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Doenca de Fahr — a proposito de um caso clinico

Joana Alexandre*, Antonio Gamito**

Resumo:

A doenca de Fahr é uma doenca neuropsi-
quidtrica rara caracterizada por calcificagio
dos ginglios basais, podendo-se manifestar
por alteragdes do movimento, deméncia e
doencas afectivas. O diagnoéstico € feito através
de métodos imagiologicos (TAC ou RMN CE).
E apresentado um caso clinico de doenca
de Fahr, em que os primeiros sintomas de
doenca foram alteragoes do humor.

Palavras chave: Sindrome de Fahr; Doenca
Neuropsiquidtrica; Sintomas Afectivos.

Fabr’s Disease — about a clinical case
Abstract:

Fabr’s disease is a rare neuropsychiatric
disorder with calcification of the basal
nucleus. Its symptoms include movement
disorders, dementia and affective disorders.
The diagnosis is made with brain image
particulary CAT or MRI. The authors descri-
be a clinical case of Fahr’s disease, which
presented initially with affective symptoms.

Keywords: Fabr’s Disease; Neuropsychia-
tric Disorder; Mood Symptoms.

INTRODUCAO

A doenca de Fahr é uma doenca neuropsiqui-
atrica rara caracterizada por calcificagao bila-
teral e simétrica dos ganglios basais, centro
semi-oval e nucleo dentado do cerebelo. Cli-
nicamente pode-se manifestar por alteracoes
do movimento (tipicamente uma sindrome
rigido hipocinético), deméncia subcortical e
alteracoes do humor. A sua expressio clinica
pode ser, no entanto, muito varidvel, podendo
também manifestar-se por crises convulsivas
ou sintomas psiquidtricos ou neurolégicos
atipicos.

A sintomatologia é independente da loca-
lizagao cerebral ou do volume dos depésitos,
mas maiores volumes de calcificagdo pare-
cem estar associados a maior incidéncia de
sintomatologia extrapiramidal. H4 uma alta
incidéncia de sintomas afectivos orginicos
como manifestacdo inicial de doenga de Fahr
— 21% segundo um estudo com 62 doentes
realizado na Alemanha (7Taxer 1986). No
estudo referido, 40% dos doentes tinham ini-
cialmente manifestacoes psiquidtricas.

A patogénese das alteragdes motoras e cog-
nitivas da sindrome de Fahr baseia-se na
disfungao das conexoes cortico-basais e das
suas ligacoes hemisféricas.

A doenca pode ser familiar ou esporadica,
e os doentes apresentam frequentemente
(mas nem sempre) alteragoes analiticas
do metabolismo fosfocdlcico — a principal
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causa € o hiperparatiroidismo (primario ou
secundario). O diagnéstico € feito através da
TAC CE ou RMN CE, que identificam depésitos
de cilcio nos ginglios basais. A terapéutica
consiste na correc¢ao do metabolismo
fosfocdlcico (quando esta alterado) e em
terapéutica sintomatica.

Caso Clinico

Trata-se de uma doente do sexo feminino,
de 44 anos, casada, doméstica, natural da
Guarda, residente na Amadora.

Foi trazida pela policia em Agosto de 2006
ao servigo de urgéncia do Hospital Fernando
Fonseca, por agitacio psicomotora e
heteroagressividade.

0 quadro tinha tido inicio hd cerca seis me-
ses. A doente teria ficado progressivamente
com mais energia, boa disposi¢ao e maior
capacidade de que a habitual para realizar
as tarefas domésticas. Ndo apresentava ou-
tras alteragdes relevantes, como insénia ou
agitacdo psicomotora. Esta fase teria durado
cerca de dois meses, e terminou gradual-
mente. A doente inicia entao um quadro
de tristeza, anedonia, lentificacdo, perda de
energia (deixou de fazer todas as tarefas do-
meésticas), isolamento social (deixou de sair
de casa, tendo passado cerca de dois meses
sem sair a rua), sem alteragdes do sono ou
do apetite. Refere também que comecou a
perceber que o marido passava mais tempo
que o habitual num quintal de um vizinho,
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e que isso poderia significar que ele e os
vizinhos lhe queriam fazer mal, através de
“bruxedos”(sic). Progressivamente foi-se
apercebendo que o plano para lhe fazer
mal se foi estendendo a toda a vizinhanga,
e que apenas trés vizinhos nao estavam do
lado do marido para lhe fazer mal. Diz que
se sentia vigiada por eles, e por isso deixou
de sair de casa. Nega alguma vez ter ouvido
os vizinhos, o marido (ou outras pessoas)
falarem sobre isso. Atribui a persegui¢io a
“inveja” (sic), mas nao sabe explicar de que
forma e com que objectivos € feita. A partir
dessa altura passou a ser agressiva verbal e
fisicamente com o marido, e os episodios
de violéncia em casa passaram a ser tao
frequentes que o marido pediu ao delegado
de satde da drea o internamento compulsi-
vo da mulher — ap6s ter sido conduzida ao
servigo de urgéncia foi internada voluntaria-
mente no Servigo de Psiquiatria do Hospital
Fernando Fonseca.

