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que avaliou o nimero de deje¢des em 94 doentes com DP, a
obstipagdo surgiu em 44,6% dos casos, com um inicio médio
de 10 anos (2 a 24 anos) antes do desenvolvimento dos sinto-
mas motores. A suportar a ideia de que a obstipacdo e talvez
outros sintomas geniturindrios ocorrem cedo na doenga estdo
estudos patolégicos que mostraram em 9% a 17% de doentes,
sem histéria de DP, agregados de sinucleina no SNA. Alguns
destes doentes desenvolveram sintomas pré-motores, como
o RBD, ou sinais de parkinsonismo meses apds a biopsia do
6rgao abdomino-pélvico.
O tremor (70%) é o sistema inicial mais frequente da DP.

PERIODO POS-DIAGNOSTICO

DOENTES NAO MEDICADOS COM LEVODOPA

No periodo anterior a utilizacdo generalizada de levodopa
ou dos agonistas dopaminérgicos, o principal estudo que
abordou a evolugdo da DP foi conduzido por Hoehn e Yahr
e publicado em 1967. Este estudo incidiu sobre 802 doentes
parkinsonianos ndo medicados, dos quais 672 tinham doenca
de Parkinson idiopéatica (DPI) com idade média no inicio da
doenga de 55,3 + 11,3 (17 a 89) anos. Em 271 doentes com me-
nos de 2 anos de evolugdo foi feita a avaliacdo da incapacidade
e da sua progressdo, sendo que 183 doentes foram avaliados
com uma escala entretanto desenvolvida pelos mesmos auto-
res — escala de Hoehn e Yahr (EHY). Esta escala inclui varios
estadios que avaliam sinais clinicos e independéncia funcional
(Quadro 2.1). A sua aplicagdo ao longo do tempo permite ava-
liar a progressao da doenca.

O Quadro 2.2 e as Tabelas 2.2 e 2.3 resumem os resultados
dos estudos que utilizaram a EHY.

-12-
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Historia Natural

DOENTES MEDICADOS COM LEVODOPA

Em 1976, Diamond publicou os resultados da sua longa
experiéncia em doentes medicados com levodopa, utilizando
uma escala diferente das mencionadas. Os resultados pareciam
indicar que, embora a levodopa ndo modificasse a “rapidez”
da progressdo da doenga, alterava de forma positiva as
manifestagdes clinicas (com melhoria da qualidade de vida), a
gravidade, a incapacidade e prolongava o tempo de vida. Estes
resultados pioneiros foram, mais tarde, confirmados no estudo
de Hoehn e Yahr (1983), onde foram avaliados 288 doentes com
DPI medicados com levodopa (728 + 368 mg/dia) durante, pelo
menos, 1 ano (5,8 + 3,6 anos), cuja toma foi iniciada, em média,
2,7 + 3,4 anos ap6ds o diagndstico. Os doentes foram seguidos
durante um periodo médio de 15 anos, utilizando os métodos
do estudo realizado pelos mesmos autores em 1967 numa popu-
lagdo de doentes ndo medicados (Tabela 2.2). Os doentes destes
dois estudos sdo comparaveis em termos de duragdo da doen-
¢a, idade de inicio e grau de incapacidade a data de admisséo
no estudo. Desta forma, foi possivel comparar a progressido da
incapacidade e da mortalidade, para cada periodo de duracéo
da doenga, utilizando a EHY, antes e depois da introdugdo da
levodopa. Contudo, apesar de comparaveis, deve-se salvaguar-
dar que se trata de duas populagdes diferentes.

As Figuras 2.1 e 2.2 resumem os resultados destes estudos,
comparando os periodos pré e pés-levodopa.

Num estudo em 101 doentes (Olanow, 1995) com DP mo-
derada em que foi utilizada a UPDRS, também se verificou
uma menor deteriora¢do anual da UPDRS (parte motora) nos
doentes medicados com levodopa (4%). Comparativamente
aos resultados do estudo PSG (1989) em doentes nédo tratados
(8,58%), a progressdo anual na UPDRS (parte motora) foi cerca
de 50% menor nos doentes medicados com levodopa.

Outro estudo em 238 doentes (Lee, 1994), com uma duracgio
média superior a 8 anos, também verificou a ocorréncia de uma

-17-
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Cap. 8

> 4

TREMOR ESSENCIAL

Miguel Coelho

PROBLEMA

E clinicamente relevante distinguir a doenga de Parkinson
(DP) do tremor essencial (TE), por serem duas patologias com
tratamento e histéria natural distintas, e cujo diagndstico tem
impactos diferentes na vida do doente.

