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RESUMO: A sindrome corticobasal (SCB) é uma doenca neurodegenerativa rara, classifi- Palavras-
cada entre as tauopatias atipicas, caracterizada por parkinsonismo assimétrico, apraxia, chave:
distonia, mioclonias e altera¢des cognitivas e da linguagem. O diagndstico € clinico e de- Sindrome
safiador, com resposta limitada a levodopa. Esse estudo objetiva relatar um caso de sin- corticoba-
drome corticobasal, ressaltando a evolucao clinica, os principais achados diagndsticos e a sal; Tauopa-
importancia do manejo multidisciplinar. O caso apresentado trata-se de um paciente mas- tias; Disfa-
culino, 72 anos, com histérico de hipertensdo arterial sistémica, etilismo crénico e antece- gia; Afasia;
dentes familiares de doencas neurodegenerativas. Iniciou quadro aos 63 anos, com episé- Relato de
dios intermitentes de disartria e tontura, evoluindo aos 70 anos com disfagia, pneumonia caso.
aspirativa e crise epiléptica. Aos 71 anos, apresentou afasia progressiva, perda ponderal

significativa (66 kg para 46 kg) e necessidade de gastrostomia por via endoscépica devido

a incapacidade de degluticao. Exame neuroldgico evidenciou bradicinesia leve e tremor

discreto em membro superior direito. Ressonancia magnética de cranio demonstrou atro-

fia cortical e subcortical difusa, compativel com processo degenerativo. O paciente per-

manece em acompanhamento com equipe multidisciplinar, incluindo fonoaudiologia e ge-

riatria, com foco em medidas de suporte clinico e nutricional. Por fim, essa histdria clinica

ilustra a complexidade diagndstica e a evolugdo progressiva da sindrome corticobasal.

Ressalta-se a importancia do diagndstico precoce, da abordagem multiprofissional e do

cuidado centrado no paciente para manutencao da qualidade de vida.

N

[
=
H
(=
(]
<8
o>
=
()
e
=]
w

INTRODUCAO

A sindrome corticobasal (SCB) faz parte das sindromes parkinsonianas atipicas, ndo se caracteri-
zando apenas como uma sindrome exclusivamente motora. E uma sindrome definida por parkinsonismo
acinético-rigido, movimentos disténicos e mioclénicos acompanhados da sindrome da méo alheia (Alien
Hand Syndrome - AHS), afasia e negligéncia sensorial'. Tendo em vista seu inicio insidioso com progressao
gradual, além de auséncia de resposta ao tratamento com levodopa, a SCB possui um diagndstico enig-
matico e desafiador, com sintomas que se sobrepdem a outras sindromes neurodegenerativas comuns

da senescéncia’.
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E um acometimento neurodegenerativo que tende a acometer os membros assimetricamente,
gerando implica¢6es clinicas, como distonia de extremidades e anormalidades no ténus muscular3. Os
disturbios do movimento, os sinais corticais, como a perda sensorial cortical, apraxia e distonia delimitam
os critérios diagndsticos. Comumente ha manifesta¢bes cognitivas, de linguagem ou comportamentais
dos individuos acometidos*.

O inicio dos sintomas acontece aproximadamente entre a idade de 63,7 anos com a variacdao de
6,6 anos de duragao da doenca, desenvolvendo uma progressao lenta dos sintomas de forma gradual,
insidiosa e irreversivel, evidenciando uma maior incidéncia em pacientes do sexo feminino em rela¢do ao
masculino®. Apesar de evoluir como uma doenca incurdvel, o paciente portador da SCB disp6e de medi-
camentos, fisioterapia, terapia ocupacional e suporte multidisciplinar para retardar o avanco da patologia
e promover o alivio dos sintomas e bem-estar do individuo®.

A origem etioldgica ainda ndo é totalmente desvendada, mas acredita-se que esteja relacionada
com fatores bioquimicos e genéticos. O primeiro caso reportado como SCB, em 1967, reportou atrofia
corticalassimétrica frontoparietal, perda significativa da substancia negra, degeneracdo neuronal e depo-
sicdo detipos anormais da proteina tau nas areas afetadas’. O desequilibrio entre as isoformas 3R (cadeia
com trés repeticdes) e 4R (cadeias com 4 repeticSes) da proteina tau estd amplamente relacionada com
a formacdo de emaranhados neurofibrilares que causam danos neuronais e interferem na sua comunica-
cdo celular®. Essedesequilibrio e predominancia da isoforma 4R da proteina tau classifica a SCB como uma
tautopatia 4R. Consequentemente, esse acumulo proteico resulta em manifestac6es motoras, cognitivas
e comportamentais. No entanto a grande variabilidade fenotipica da SCB pode ser confundida com a do-
enca de Parkinson e a Paralisia Supranuclear progressiva, o que dificulta a conclusdo diagndstica®.