Tem antecedentes de psicose puerperal aos
24 anos, ap6s o nascimento do seu Gnico fi-
lho. Na altura esteve internada duas semanas
no Hospital da Guarda, apds a alta foi acom-
panhada na consulta de psiquiatria durante
cerca de um ano, tendo feito medicagio que
desconhece. Desde ai abandonou a medica-
¢do e a consulta, tendo estado sem sintomas
até ao presente episodio.

Nao tem antecedentes familiares relevantes:

a mae faleceu aos 62 anos de enfarte agudo
do miocdrdio, nao tendo outras patologias
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conhecidas; o pai tem 81 anos e teve um
AVC aos 75, ficando afisico desde ai. Teve
5 irmaos: uma faleceu aos 15 dias de vida
(desconhece a causa); outro faleceu aos 21
anos de acidente de viacdo e os restantes sao
saudaveis. Tem um filho de 20 anos, também
saudavel, que nao reside com os pais ha cerca
de um ano.

A doente desconhece problemas da gravidez
ou do parto, nega
doengas dur-
ante a infincia.
Estudou até a
quarta  classe,
que  terminou
aos 13 anos
(reprovou dois
anos) e a partir
dai  trabalhou
no campo com
a familia. Casou
aos 22 anos,
e aos 32 veio
com o marido
para a Amadora
e deixou de
trabalhar  fora
de casa. Admite ter uma relagao conflituosa
com o marido desde o inicio do casamento,
devido ao facto de o marido beber alcool em
excesso e por vezes ser agressivo (a doente
nunca tinha sido agressiva para o marido até
a crise actual). Nega quaisquer problemas
de saide, para além do episddio de psicose

Figura 1

pos-parto. Vai regularmente a consulta do
seu médico de familia, onde faz analises e
exames de rotina.

A observacio a doente apresentava-se com
bom estado de higiene e nutricao, aspecto
cuidado; atitude pouco colaborante (sendo
muito evasiva nas respostas as questoes
colocadas); com alguma lentificagdo motora;
discurso provocado, de frases curtas, com

muitas  pausas,
pobre e por
vezes pueril

sem alteracoes
sintdcticas ou se-
manticas; tinha
uma ideacao
delirante de
conteudo
persecutério,
pobre e mal
estruturado;
nao apresentava
alteracoes da
percepcao;
tinha humor de-
pressivo, afectos
conservados;
sem alteracoes do julgamento ou da
volicdo; com critica parcial para o episodio
(reconhecendo o0s sintomas depressivos,
mas sem critica para os sintomas psic6ticos).
Apresentava-se vigil, orientada em todas as
referéncias, com dificuldades na memoria
recente, e dificuldades no pensamento
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abstracto. O exame neuroldgico sumario nao
revelou alteragoes.

Por se tratar de uma doente com
aparentes dificuldades cognitivas, que
nio eram totalmente justificadas pelo
quadro clinico, foi pedida uma avaliagao
neuropsicolégica que concluiu haver um
“quadro de deteriora¢io cognitiva de
declinio ligeiro
a moderado,
caracterizado
por lentificagao;
defeito nas
memoérias de
digitos, verbal
interferida,
imediata, verbal
associativa e
semantica;baixa
fluéncia verbal,
discalculia para
calculo mental e
calculo escrito,
dispraxia
ideomotora e
defeito do pensamento critico.”

FoifeitaumaTACCE querevelou calcificacoes
palidais bilaterais, sugestivas de sin-
drome de Fahr (Figura 1). Foi
posteriormente realizada uma RMN CE
que revelou deposi¢ao calcica putaminal
bilateral, discretamente exuberante em
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Figura 2

relacao ao grupo etario, sugerindo doenca
de Fahr (Figura 2).

Analiticamente, a doente nao apresentava
quaisquer alteracoes do hemograma,
glicémia, func¢do renal e hepitica,
ionograma, calcio e fosforo, serologias para
hepatite B e C, HIV, VDRL, vitamina B12 e
acido folico, fungdo tiroideia e hormona
paratiroideia.

