obter uma melhora na qualidade de vida do paciente, obtendo uma
melhora nos sintomas e diminui¢do nas limitacGes trazidas pela sindrome. (RIOL LOZANO et
al,2017)

Dessa forma, percebe-se a importancia de novos estudos a respeito da mesma, em busca

de um diagnéstico precoce e acompanhamento eficaz.
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