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INTRODUÇÃO

P
erante um doente em idade de reforma com sin-
tomas neuropsicológicos de alteração de perso-
nalidade, de comportamento e/ou de lingua-
gem, o médico de família (MF) coloca como hi-

póteses diagnósticas outras entidades autolimitadas e
institui tratamentos em conformidade. O diagnóstico de
uma síndroma demencial, nomeadamente a demência
frontotemporal (DFT), não deve ser descurado, após des-
pistadas outras etiologias e tendo em conta a sua preva-
lência neste grupo etário.1-2 Esta corresponde a um con-
junto de entidades que têm em comum os sintomas enu-
merados como característica clínica precoce e a atrofia
do córtex frontal e temporal como característica anáto-
mo-patológica.3-4
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Variante comportamental da
demência frontotemporal: 
relato de caso

RESUMO
Introdução:A demência frontotemporal corresponde a um conjunto de síndromas demenciais que têm em comum alterações de per-
sonalidade, comportamento e linguagem como características clínicas precoces; e a atrofia do córtex frontal e temporal como carac-
terística anátomo-patológica. Esta entidade parece estar subdiagnosticada, pelo que se pretende sensibilizar para as dificuldades na
sua identificação e na gestão terapêutica.
Descrição do caso:Homem de 74 anos sem antecedentes pessoais e familiares de relevo para a história da doença atual. Um ano após
a idade normal de reforma começou a apresentar alteração progressiva dos padrões de conduta social, com ausência do controlo do
impulso, associado a comportamentos alimentares desadequados e a rituais, bem como um discurso empobrecido. Algum tempo após
o início dos sintomas e observação por outras especialidades médicas foi avaliado e orientado por neurologia.
Comentário: O médico de família pode ter um papel importante na suspeição desta entidade clínica, devido à prestação de cuidados
longitudinais que assegura um vasto conhecimento dos utentes. Nesse sentido possibilitará uma investigação e orientações adequa-
das e atempadas, evitando tratamentos desnecessários e potencialmente prejudiciais. Destaca-se, ainda, o seu papel de gestão da mul-
timorbilidade associada e de suporte aos familiares/cuidadores. 

Palavras-chave:Demência frontotemporal; Variante comportamental da demência frontotemporal; Critérios de diagnóstico; Tratamento;
Cuidados primários.

A apresentação deste caso clínico permitirá divulgar
os aspetos chave para a sua suspeição e evidenciar as di-
ficuldades associadas ao seu diagnóstico. A realização de
uma história clínica adequada, não só com o doente, mas
sobretudo com a família/cuidador(es) do doente é um
elemento chave para estabelecer o diagnóstico. A refe-
renciação precoce à neurologia e uma boa articulação
com a medicina geral e familiar são aspetos fundamen-
tais para assegurar uma melhor resposta, não só às ne-
cessidades do doente, mas às dificuldades que poderão
surgir no seio familiar ao longo da evolução da doença.3-
5

DESCRIÇÃO DO CASO
Homem de 74 anos, caucasiano, licenciado em enge-

nharia, pertencente a família nuclear, na fase VIII do ci-
clo de vida de Duvall e na classe I de Graffar, sem ante-
cedentes familiares de doença neurológica (Figura 1).

Reformou-se em 2007, com 65 anos, mas continuava
a ter uma vida ativa e saía de casa todos os dias. Cerca de
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um ano depois começou a ter algumas atitudes fora do
seu habitual, por exemplo: dava sempre dinheiro a mais
ao pagar no restaurante onde almoçava; os familiares co-
meçaram a notar que estava sempre a ver as horas nos re-
lógios, mas não sabia responder quando lhe perguntavam
as horas. Apesar de um dos seus passatempos favoritos
ser o de assistir a jogos de futebol, os amigos referiam que
o doente saía do estádio de futebol cerca de dez minutos
após o início do jogo. Deixou igualmente de frequentar o
ginásio, não conseguia fazer uma aula até ao fim, farta-
va-se e desistia rapidamente, abandonando a aula. 

