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NORMA CLiNICA

1. A historia clinica, adjuvada com informacdo de um acompanhante, familiar ou cuidador, o exame
fisico geral e o exame neurolégico, devem ser realizados em todos os doentes com suspeita de

declinio cognitivo ou deméncia. (Grau de Recomendacio 1, Nivel de evidéncia C)

2. A avaliagdo cognitiva deve ser efetuada em todos os doentes com suspeita de declinio cognitivo ou

deméncia. (Grau de Recomendacdo 1, Nivel de evidéncia C)

3. A avalia¢do das atividades de vida diaria devidas a declinio cognitivo ou deméncia deve fazer parte

do processo diagndstico. (Grau de Recomendacdo 1, Nivel de evidéncia C)

4. A avaliacdo das alteracBes psicologicas e comportamentais da deméncia deve ser efetuada em

todos os doentes com suspeita de declinio cognitivo ou deméncia.

(Grau de Recomendacao 1, Nivel de evidéncia C)

5. A pesquisa de comorbilidades deve ser efetuada em todos os doentes com suspeita de declinio
cognitivo ou deméncia, quer na altura do diagnéstico, quer no decurso da doenca, sobretudo em

caso de agravamento inesperado de alteracBes psicolégicas e comportamentais.

(Grau de Recomendacgdo 1, Nivel de evidéncia C)

6. Deve ser feita, também, revisdo peridédica do tratamento farmacolégico, no sentido de identificar
medicamentos com potenciais efeitos prejudiciais na esfera cognitiva, em particular com efeito

anticolinérgico significativo. (Grau de Recomendacao 1, Nivel de evidéncia C)

7. Devem ser prescritas analises laboratoriais no sangue, incluindo hemograma, glicemia, calcémia,
ionograma sérico, analises hepaticas, provas de funcdo renal, tiroideia, niveis séricos de vitamina
B12 e acido félico, testes serologicos para a sifilis e virus da imunodeficiéncia humana (VIH) e,

também, analise de urina de tipo Il. (Grau de Recomendac&o 1, Nivel de evidéncia C)

I A presente Norma adota a classificagdo de evidéncia e graus de recomendagdo recomendada pela Sociedade Europeia de
Cardiologia.
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8. Deve fazer-se avaliagao imagioldgica cranio-encefalica, no sentido de se excluirem causas trataveis

de declinio cognitivo e de se obter informac¢do que sustente um diagndstico etioldgico especifico.

(Grau de Recomendacéo 1, Nivel de evidéncia B)

9. Deve ser assegurado o seguimento clinico dos doentes com défice cognitivo ou deméncia.

(Grau de Recomendacéo 1, Nivel de evidéncia C)

10. O doente e, sempre que aplicavel em termos clinicos, éticos e legais, o seu procurador de cuidados
de saude / representante legal / acompanhante / cuidador, devem receber informacao relevante
para as circunstancias de vida e estadio da doenca, sendo encorajados a expressar o seu ponto de

vista e opinido sobre os cuidados propostos e ser envolvidos nas tomadas de decisdo.

(Grau de Recomendacado 1, Nivel de evidéncia C)

11. Recomenda-se a aplicacdo de medidas preventivas gerais do declinio cognitivo e deméncia,
incluindo: tratamento da hipertensdo arterial, diabetes mellitus, dislipidémia, excesso de peso ou
obesidade e depressdo; intervencdes dirigidas ao consumo excessivo de alcool e tabagismo;
promog¢do do exercicio fisico, actividade cognitiva e participa¢do social; melhoria dos défices

sensoriais, nomeadamente auditivos; e ainda uma dieta saudavel e equilibrada.