Este diagndstico diferencial é tanto mais importante quanto
as duas entidades sdo erroneamente diagnosticadas entre si,
isto é, TE diagnosticada como DP, e vice-versa. Dois estudos
mostraram que 37% a 50% dos doentes diagnosticados com TE
tinham, de facto, diagnésticos alternativos (“falsos TE”) [1.2,
Num desses estudos, o diagndstico alternativo de DP ocorreu
em 15% dos doentes previamente diagnosticados como tendo
TE 2. A dificuldade diagndstica entre TE e DP decorre da
existéncia de varios tipos de tremor na DP 8] embora s6 o tre-
mor de repouso seja critério de diagndstico, e da possibilidade
de o tremor postural caracteristico do TE persistir durante o
repouso Bl

EPIDEMIOLOGIA

Existe grande controvérsia quanto a verdadeira prevalén-
cia de TE na populacdo em geral, sendo este classicamente
considerado a doenca do movimento mais frequente. Uma
meta-andlise recente dos estudos de base populacional esti-
mou uma prevaléncia entre os 0,4% e 0,9% 4 que aumen-
ta marcadamente com a idade (estimativa = 65 anos, 4,6%

-121-
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Alteracdes Cognitivas Comuns

ALTERACOES COGNITIVAS QUE PERMITEM A SUSPEITA
DE DEMENCIA

Tanto o DSM (Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders), desenvolvido por uma comissao internacional cons-
tituida por mais de 1000 participantes de multiplas organiza-
¢Oes profissionais, como o ICD (International Classification of
Diseases), publicagdo da Organizagdo Mundial da Satide (OMS),
em que € feita a classificagdo estatistica das doengas e pro-
blemas de satide com elas relacionados, propdem critérios de
diagndstico que permitem identificar os casos de deméncia.
Nao ha uma completa sobreposigdo de critérios, no entanto,
estes constituem instrumentos internacionalmente reconhecidos
e mais ou menos validados para criar uma linguagem comum
entre os clinicos e os investigadores.

E dificil estabelecer com rigor a prevaléncia de deméncia
entre a populacdo de doentes com DP, contudo, parece ser
superior a da populacdo, em geral, ndo doente. O trabalho de
Mayeux et al. (1988) — baseado na andlise de processos de 422
doentes que, durante 18 meses, passaram por qualquer servigo
de um grande hospital universitirio dos EUA — estimou em
10,9 a percentagem de doentes parkinsonianos com demén-
cia, independentemente do estddio evolutivo. Este valor é 3,75
vezes superior ao da populagdo do mesmo nivel etario. Estes
autores usaram os critérios do DSM para fazer o diagndstico
de sindrome demencial. Estes critérios incluem a exclusdo de
doengas sistémicas que possam provocar alteracdes mentais,
incluindo medicagdo e doenga afetiva, uma histéria de altera-
¢des de inicio insidioso e um curso progressivo com declinio
de fungdes, afetacdo predominantemente da memoria e duas
das quatro altera¢des seguintes: afasia; apraxia; agnosia; ou
sindrome disexecutiva (Quadro 9.4).
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Alteracoes Psiquiatricas: Depressao, Ansiedade
e Perturbacao do Controlo dos Impulsos

ticados. A detegdo e o tratamento adequado destas altera¢des
podem traduzir-se numa melhoria consideravel da qualidade
de vida.

A psicose sera abordada no Capitulo 19 deste manual.

DEPRESSAO

A depressao é a perturbagao psiquidtrica mais frequente na
DP, estando presente em 40% a 50% dos casos. Associa-se a
redugdo da qualidade de vida, agravamento da incapacidade
com progressdo mais rdpida dos sintomas motores, maior de-
clinio das fung¢des cognitivas e da autonomia funcional.

De acordo com alguns estudos, os mecanismos fisiopato-
l6gicos dos sintomas depressivos da DP sdo diferentes dos
que estdo subjacentes a depressdo na popula¢do em geral,
considerando-se que sio resultantes das alteragdes neuroqui-
micas préprias da doenga. Assim, a depressdo, a par de outros
sintomas nao motores, faz parte da DP. Numa anélise retros-
petiva conclui-se que, em 20% a 30% dos casos, os sintomas
depressivos precedem, as vezes em anos, o aparecimento das
alteragdes motoras cldssicas que levam ao diagnéstico da DP.

Os fatores que, segundo alguns autores, se relacionam mais
com o aparecimento de sintomas depressivos sdo: o inicio pre-
coce da doenca; a progressao mais rapida; o sexo feminino;
a fase avancada; a ansiedade; e a coexisténcia de altera¢des
cognitivas e/ou de psicose.

E, em regra, ligeira a moderada com perda precoce da au-
toestima, da iniciativa, sentimento de culpa, de inutilidade
e de abandono. O suicidio é raro, apesar da elevada ideagdo
suicida. Os sintomas depressivos na DP podem sofrer agra-
vamento durante os periodos de off e melhorar nas fases on.