O diagndstico da SCB feito antes da morte do portador acontece apenas em 25-56% dos casos
relatados® devido as limitagdes dos testes e de sua disponibilidade e seguranca diagndstica. Quando di-
agnosticados precocemente, os portadores da sindrome utilizam tratamento medicamentoso, mas ainda
hda poucas alternativas farmacoldgicas disponiveis’. O tratamento com levodopa persiste sendo utilizado
para o manejo dos sintomas, mas ndo possui eficacia definida para esse subtipo parkinsoniano. Agentes
dopaminérgicos possuem acdo limitada para o tratamento sintomatico devido aos seus efeitos adversos,
como a inducao de eventos psicdticos e eventos psiquicos indesejaveis, como hipersexualidade e com-
pulsdes em prazeres como compras ou jogos, além de se observar a ocorréncia de palpitacfes, nduseas,
depressao e reten¢do urinaria™.

A memantina é usada para tratar sintomas cognitivos e comportamentais nas tautopatias, mas os
resultados ainda persistem inconsistentes e em parcelas pequenas da populacao, tornando o trata-
mento farmacoldgico para a SCB baseado primariamente em dados ou diagndsticos relacionados a sin-

dromes psiquidtricas funcionais, como depressao e ansiedade, ao passo que uma terapia destinada de
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fato para a sindrome corticobasal continua em estudo™. O manejo dos sintomas do paciente e, posterior-
mente, os cuidados paliativos sdo o tratamento amplamente utilizados até que estejam disponiveis novas
pesquisas clinicas e protocolos clinicos de cuidado ao paciente™.

Em suma, a sindrome corticobasal ¢ uma doenc¢a neurodegenerativa esporadica classificada com
sindrome parkisoniana atipica pela ndo responsividade ao tratamento padrdao de uma sindrome parkin-
soniana, na qual a levodopa é diferencial no tratamento dos individuos acometidos neste grupo™. Por ter
causas oriundas de multiplas patologias subjacentes e possuir um amplo espectro sintomatico com ma-
nifesta¢des variadas, a SCB torna-se uma patologia de diagndstico clinico complexo e é descrita como
uma questdo de amplo interesse de estudo™. Esse relato de caso objetiva relatar um caso de SCB em um

paciente idoso.

DESCRICAO DO CASO

Paciente, sexo masculino, 72 anos, com escolaridade de nivel médio completo, recebeu o diag-
ndstico de sindrome corticobasal aos 71 anos quando ja estava aposentado. O paciente é casado, sendo
sua principal rede de apoio a esposa e seus filhos.

O histérico clinico neuroldgico do paciente comecou com alguns episddios de disartria (fala enro-
lada) e tontura, os quais foram, inicialmente, negligenciados pela familia, uma vez que o paciente era
etilista com o habito de consumir bebidas alcodlicas demasiadamente. Aos 63 anos, apresentou sua pri-
meira crise neuroldgica, foilevado a UPA e fez uma ressonancia de cranio, mas ndo foi concluido nenhum
diagndstico.

Aos 70 anos, os sintomas progrediram com inicio de disfagia, com crises de tosse frequentes as-
sociadas a alimentacdo e engasgos. No periodo devido a concomitancia de outros sintomas teve diagnds-
tico de pneumonia. Simultaneamente, a disartria do paciente se tornou mais frequente sendo desvincu-
lada dos episddios etilicos e o paciente foi acometido por uma crise epiléptica, a esposa relatou que o
encontrou no banheiro e que ele se mexia para frente e para trds e ndo conseguia se locomover. Nessa
época, os sintomas neuroldégicos ndao foram investigados e o caso progrediu apenas com um tratamento
para pneumonia.