(Grau de Recomendacdo 1, Nivel de evidéncia C)

12. Ndo deve ser prescrito qualquer medicamento com o objectivo especifico de prevenc¢do primaria

da demeéncia. (Grau de Recomendacéo 1, Nivel de evidéncia A)

13. Os inibidores da acetilcolinesterase (donepezilo, galantamina, rivastigmina) estao indicados na
doenca de Alzheimer, tendo em conta os beneficios terapéuticos esperados e potenciais efeitos

adversos. (Grau de Recomendacao 1, Nivel de evidéncia A)

14. O modulador do receptor N-metil-D-aspartato (NMDA) do glutamato, memantina, esta indicado nas
fases moderada a grave de doenca de Alzheimer, tendo em conta os beneficios terapéuticos

esperados e potenciais efeitos adversos.

(Grau de Recomendacdo 1, Nivel de evidéncia A)
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15. A rivastigmina esta indicada na deméncia com corpos de Lewy e na deméncia associada a doenca

de Parkinson, tendo em conta os beneficios terapéuticos esperados e potenciais efeitos adversos'.

(Grau de Recomendacdo 1, Nivel de evidéncia A)

16. Na deméncia vascular deve ser prescrito o tratamento das condi¢Bes médicas subjacentes,
nomeadamente hipertensdo arterial, diabetes e doenca cardiaca no sentido de reduzir o risco de

novas lesdes cerebrais e consequente deterioracdo cognitiva.

(Grau de Recomendacao 1, Nivel de evidéncia B)

17.No tratamento especifico do declinio cognitivo ou deméncia ndo devem ser prescritos
medicamentos anti-inflamatérios, vasodilatadores, nootrépicos, selegilina, terapéutica hormonal,

estatinas, vitaminas ou extractos cerebrais ou de plantas.

(Grau de Recomendacgdo 1, Nivel de evidéncia A)

18. Em relagdo as alteracdes psicoldgicas e comportamentais da deméncia:

a) Deve ser feita a sua caracteriza¢do, identificando sintomas depressivos ou psicoticos,
sobreposi¢cdo de sindrome confusional (delirium) e avaliando factores desencadeantes ou
agravantes potencialmente modificaveis, incluindo intercorréncias clinicas, dor, modificacbes
recentes no ambiente, cuidados inadequados ou necessidades ndo atendidas.

b) As abordagens ndo-farmacolégicas devem ser consideradas em primeiro lugar.

c) As terapéuticas farmacoldgicas devem ser ponderadas e reavaliadas periodicamente em
termos de beneficio e risco. (Grau de Recomendacéo 1, Nivel de evidéncia C)

d) Os antipsicéticos devem ser reservados para alteracbes moderadas a graves, que ndo
respondam a outras interven¢des (nomeadamente ndo-farmacolégicas) e, também, em
situacBes de emergéncia ou risco relevante i, (Grau de Recomendacio 1, Nivel de evidéncia A)

e) Os antipsicéticos de segunda geracdo devem ser a primeira opg¢do terapéutica em relagao aos

antipsicoticos de primeira geragao. (Grau de Recomendac&o 1, Nivel de evidéncia B)

i 0 Resumo das Caracteristicas do Medicamento (RCM) da rivastigmina ndo menciona, como indicagdo, a deméncia com corpos de
Lewy, pelo que a utilizagdo off-label de rivastigmina nestes doentes deve assentar numa decisdo individualizada do médico
contemplando o risco/beneficio.

it Nem todos os antipsicéticos mencionam no RCM a indica¢do de deméncia, pelo que a sua utilizacdo nestes doentes serd em regime
off-label. A prescricao sera feita de acordo com a decisdo individualizada do médico contemplando o risco/beneficio.
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f)

h)

Os antipsicéticos devem ser iniciados com doses baixas, incrementadas se necessario e deve

ponderar-se a sua suspensao caso a indica¢ao se altere ou haja suspeita de efeitos adversos.
(Grau de Recomendacéo 1, Nivel de evidéncia B)

Nao devem usar-se antipsicoticos na deméncia com corpos de Lewy, a ndo ser em

circunstancias clinicas especiais e devidamente fundamentadas.
(Grau de Recomendacéo 1, Nivel de evidéncia B)