A mulher conta que, após a reforma, “o mundo dele pa-
rou” (sic); gradualmente foi ficando cada vez mais desmo-
tivado, sem interesse para nada e deixou de se preocupar

com a gestão da casa, nomeadamente com os pagamen-
tos das contas da família. Aos 67 anos recorreram a um psi-
quiatra por suspeitaremde uma depressão. Foi medicado
com antidepressivos sem apresentar melhoria clínica. 

Entretanto, a mulherconstatou que o doente tinha gas-
tos excessivos e despropositados. Comprava CD de músi-
ca repetidos, que nem chegava a abrir; inúmeras enciclo-
pédias, contudo, algumas vezes repetidas; muitas cami-
solas iguais, que nem chegava a usar. Muitos destes arti-
gos estavam escondidos na mala do carro, cobertos com
uma manta. Além disso, descobriu que o marido passou
a roubar pequenas coisas supérfluas no supermercado,
principalmente perfumes e cremes, que escondia em casa.

No verão de 2010, foram passar férias no local habi-

Figura 1. Genograma familiar com psicofigura de Mitchell.

Legenda: *- doente;      - fonte de informação;           linha tracejada verde assinala agregado 
familiar;           linha dupla amarela assinala relação boa
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tual desde há vários anos e, durante o percurso, o doen-
te perdeu-se duas vezes. Já no hotel desapareceu duran-
te três dias. A polícia encontrou-o na rua, usando ape-
nas calções de banho. Estava desidratado, pelo que foi in-
ternado e fez tomografia computorizada (TC) cerebral,
que revelou atrofia dos lobos pré-frontal e temporal an-
terior, discretamente mais evidente à direita (lado es-
querdo de cada corte axial – Figura 2).

Posteriormente começou a deixar de cuidar da sua hi-
giene pessoal, a ter muita dificuldade em comunicar, res-
pondia apenas quando tentavam falar com ele e não tinha
iniciativa para iniciar discurso. Concomitantemente co-
meçou a ficar infantilizado, gostava muito de brincadeiras
com os netos, comportando-se de igual para igual. Man-
teve, no entanto, sempre afeto pelos netos. Nunca de-
monstrou agressividade, nem teve alucinações. A mulher
referiu ainda que ele apresentava total desinteresse sexual. 

O seu padrão alimentar também se alterou: passando
a alimentar-se de forma voraz e/ou comendo toda a fru-
ta que via. Perdeu o controlo dos esfíncteres. Adormecia
facilmente, mas acordava pelas 5-6 horas da manhã e
iniciava movimentos repetitivos e estereotipados, como
bater repetidamente nas grades da cama.

No início de julho de 2012, o MF solicita observação
por neurologia por suspeição de síndroma demencial
grave, explicitando no pedido a situação clínica e a difi-

culdade dos familiares em levarem o doente para a rea-
lização de estudo complementar alargado. Por esta altu-
ra, foi também pedido apoio do serviço social.

Na primeira observação em neurologia, em finais de
julho, o doente apresentou um comportamento desade-
quado: esteve sempre a comer e muito inquieto, mexen-
do em tudo o que estava pousado na secretária. No exa-
me neurológico apresentou afasia, de predomínio mo-
tor, que comprometeu a realização da avaliação neu-
ropsicológica, e reflexo palmomentoniano bilateral.
Estava medicado com gabapentina 100mg (duas vezes
por dia); sertralina 50mg (uma vez por dia), donepezilo
5mg (uma vez por dia) e lorazepam 1mg (uma vez por
dia). Estabeleceu-se, como provável diagnóstico, de-
mência frontotemporal variante comportamental
(DFTvc). Recomendou-se suspender a gabapentina e o
donepezilo, manter a sertralina e o lorazepam, e iniciar
trazodona 100mg (uma vez por dia, ao deitar) e foi agen-
dada consulta de reavaliação, explicando-se as implica-
ções do diagnóstico e a possível evolução da doença.

Em janeiro de 2013 há registo de internamento no ser-
viço de endocrinologia por descompensação da diabe-
tes mellitus tipo 2 associada a coma hiperosmolar hi-
perglicémico, insuficiência renal aguda e rabdomiólise –
uma associação provável ao aumento da ingestão de do-
ces e inatividade física em doente com vários fatores de
risco cardiovasculares.