Por fim, aos 71anos deu entrada no Hospital Dia do Idoso- HDI em afasia e progressao importante
da disfagia culminando em perda ponderal significativa, foi encaminhado para o neurologista e para o
fonoaudidlogo.

O neurologista, com base na analise dos exames de imagem, concluiu o diagndstico de sindrome
degenerativa do corticobasal e informou a familia do carater incurdvel dessa condi¢ao.

O laudo médico da ressonancia magnética de cranio consta raros focos puntiformes de altera¢des
de sinal perivascular e subcortical hemisférica, moderada reducao volumétrica cortical e subcortical,

incluido hipocampos. Lacunas nucleocapsulares direito com ectasia ventricular supratentorial e deposito
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de hemossiderina. Na Figura 1, evidencia-se atrofia bilateral dos hipocampos, com aumento dos

ventriculos laterais adjacentes.

Figura 1: Ressonancia magnética de cranio (corte coronal) evidenciando atrofia bilateral dos hipocampos,
com aumento dos ventriculos laterais adjacentes, compativel com processo neurodegenerativo

associado a sindrome corticobasal (circulos amarelos). Fonte: Arquivo pessoal.

Na Figura 2, observam-se focos puntiformes de hipersinal na substancia branca periventricularem

sequéncia T2, representando altera¢des microangiopaticas.
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Figura 2: Ressonancia magnética de cranio (sequéncia axial ponderada em T2) evidenciando focos punti-
formes de hipersinal na substancia branca periventricular, compativeis com alteracdes microangiopdticas

e degenerativas associadas a sindrome corticobasal (circulo amarelo). Fonte: Arquivo pessoal.

Ja na Figura 3, o corte sagital em T1 demonstra atrofia cortical difusa, com afinamento e
ampliagdo dos sulcos corticais, sobretudo nas regides frontoparietais, reforcando o

comprometimento estrutural global.
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Figura 3: Ressonancia magnética de cranio (plano sagital ponderado em T1) evidenciando atrofia cortical
difusa, com predominio frontoparietal, observando-se afinamento cortical e amplia¢do dos sulcos cere-
brais, compativeis com o processo neurodegenerativo da sindrome corticobasal (circulo amarelo). Fonte:

Arquivo pessoal.

A avaliacdo da fonoaudidloga constatou altera¢do da mobilidade de todos os musculos da orofa-
ringe, tosse ineficaz, mobilidade reduzida do palato mole (insuficiéncia velo faringiana), voz hiper nasali-
zada, incoordenagao pneumofonoarticulatdria, presenca de penetragdo e/ou aspiragao durante a deglu-
ticdo de liquidos, com esforco ao deglutir e ausculta cervical posterior.

No interrogatdrio sintomatoldgico foi queixado nocturia e dispneia aos médios esfor¢os.

Os antecedentes pessoais apontam hipertensao arterial sistémica, artrite gotosa, glaucoma,
amaurose no olho direito por problema congénito, hemocromatose hereditaria, nega transfusao, trau-
mas, alergias e vacinas incompletas. Faz uso dos medicamentos: losartana 10omg/dia e enalapril 1omg/dia.

Ao analisar o histérico familiar, observa-se uma pertinéncia de patologias neurodegenerativas, o
que pode estar vinculado ao fato do parentesco dos pais, que eram primos de 1° grau, tendo o pai falecido
por infarto agudo do miocardio e a mae por pneumonia aos 98 anos. O paciente apresenta duas irmas

com deméncia de Alzheimer, sendo uma delas com doenca precoce diagnosticada aos 63 anos. Tem ainda

162
RESU - Revista Educacdo em Saudde: V13, suplemento 2, 2025



dois irmdos com transtornos psiquidtricos (bipolaridade e depressdo) e um deles com doenca hepdtica
ndo alcodlica. Os filhos e netos sdo saudaveis.

Quanto aos habitos de vida, o paciente refere etilismo diario, cerca de trés garrafas de 6ooml por
mais de trinta anos. Nega tabagismo e uso de outras drogas ilicitas. Pratica atividade fisica de 2 a 3 vezes
por semana de intensidade leve. Nega viagens recentes e contato com pessoa ou animal doente. Reside
em casa de alvenaria com boas condi¢des de saneamento basico e coleta de lixo. Tem um bom relaciona-
mento familiar e a renda média é de dois salarios minimos.