Na depressao ligeira a moderada deve privilegiar-se intervenc¢8es psicoterapéuticas ou
psicossociais. Em casos mais graves, ou na depressdo recorrente com antecedentes de
resposta a prescricdo farmacoldgica, sao ainda recomendaveis antidepressivos de nova
geracdo, como os inibidores seletivos da recaptacdo da serotonina, devendo evitar-se os

antidepressivos triciclicos. (Grau de Recomendacdo 1, Nivel de evidéncia B)

19. Deve constar do processo clinico a decisdo fundamentada da eventual impossibilidade da aplicagao

da presente Norma.

20. O conteudo da presente Norma sera atualizado sempre que a evidéncia cientifica assim o justifique.

Assinado de

G ra ga forma digital por

Graga Freitas
Dados:

Freitaszoso:4

11:02:01 +01'00'
Graca Freitas

Diretora-Geral da Saude
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FLUXOGRAMA

Abordagem diagndstica e terapéutica, integrada e multidisciplinar do doente com declinio

cognitivo ou deméncia

www.dgs.pt

Pessoa com suspeita de declinio cognitivo ou deméncia

y

Historia clinica, exame fisico geral e exame neuroldgico
Avaliagdo cognitiva

Avaliacdo de alteracdes das atividades de vida diaria
Avaliacdo de alteragdes psicoldgicas e comportamentais
Pesquisa de comorbilidades

Revisdo do tratamento farmacoldgico com potenciais efeitos prejudiciais na cognigdo /

v

\3.

Anadlises laboratoriais: hemograma, glicémia, calcémia, ionogramasérico, analises hepaticas, provas de
fun¢3orenal, fungdo tiroideia, niveis séricos de vitaminaB12 e acido fdlico, testes seroldgicos para a sifilise VIH,
analisede urinade tipo Il

Avaliacdo imagioldgica cranio-encefélica (tomografiacomputorizada/ ressonancia magnética)

Outros (se clinicamente indicado)

\

4

A2
Diagnéstico de deméncia

- L. Tratamento especifico
/ Abdordagem de alteracoes psicologicas e \ / P \
comportamentais da deméncia 1

. Deménciade Alzheimer: inibidores da
acetilcolinesterase (donepezilo,

Caraterizagdo: sintomas depressivos ou psicoticos? galantamina, rivastigmina). Se doenca
sobreposic3o de sindrome confusional (delirium)? moderada a grave: Modulador de
fatores desencadeantes ou agravantes receptor NMDA, memantina
potencialmente modificaveis? 2. Deménciacom corpos de Lewy e

Considerarabordagensn3do farmacolégicas em
primeiro lugar.
Ponderar terapéutica farmacoldgica (se alteragdes
moderadas a graves/emergéncia/risco relevante) e
reavaliar periodicamente

*  Antipsicéticos (ex: antipsicoticos de

demeéncia associada a doenca de
Parkinson: inibidor da acetilcolinesterase,
rivastigmina

3. Deméncia vascular: tratamento das
condi¢des médicas subjacentes

22geraciio) (ex:hllpertensao arterial, diabetes, doenga
* Antidepressivos (ex: SSRIs) cardiaca, etc.)

Acompanhamento clinico

]
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ENQUADRAMENTO E RACIONAL

A. O défice cognitivo e a deméncia sdo situagBes de elevada prevaléncia, custo e carga de doenga, em termos
mundiais’-3 e nacionais*®. Em Portugal, os trés estudos de prevaléncia (Gongalves-Pereira et al., 2017; Nunes
et al., 2010; Ruano et al., 2018) seguiram metodologias diferentes, o que é relevante na interpretacdo dos
resultados®?. A primeira estimativa para Defeito Cognitivo Ligeiro foi de 12,3% (55-79 anos de idade)®. Usando
critérios DSM-IV, as estimativas de prevaléncia de deméncia variaram entre 2,7% (55 - 79 anos) e 3,7% (65 anos
ou mais)”®. No estudo de Gongalves Pereira et al., 2017, a adopcdo alternativa dos critérios do 10/66 Dementia
Research Group determinou 9,2% (IC 95%: 7,8-10,9), sustentando projec¢des superiores a 200.000 pessoas

com deméncia na comunidade, em Portugal6”.