A depressdo da DP pode coexistir com a depressdo reativa
aos muiltiplos fatores que alteram grandemente a vida do doen-
te, como a constatagdo da incapacidade, a perda ou as dificul-

-149-
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ALTERACOES DO SONO NOTURNAS

Nas formas ligeiras a moderadas de DP, a qualidade subjetiva
do sono parece nao ser diferente quando comparada com con-
trolos da mesma idade sem doencga o1 . Contudo, a medida que
a doenga evolui, surgem problemas especificos. Os doentes po-
dem queixar-se de: dificuldade em adormecer; sono fragmenta-
do por despertares frequentes e prolongados; insénia terminal;
sono nao reparador; ressonar; pesadelos; comportamentos agres-
sivos durante o sono; alucinag¢des e despertares confusionais.

Na verdade, ndo é dificil de compreender que, na fase em que
os doentes apresentam fendmenos de wearing-off, ao apresenta-
rem todas as noites periodos de agravamento do parkinsonismo
ou episddios de distonia matinal, estes sejam causa de insénia.

Estudos poligréficos do sono demonstraram que doentes
com formas avangadas da doenga apresentam uma redugao do
tempo de sono total e frequentes despertares, quando compara-
dos com controlos idosos sem DP [101. Para além destas altera-
¢Oes da arquitetura do sono, os doentes apresentam problemas
clinicos especificos. Os mais frequentes sdo a fragmentagdo do
sono e a nocttria, os quais muito provavelmente se encontram
interligados. Outros problemas que podem ser causa de insénia
sdo a dificuldade em virar-se na cama, a sindrome das pernas
inquietas (SPI), os movimentos periddicos do sono, os sonhos
vividos, as alucinagdes, as discinesias, a dor, etc. (Quadro 14.1).
A ocorréncia destes problemas clinicos condiciona uma pior
qualidade global do sono na DP, quando comparada com a de
controlos idosos sem DP M,

Entre as alteracdes chmcas que merecem uma referéncia
particular encontram-se as alteracdes do comportamento as-
sociadas ao sono REM (rapid eye movement) (REM sleep behaviour
disorder — RBD). Descrita, pela primeira vez, em 1986, trata-se
de uma parassénia que se caracteriza pela perda de atonia mus-
cular durante a fase de sono REM. Define-se pela presenca de
movimentos dos membros associados a ocorréncia de sonhos
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Escalas Clinicas

Escala sugerida: ndo cumpre todos os critérios da escala
recomendada; habitualmente, ndo cumpre o critério refe-
rente a sensibilidade;

Escala enumerada (/isted): escala utilizada em ensaios de
DP, mas com poucos ou nenhuns estudos psicométricos.

ESCALAS RECOMENDADAS

Apresentamos as escalas atualmente recomendadas pela
MDS, de acordo com a seguinte classificagao:

Escalas de Estadiamento;
Escalas de Perda de Funcionalidade (impairment) e de In-
capacidade (disability);

Escalas de Discinesias;

Escalas de Depressao;

Escalas de Avaliacdo de Psicose;
Escalas de Apatia e Anedonia;
Escalas de Fadiga;

Escalas de Qualidade de Vida;
Escalas de Disautonomia;
Escalas de Avaliacdo do Sono.

OUTRAS ESCALAS

Existem outras escalas que, ndo cumprindo neste momento
as exigéncias das escalas recomendadas pelas Task Forces por
diferentes razdes, sao aqui mencionadas por serem considera-
das relevantes pela MDS:

« Escalas de Avaliacdo Cognitiva;
 Escalas de Incapacidade.
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Psicose

Acresce ainda que defeitos no processamento visual, altera-
¢des do sono REM (rapid eye movement), alteragdes genéticas,
tais como a presenca do alelo ¢4 da APOE ou do genétipo
H1H1 da proteina 1, tém sido sugeridos como fatores de risco
para o desenvolvimento precoce de psicose associada a DP [11.

Em resumo, a psicose associada a DP é um sintoma nao mo-
tor:

e Com grande impacto na DP;

 Frequente, atingindo 20% a 40% dos doentes;

e Muito provavelmente, multifatorial (Quadro 19.1).

ETIOLOGIA DA PSICOSE NA DP
Estimulacao dopaminérgica cronica induzida pela medicacao dopaminérgica
Medicacao antiparkinsoniana nao dopaminérgica
Alteracoes da modulagcao dopaminérgica, serotoninérgica e colinérgica
Distribuicao das alteragdes neuropatologicas

Quadro 19.1

Etiologia da psicose na DP.

CARACTERISTICAS CLINICAS

Na DP a psicose desenvolve-se apés o diagndstico clinico
da doenca ter sido estabelecido e surge em circunstancias di-
ferentes:

 Doente ndo demenciado, vigil e com autocritica conservada;
e No contexto de uma sindrome confusional aguda;
o Contexto de deméncia.

Caracteriza-se por um grupo de fenémenos diferentes dos
descritos nas sindromes psicéticas definidas no DMS-1V [2,

Os fenémenos observados sdo variaveis e de gravidade dife-
rente. Os principais fenémenos observados sdo (Quadro 19.2).
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