Ao exame fisico, o exame fisico geral estd normal e o exame neuroldgico apresenta bradicinesia
leve, tremor discreto em membro superior direito, disfagia e disartria. Quanto aos exames complemen-
tares realizou ressonancia magnética de cranio e de abdome superior e uma tomografia de torax.

A evolucdo do paciente refere afasia, porém com capacidade preservada de comunicacdo por
escrita e gestos. Houve necessidade de via alternativa de alimentacdo por uma sonda gastrica vesical
(GTT), devido a progressao da disfagia e consequente perda ponderal de 66kg para 46kg. No pds-opera-
tdrio apresentou complicagdes com pneumonia, GTT infectada e pneumoperitonio.

O laudo Médico do pds-operatdrio da GTT demonstrou opacidades alveolares com hemorragia
alvo perneo em bases bilaterais, extenso pneumoperiténeo, extenso enfisema dissecando plano subcu-
taneo da parede toracica e ateromatose adrtica e coronariana.

Atualmente, ele faz acompanhamento com a fonoaudidloga duas vezes por semana, apenas para
manutencdo da musculatura da degluticao, uma vez que a afasia ndo € reversivel e é acompanhado pela
geriatria no HDI.

Aspectos Eticos

O presente relato de caso serd submetido ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP/UniEVANGELICA)
seguindo a resolucdo 466/2012 conforme conselho regional de satide (CNS) e carta circular 166/2018 que
dispde sobre relato de caso. O principal risco do relato € a quebra do sigilo que serd minimizado com
identificacdo em cddigo numérico e a pesquisa do prontudrio serd em sala reservada. Os beneficios dire-
tos e indiretos relacionados com a sua colaboragao nesta pesquisa sao de discutir sobre a sindrome cor-
ticobasal, auxiliando a comunidade cientifica, além de contribuir para o esclarecimento de suas possiveis
duvidas diante do seu caso e descrever a conduta tomada para melhora dos sintomas e da qualidade de

vida.

DISCUSSAO
O caso apresentado ilustra uma sindrome corticobasal (SCB), uma condi¢do neurodegenera-

tivarara. O paciente relatado, de 72 anos, apresentou sintomas iniciais de disartria e disfagia progressiva,
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evoluindo posteriormente com afasia expressiva e bradicinesia leve, quadro compativel com a fase avan-
¢ada da SCB. Esses sintomas ocorreram de forma insidiosa, progredindo ao longo dos anos e comprome-
tendo gradualmente a comunicagao e a degluticao. O exame de ressonancia magnética de cranio revelou
reducao moderada da massa encefdlica cortical, subcortical e dos hipocampos, sem sinais de isquemia
aguda, o que descarta a hipétese de Acidente Vascular Encefélico (AVE) e reforca o cardter neurodege-
nerativo do quadro. Assim, a associacao entre a sintomatologia e os achados de imagem sustenta o diag-
ndstico de uma degeneracao do corticobasal.

Essa patologia é descrita como uma 4R-taupatia, em que o desequilibrio entre as isoformas
3R e 4R da proteina tau, com predominio da isoforma 4R, leva ao acimulo anémalo da proteina em regi-
Oes corticais, especialmente nas dreas frontoparietais e no cingulo anterior, produzindo os padrées de
atrofia e hipometabolismo caracteristicos da sindrome corticobasal. No caso analisado, o conjunto de
sintomas — disartria, disfagia e afasia — aliado aos achados de imagem que mostram reducdo volumé-
trica cortical e subcortical, indica concentragao predominante de tau 4R no cdrtex cerebral, particular-
mente nas areas motoras e linguisticas. Essa distribuicdo cortical explica o predominio de sintomas de
origem cortical, como a lentificacdo motora, a dificuldade articulatdria e a perda progressiva da fala, que
marcaram a evolucdo clinica do paciente® °.