B. Dados epidemiolégicos recentes sugerem uma reducdo da incidéncia e, eventualmente, da prevaléncia de
deméncia em alguns paises europeus e nos Estados Unidos'®. A mesma tendéncia se aplicara a prevaléncia
do Defeito Cognitivo Ligeiro'-'3, Porém, estes resultados devem ser interpretados com prudéncia, pois
também se regista evidéncia inconsistente ou contraria (apontando para a estabilidade, ou mesmo aumento
da prevaléncia nalguns paises), sendo cedo para concluir sobre tendéncias epidemiolédgicas seculares’0-1214
5, Atendendo ao envelhecimento da populagdo e considerando que a idade é um determinante crucial para
declinio cognitivo e deméncia, as expectativas sdo de aumento progressivo do nimero de casos em Portugal,

nas préximas décadas’'617,

C. O presente documento inscreve principios normativos gerais, baseados na evidéncia cientifica, em
concordancia com as melhores préticas internacionais, e aplicdveis a actividade clinica médica,
independentemente do nivel de cuidados de salde considerado. De salientar que face ao nimero elevado de
doentes padecendo de deméncia e de outras formas menos graves de declinio cognitivo, o papel primordial
dos cuidados satide primarios tem vindo a ser reconhecido, nomeadamente no ambito da Estratégia da Saude
na Area das Deméncias (Despacho n.° 5988/2018) e de recomendacdes de organizacdes internacionais, sendo
também sublinhada a importancia de os cuidados de satde primarios disporem de acesso facil a outros niveis

de cuidados'8-20,

D. As doengas que causam declinio cognitivo e deméncia tém especificidades semiolégicas, mas sdo
habitualmente situa¢es crénicas e progressivas, verificando-se, em geral, uma variacdo do padrdo de
sintomas de acordo com a evolugdo, que pode ser sistematizada em defeito cognitivo ligeiro e estadios ligeiro,
moderado e grave de deméncia. Em termos de intervencdo terapéutica, é importante salientar que as
estratégias poderdo ser diferenciadas nestes diversos estadios. Além disso, deverdo ser adaptadas a
fisiopatologia e aspectos biolégicos de cada doenca. Casos particulares a considerar, certamente no contexto
de cuidados especializados, sdo as deméncias no jovem?', as deméncias rapidamente progressivas??, e as

deméncias de causa genética?®. Recentemente, tem-se reconhecido a necessidade de atencdo especial aos
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aspectos de acesso aos servigos, comunicacdo e avaliagdo neuropsicolégica nas minorias étnicas?* e em

populagdes migrantes?>.

E. O défice cognitivo e a deméncia sdo situacdes com expressdo clinica complexa, com varias vertentes
sintomaticas (cognitiva, funcional e neuropsiquiatrica) e elevado impacto nos familiares e cuidadores. A
identificacdo e intervencdo deverdo assim, idealmente, ter um caracter multidimensional e multidisciplinar.
Assim, pressup8e-se o envolvimento de diferentes profissionais (v.g. médicos, enfermeiros, psicélogos
clinicos, neuropsicélogos, técnicos de servico social, terapeutas ocupacionais, nutricionistas, fisioterapeutas,
terapeutas da fala), niveis de cuidados de salde e sectores da area social, em todos os dominios da sociedade

que possam contribuir para proteger a qualidade de vida do doente e dos seus cuidadores.