Na consulta de neurologia subsequente, em março de
2013, a mulher referia que estava mais tranquilo, com
sono regularizado e dependente para todas as atividades
de vida diária. Necessitava de ajuda na alimentação, para
se vestir e no banho. Ao exame neurológico apresentou-
-se desatento, sem iniciativa verbal e motora, sempre a
esboçar uma gargalhada, rindo-se, por vezes, a despro-
pósito. Nomeou alguns objetos com erros e cumpriu ape-
nas ordens simples. Registou-se ainda reflexo de gras-
ping bilateral, sucking e estereotipias das mãos.

O doente manteve acompanhamento regular com o
MF, destacando-se as intervenções ao nível da vigilância:
dos fatores de risco cardiovascular e, em particular, da
diabetes mellitus tipo 2; da adesão à terapêutica e reno-
vação do receituário; e na prescrição de tratamentos de
medicina física e de reabilitação para promoção da au-
tonomia funcional, em abril de 2013.

Em dezembro de 2013, na consulta subsequente de neu-
rologia, a mulher relata que apresenta cada vez maior di-

Figura 2. Cortes axiais de TC cerebral do doente (julho de 2010).
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ficuldade em se expressar,“agora só abana cabeça sim-não”
(sic)em sinal de resposta. O doente passou a consulta toda
a mascar pastilha elástica e, segundo a mulher, se lhe reti-
rasse a pastilha elástica, passaria o tempo a bater com as
mãos na mesa. Há ainda referência a desorientação den-
tro da própria habitação: quando a mulher lhe dizia para
ele ir ao quarto de banho, ele “ia para a sala” (sic).Não re-
velava comportamentos agressivos, nem alucinações. 

Em março de 2014, há referência a episódios de agres-
sividade, de curta duração, após a higiene e mantinha hi-
perfagia, pelo que se decidiu introduzir topiramato e oti-
mizar a dose de trazodona para 300mg (uma vez dia, ao
deitar) e manter restante medicação. A TC cerebral (Figura
3), realizada em data próxima da consulta de seguimen-
to, demonstrou achados concordantes com o diagnósti-
co clínico e agravamento da atrofia frontotemporal. 

Cerca de um mês após a consulta é solicitada visita do-
miciliária ao MF, porque o doente apresenta deteriora-
ção importante da sua funcionalidade e há referência a
dificuldade de deglutição. Nesta fase de evolução da
doença são notórios os sinais indicativos de exaustão da
cuidadora (mulher), evidenciando sintomatologia de-
pressiva reativa e dificuldade na aceitação da doença do
marido.

Em dezembro de 2014 obtiveram-se os resultados dos
biomarcadores do líquido cefalorraquidiano (presença
de proteína tau elevada e beta amiloide normal), solici-
tados pela neurologia. Estes revelaram-se concordantes
com o diagnóstico de DFTvc. Segundo a mulher, dorme
e alimenta-se bem, com episódios de engasgamento; usa
sempre fraldas; passa o dia calmo, quase não fala, não lê,
nem escreve. Mantém estereotipias frequentes: está sem-
pre a bater palmas, nas pernas ou na mesa.

A última consulta de neurologia decorreu em março de
2016, denotando-se um agravamento da doença, estan-
do o doente mais debilitado, com ausência completa de
peças dentárias, mas com melhoria das dificuldades na
deglutição. Já não comunica, nem reconhece os familia-
res e amigos. A mulher reporta que tem medo da água, as-
sustando-se com o toque, e mantém-se como cuidadora
principal, com escasso apoio dos restantes familiares. 

No intervalo entre estas consultas decorreram visitas
domiciliárias regulares do MF para apoio na gestão das
intercorrências (e.g., obstipação; edema dos membros
inferiores) e dos problemas crónicos, bem como no su-
porte aos cuidadores.

COMENTÁRIO
A evolução dos factos narrados retrata a dificuldade na

orientação diagnóstica e terapêutica da DFT. Desde a evi-
dência dos primeiros sintomas até ao diagnóstico decor-
reram cerca de cinco anos, que envolveram várias obser-
vações por diferentes médicos de diferentes especialidades,
provas terapêuticas com a possibilidade de efeitos secun-
dários associados, pedidos de exames complementares e
o sofrimento inerente à incerteza no diagnóstico.  