Arelacdo entre os déficits de fala e linguagem e a SCB € amplamente discutida na literatura.
A apraxia progressiva da fala € um disturbio neuroldgico caracterizado pela perda gradual da capacidade
de planejar e programar os movimentos motores necessdrios a articulacdo da fala, sem estar associada a
fraqueza muscular ou déficit de compreens3o. Ela se divide em dois subtipos: o fonético, no qual predo-
minam distor¢des sonoras, pausas e esforco articulatdrio, e o prosédico, marcado por altera¢des no ritmo
e na entonagdo. O subtipo fonético estd mais frequentemente relacionado a degeneragdo cortical nas
regides motoras e pré-motoras do hemisfério dominante, sendo o padrdo mais associado a SCB. No paci-
ente relatado, a disartria, disfagia e afasia expressiva progressiva sao compativeis com o subtipo fonético,
reforcando o comprometimento cortical assimétrico frontoparietal evidenciado na ressonancia. Essa cor-
relagdo entre o fendtipo linguistico e o padrao anatémico de degeneragao cortical sustenta o enquadra-
mento do caso dentro das tauopatias 4R de predominio cortical, conforme descrito na literatura™.

Assim como evidenciado em um caso acompanhado na Universidade de Nigde Omer Halis-
demir, na Turquia, em uma paciente de 59 anos diagnosticada com degeneracao corticobasal associada a
atrofia cortical posterior, ambos os casos compartilham manifestacdes motoras e cognitivas tipicas da
SCB, mas em padrdes anatomicos distintos. Enquanto a paciente turca apresentava déficits visoespaciais,
apraxia de membros e negligéncia lateral esquerda, com melhora funcional apds terapia ocupacional se-
manal, o paciente aqui descrito apresenta predominio de sintomas linguisticos e disfagicos, sem altera-
¢des visuais ou espaciais. Essa diferenca reflete topografias distintas de acometimento cortical: no caso

turco, a degeneracao envolveu principalmente as regides parieto-occipitais, responsaveis pela integracao
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visual; ja no paciente deste relato, a degeneragdo acometeu de forma mais evidente as dreas frontopari-
etais e perisilvianas, compativeis com o subtipo fonético da apraxia progressiva da fala. Apesar de ambos
0s casos confirmarem a natureza progressiva e incurdvel da SCB, o relato turco reforgca o valor de inter-
vencOes reabilitadoras precoces e centradas no paciente para retardar a perda funcional e preservar a
autonomia, o que também tem sido aplicado no caso atual por meio do acompanhamento fonoaudiol4-
gico regular®.

Por fim, o caso reforca a importancia da abordagem multiprofissional, especialmente em es-
tagios avancados da doenca, nos quais terapias direcionadas a manutenc¢ao da fun¢ao motora, da deglu-
ticdo e da comunica¢ao tornam-se essenciais para a preservacao da autonomia e da qualidade de vida. A
andlise do caso permite compreender a SCB como uma condi¢dao de diagndstico complexo e evolugdo
assimétrica, em que a correlacdo entre manifestacdes clinicas, achados de imagem e fisiopatologia da
proteina tau é decisiva para o reconhecimento do quadro. Embora nao exista tratamento capaz de rever-
ter a degeneracao, areabilitagao interdisciplinar e o manejo sintomatico individualizado representam es-
tratégias fundamentais para oferecer suporte funcional, dignidade e conforto ao paciente ao longo da

evolugdo da doenca.

CONCLUSAO

A Sindrome Corticobasal representa um desafio diagndstico e terapéutico significativo, es-
pecialmente em idosos, devido a variedade de manifestacdes clinicas e a semelhanca com outras doencas
neurodegenerativas. O caso descrito reforca a complexidade clinica e fisiopatoldgica da Sindrome Corti-
cobasal, uma condi¢do rara, de evolugdo lenta e diagndstico desafiador. Sua evolu¢do gradual, mar- cada
pelo comprometimento motor e de linguagem, exige do profissional de satide sensibilidade diag- ndstica,
empatia e integracdo entre as diferentes dreas do cuidado. A atuagdo conjunta das dreas de neu- rologia,
fonoaudiologia, fisioterapia e geriatria foi determinante para proporcionar conforto e preservar a
dignidade do paciente, mesmo diante da irreversibilidade da doenca.

Dessa forma, este relato de caso contribui para ampliar o conhecimento sobre a Sin-
drome Corticobasal, destacando a importancia da deteccao precoce, da intervencao interdisciplinar e da
atencao integral ao paciente. Além de enriquecer a literatura médica nacional sobre uma condi¢ao de
baixa prevaléncia, reforca a necessidade de capacitacao dos profissionais de salide para o reconheci-
mento dos sinais clinicos iniciais e para o0 manejo empatico e efetivo das doencas neurodegenerativas

raras.
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