A doente tinha
sido medicada
na urgéncia
com haloperidol
5mg im, e fez
um episodio de
distonia aguda,
que cedeu a
medicacao
anticolinérgica
(biperideno
5mg im). Foi
durante 0
internamento
medicada com
olanzapina 10
mg a noite e lamotrigina 25 mg a noite.
Ap6s o diagnéstico de doenga de Fahr
foi retirado o antipsicotico atipico e a
lamotrigina e iniciou terapéutica com
divalproato de s6dio 1000 mg/d.

Ap6s a alta a doente foi encaminhada para
a consulta de psiquiatria e consulta de
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neurologia. Tem estado sem sintomatologia
psiquidtrica, mas tem tido rigidez muscular
e dificuldades progressivas na marcha.

CONSIDERA(QGES FINAIS

Apesar da sua raridade, a doenca de Fahr
deve fazer parte do diagnéstico diferencial de
quadros afectivos atipicos, ou em doentes que
apresentem alteracdes do comportamento
e alteracdbes cognitivas ou  sintomas
extrapiramidais. O diagnéstico € imagioldgico,
através da TAC CE ou RMN CE, mas devera
ser complementado por avaliagao analitica
que inclua cilcio, fosforo, paratormona,
hormonas tiroideias.

Este caso ilustra a dificuldade de se fazer o
diagnéstico apenas pela clinica, ji que se
tratava de uma doente com um quadro de
perturbagdao bipolar relativamente tipico
(inclusivamente com antecedentes de psicose
pos parto ha 20 anos atrds), em que apenas
a suspeita de alteragdes cognitivas (através da
lentificacdo, pobreza do discurso, puerilidade
— que no entanto podem estar presentes em
quadros de depressio) motivou o pedido de
TAC CE, que veio esclarecer o diagnostico.
H4 outros dados na histéria sugestivos de
doenca de Fahr, como o facto de a doente
fazer no Servico de Urgéncia um episddio
grave de distonia aguda apenas com 5 mg
de haloperidol; e o aparecimento subito de

episodios repetidos de violéncia fisica grave
para com o marido (ausentes até entdo,
apesar de o marido ser abusivo com a
doente desde ha anos), o que poderia sugerir
alteracao organica.
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Alteracoes Neuropsiquiatricas da Doenca de Parkinson

Ana Peixinho*; Ana Luisa Azevedo**; Rita Moiron Simoes***

Resumo:
A Doenca de Parkinson atinge hoje
aproximadamente 1% da  populacio

mundial com mais de 65 anos. Sdo cada
vez mais bem conhecidas as manifestacoes
neuropsiquidtricas que se associam 2
doenca e/ou ao tratamento. Pretendemos
nesta revisio abordar sumariamente a
epidemiologia, fisiopatologia e diagndstico
da Doenca de Parkinson, destacando as
alteracoes neuropsiquidtricas: depressao,
ansiedade, psicose, deméncia, perturbacoes
do sono, sindroma de desregulacio da
dopamina.

Palavras-Chave: Doenca de Parkinson;
Depressdo; Ansiedade; Psicose; Deméncia,
Perturbacoes do Sono; Sindroma de
Desregulagao da Dopamina.

Neuropsychiatric Manifestations of
Parkinson s Disease

Abstract:

Parkinson’s disease affects about 1% of the
world population older than 65 years. It’s
most frequently considered a movement
disorder,  but  the  neuropsychiatric
manifestations associated with the disease
and/or its treatment may be of equal or
greater significance in some patients.
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We will discuss briefly the epidemiology,
Dphysiopathology — and  diagnosis  of
Parkinson’s  disease,  highlighting the
neuropsychiatric manifestations:
depression, anxiety, psychosis, dementia,
sleep disorders, dopamine dysregulation
syndrome.

Keywords: Parkinson’s disease,
Depression; Anxiety; Psychosis; Dementia,
Sleep Disorders;, Dopamine dysregulation
syndrome.

INTRODUCAO

A Doenca de Parkinson (DP) foi descrita pela
primeira vez por James Parkinson em 1817
no seu livro Essay on the Shaking Palsy'.
Para além da descricio das alteragoes'
motoras tipicas, Parkinson afirmou que “os
sentidos e o intelecto nao estao afectados”,
0 que se comprovou ser incorrecto mais
tarde.

Epidemiologia

A DP atinge aproximadamente 1% da
populacio mundial com mais de 65
anos. Pensa-se que com o0 progressivo
envelhecimento da populagdo, a incidéncia
e prevaléncia desta doenca venham a
aumentar no futuro’. Estdo descritas
significativas variacoes geogrificas, sendo a
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