Em termos epidemiológicos, constitui a segunda causa
mais comum de demência antes dos 65 anos (a seguir à
doença de Alzheimer), com uma prevalência estimada de
15-22 casos por 100.000 pessoas entre os 45 e os 65 anos. A
DFTvc é o subtipo mais prevalente. A nível nacional des-
conhece-se a sua prevalência, mas os estudos referem que
poderá estar subdiagnosticada.3-4,6 Este facto tem implica-
ções importantes em termos da qualidade dos cuidados
que podem estar a ser prestados a estes doentes.

Na observação pela neurologia, em 2012, foi possível
apurar caraterísticas clínicas preponderantes, bem como
informações sobre as orientações prévias fornecidas ao
doente e à mulher, principal cuidadora. A reflexão sobre
estes dados permitiu considerar a hipótese de DFTvc
como muito provável.

Figura 3. Cortes axiais de TC cerebral do doente (julho de 2010).
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A apresentação clínica caracterizou-se por instalação
progressiva de alteração dos padrões de conduta social
(roubos no supermercado, mexer em coisas alheias e co-
mer durante a consulta), ausência de controlo do impul-
so e perda da autocrítica (as compras excessivas e desne-
cessárias; roubos no supermercado), bem como pela apa-
tia. Registou-se também impersistência nas tarefas (in-
capaz de se manter na aula no ginásio ou no jogo de
futebol até ao fim); alteração do comportamento ali-
mentar, com hiperfagia (preferência por doces); e com-
portamentos ritualizados (sempre a olhar para o relógio)
e aditivos (sempre a ler enciclopédias). Adicionalmente a
estas características apresentava estereotipias (bater com
as mãos nas grades da cama), comportamento de utili-
zação (pegar nos papéis e canetas em cima da secretária
durante a consulta) e presença de reflexos primitivos. De
destacar, ainda, as alterações da linguagem, com uma re-
dução progressiva da produção do discurso. Numa pri-
meira fase há referência a um discurso estereotipado, com
economia da linguagem, e presentemente encontra-se
numa fase de quase mutismo e imobilidade. 

Em termos gerais, as alterações do comportamento e
da linguagem são os aspetos dominantes deste tipo de de-
mência e as características base comuns aos vários sub-
grupos da DFT.3-4,7 Os problemas de memória aparecem
mais tardiamente, tornando mais difícil o diagnóstico da
síndroma demencial. Do ponto de vista cognitivo verifi-
ca-se uma deterioração dominante das capacidades exe-
cutivas (planeamento, sistematização) e da atenção, que
muitas vezes só é detetada após uma avaliação neurop-
sicológica detalhada. Nos exames neuropsicológicos, tan-
to funcionais como estruturais, os doentes afetados po-
dem apresentar resultados normais ou levemente pato-
lógicos. Estes exames assumem, assim, uma importância
extraordinária, pois identificam e separam as funções
cognitivas deterioradas das intactas. Contudo, à seme-
lhança do que ocorreu na avaliação do doente, as funções
cognitivas são, por vezes, difíceis de avaliar devido às al-
terações emocionais do doente, à eventual disfunção da
linguagem e/ou a um estadio avançado da doença.3-4,6-7

Relativamente ao estudo imagiológico, é obrigatória
a sua realização na avaliação inicial de um doente com
clínica sugestiva de DFTvc de forma a serem excluídas al-
terações estruturais, nomeadamente patologia tumoral
ou doença vascular cerebral. Adicionalmente, permite
compreender o estadio da doença, uma vez que ao lon-

go da evolução da doença ocorre uma progressiva atro-
fia das porções anteriores dos lobos frontais e temporais
(como observado nas imagens de TC cerebral das Figu-
ras 2 e 3). Este achado, por não ser objetivável nos esta-
dios iniciais, pode justificar a referenciação precoce para
os cuidados de saúde secundários para prosseguir estu-
do com análise volumétrica por ressonância magnética
cerebral e/ou estudo de imagem funcional.4,6-7Neste caso
foi possível o acesso às imagens do TC cerebral realiza-
do na primeira admissão hospitalar, com caráter urgen-
te, e que teve como objetivo prioritário a exclusão de pa-
tologias agudas. Este dado pode explicar, em parte, a não
valorização do achado imagiológico de atrofia cerebral.
Em 2014, o pedido de TC cerebral de reavaliação permi-
tiu a realização de uma análise de confrontação.

De notar que, apesar de a semiologia ser muito su-
gestiva de DFTvc, o diagnóstico definitivo é anátomo-pa-
tológico. As alterações histológicas encontram-se nas
porções anteriores dos lobos frontais e temporais e, em
alguns núcleos, da base do cérebro. Descrevem-se clas-
sicamente perda de neurónios, degenerescência sináp-
tica, gliose e diferentes inclusões neuronais (como os
corpos de Pick). Existe, assim, uma correlação entre as al-
terações genéticas, o fenótipo clínico e a patologia na
DFT, que tem sido utilizada na classificação ainda em
aperfeiçoamento desta doença.7-9

Apesar de neste caso não se ter apurado existência de
história familiar (Figura 1), em cerca de 25-50% dos casos
pode existir história familiar de DFT, sendo usualmente de
transmissão autossómica dominante. Nesse sentido, pe-
rante a apresentação clínica sugestiva de DFT, o estudo de
antecedentes familiares não deve ser descurado.6,8-9 

Na abordagem inicial foram excluídas as possibilidades
de estar perante sintomas psicológicos ou comportamen-
tais (agitação, agressividade, depressão e/ou ansiedade,
desinibição e euforia ou apatia, insónia) de uma etiologia
orgânica (como infeções respiratória, urinária, entre outras;
descompensação de patologia de base; alterações hidroe-
letrolíticas); ou resultantes de efeitos laterais (efeitos coli-
nérgicos; outros tóxicos) ou de abstinência de fármacos. 

Por outro lado, nas observações médicas prévias do
doente, foram despistados aspetos clínicos que coloca-
vam em causa o diagnóstico, nomeadamente: início sú-
bito da sintomatologia (hipótese de depressão); a histó-
ria de traumatismo cranioencefálico a preceder os sin-
tomas; a perda de memória marcada no estadio inicial;
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o predomínio da desorientação espacial ou a presença de
sinais piramidais no exame neurológico. Considera-se
importante excluir outras patologias que podem originar
um quadro demencial com características clínicas que si-
mulam DFT ou excluir a possibilidade de estar perante
uma outra demência (como a demência vascular). 

O estudo laboratorial e/ou imagiológico permitiu ex-
cluir patologias que podem atingir o sistema nervoso
central, nomeadamente: patologia infecciosa (neurossí-
filis; doença de Creutzfeldt-Jakob; encefalopatia por ví-
rus da imunodeficiência humana); tumores do lobo fron-
tal, esclerose múltipla, entre outros.8,10

Não se dispõe, até ao momento, de terapêutica especí-
fica aprovada para a DFT, apesar dos novos conhecimen-
tos sobre a genética da DFT que podem ter importantes im-
plicações no tratamento. Atualmente, a instituição de te-
rapêutica destina-se ao controlo sintomático. O doente foi
medicado inicialmente com donepezilo, sem benefício te-
rapêutico. Os inibidores das colinesterases (donepezilo,
memantina) têm sido usados de forma empírica, mas sem
eficácia comprovada.3-4,10 Além disso, o donepezilo pode ter
um efeito paradoxal de agravamento da agitação e da im-
pulsividade, recomendando-se a sua suspensão.

Em relação à terapêutica destinada a estabilizar as al-
terações comportamentais, em particular a agitação, vá-
rios fármacos têm sido tentados, nomeadamente os neu-
rolépticos atípicos e os antiepilépticos, mas sem resul-
tados sustentados, podendo os primeiros agravar os sin-
tomas parkinsónicos. As benzodiazepinas não estão
indicadas na maioria das situações, podendo induzir agi-
tação paradoxal e efeitos cognitivos negativos. 

Relativamente aos fármacos inibidores da recaptação
da serotonina (como a sertralina) têm-se registado re-
sultados nos casos que apresentam sintomas depressi-
vos, comportamentos estereotipados e ritualísticos ou

desinibição. Nesse sentido considera-se adequada a sua
manutenção na primeira avaliação clínica realizada.

Aliada à terapêutica farmacológica existem algumas
medidas que poderão melhorar a qualidade de vida des-
tes doentes. No caso em concreto, o MF recomendou a rea-
lização de tratamentos de reabilitação. Poderia ainda ter
sido integrado em programas de terapia da fala, devido às
perturbações da linguagem. No atual estadio da DFTvc
deve-se procurar evitar alterações bruscas do ambiente
(como mudança de cuidador ao fim-de-semana; volume
de televisão muito alto; excesso de estimulação), adotan-
do uma atitude não confrontativa nem recriminativa.3,5,10

Contudo, apesar de ser possível alguma estabilidade clí-
nica com recurso a técnicas ambientais e comportamen-
tais, associadas ao tratamento farmacológico, trata-se de
uma doença progressiva, grave e muito incapacitante.

Um dado interessante é que estes doentes recorrem
mais precocemente à consulta de medicina geral e fa-
miliar, comparativamente com doentes com provável
diagnóstico de doença de Alzheimer, o que talvez tenha
relação com a idade de início mais precoce e pelo facto
destas alterações serem pior toleradas. 

Estas características são reportadas frequentemente
por/pelos familiar(es) do doente e devem alertar o MF. Du-
rante a consulta poderá também detetar alterações da lin-
guagem associadas (como discurso empobrecido) e, even-
tualmente, não tão valorizadas pelo doente e/ou fami-
liar(es). Estes dois aspetos, aliados a uma preservação re-
lativa da memória e da orientação topográfica (são doentes
que não se perdem até um estadio avançado e que reco-
nhecem sempre as pessoas, incluindo o MF), são os aspe-
tos mais importantes para a suspeição do diagnóstico.4-5

Os critérios de diagnóstico clínico mencionados (Qua-
dro I) apresentam uma especificidade e uma sensibili-
dade razoável e os exames subsidiários, embora possam

Alterações do comportamento, Desinibição com jocosidade inapropriada, perda de autocrítica e/ou da conduta social, ou 
do humor e da personalidade apatia, desinteresse; comportamentos repetitivos; hiperfagia; labilidade emocional – crise de

depressão tardia

Alterações da linguagem Discurso empobrecido, estereotipado, associado a parafasias

Alterações das funções Planeamento, memória de trabalho, abstração, flexibilidade mental, solução de problemas
executivas e da atenção

Alterações da memória Tardias

QUADRO I. Manifestações clínicas3-4,7
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ajudar a excluir situações que impossibilitam o diagnós-
tico, não são críticos para o seu estabelecimento.1-2,7 Por
essa razão, perante um doente com apresentação suges-
tiva de DFT, é importante o MF explorar adequadamen-
te as suas características, colocar como hipótese de diag-
nóstico e referenciar atempadamente a neurologia, evi-
tando investigação e tratamentos desnecessários e po-
tencialmente prejudiciais. Considera-se ainda
importante destacar o papel do MF na gestão da multi-
morbilidade associada, na prestação de cuidados domi-
ciliários em fases avançadas da doença e de suporte ao(s)
familiar(es) e/ou cuidador(es) do doente. 
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ABSTRACT

BEHAVIORAL CHANGES IN FRONTOTEMPORAL DEMENTIA: A CASE REPORT
Introduction: Frontotemporal dementia is characterized by changes in personality, behavior, and language. Atrophy of the frontal and
temporal cortex is the main pathological finding. As this entity is under-diagnosed, it is important to raise awareness of the difficul-
ties in diagnosis and management.
Case Description: A 74 year-old man had progressive changes in appropriate social behavior from age 66. This included a lack of im-
pulse control, inadequate food behaviors and rituals, and reduced production of speech. Some time after the onset of symptoms and
consultation with different medical specialists, he was referred to a neurologist who made the diagnosis of frontotemporal dementia.
Commentary: The family physician can play an important role by suspecting this condition, through longitudinal care and personal
knowledge of the patient. Proper investigation and appropriate and timely guidance can help avoid unnecessary and potentially harm-
ful treatments. The family physician can also manage associated comorbidity and support the family and other caregivers.

Keywords: Frontotemporal Dementia; Behavioral variant of Frontotemporal Dementia; Diagnosis; Therapeutics; Primary Care.