F. Assim, nos termos da alinea a) do n.° 2 do artigo 2.° do Decreto Regulamentar n.° 14/2012 de 26 de janeiro, a
Direcdo-Geral da Saude emite esta NORMA para garantir a prestacdo uniforme e integrada de cuidados de
salde baseados na melhor evidéncia cientifica disponivel sobre a abordagem diagnéstica e terapéutica no

doente com défice cognitivo ou deméncia.

INFORMAGCAO COMPLEMENTAR

Diagnéstico de deméncia e Defeito Cognitivo Ligeiro

A. Os critérios de diagnostico internacionais mais utilizados no diagnéstico de deméncia sdo os propostos no
Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 4° edicdo revista (DSM-IV-TR%¢) e os definidos na
International Classification of Diseases (ICD), cuja 10? edi¢do foi recentemente revista (ICD-11%7).

i. De acordo com a classificagdo DSM-IV-TR?® a deméncia define-se como o desenvolvimento de défices
cognitivos multiplos que incluem obrigatoriamente um compromisso da meméria recente e, pelo menos,
mais uma perturbacdo cognitiva (afasia, apraxia, agnosia ou perturbacdo na capacidade executiva),
eventualmente acompanhados por alterac¢8es psicolégicas, sendo que as altera¢des cognitivas devem ser
suficientemente graves para terem repercussao funcional, representar um declinio em relacdo a um nivel
prévio de funcionamento e ocorrer na auséncia de sindrome confusional (delirium). De salientar que a
mais recente edicdo da DSM (DSM-5) propde uma mudanca na terminologia com a substituicao da
denominagdo ‘deméncia’ por ‘perturbacdo neurocognitiva major'8.

ii. Segundo os critérios da ICD-11%7, a deméncia é caracterizada pelo prejuizo marcado em dois ou mais
dominios cognitivos, representando um declinio em relagdo ao nivel de funcionamento pré-mérbido. O
défice de memdria estard presente na maioria das formas de deméncia, mas pode haver declinio nas
fun¢des executivas, atencdo, linguagem, cogni¢do social, velocidade psicomotora, capacidades

visuoperceptivas ou visuoespaciais. Podem existir alteracdes neurocomportamentais, constituindo
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mesmo o sintoma inicial em algumas formas de deméncia. O declinio cognitivo ndo é atribuivel ao

envelhecimento normal e interfere com as actividades de vida diaria.

B. Para o diagnostico clinico de Defeito Cognitivo Ligeiro" existem, também, diversos critérios, sugerindo-se os
propostos pelo European Alzheimer “s Disease Consortium?® ou os mais recentes do National Institute on Aging -
Alzheimer's Association®. O Defeito Cognitivo Ligeiro é uma entidade controversa em termos de classificacdo
nosolégica, sendo considerada de acordo com alguns dos critérios referenciados??3° como um estadio de
risco para deméncia ou predemencial e, por outros, como um estadio no espectro sintomatico da doenga de
Alzheimer ou de outras formas de deméncia3'-33, A mais recente edi¢do da DSM (DSM-5) propde uma mudanga

na terminologia do Defeito Cognitivo Ligeiro, substituindo-a por ‘perturbagdo neurocognitiva minor?e,

C. Existem, também, critérios clinicos e/ou de investigacao orientados para o diagnéstico especifico das formas
mais prevalentes de deméncia, dos quais se citam para:

i. adoenca de Alzheimer: os critérios de diagnostico da DSM-IV-TR, reformulados de acordo com a DSM-5%,
e 0s propostos pelo NINCDS-ADRDA Work Group, revistos recentemente3* e ainda os critérios para uso num
contexto de investigacdo3'-3335;

ii. ademénciavascular em geral: os critérios de NINDS-AIREN3® e para doenca vascular e deméncia isquémica
sub-cortical os critérios mais recentes propostos por Erkinjuntti¥’;

iii. a deméncia com corpos de Lewy: as orienta¢cdes diagndsticas do consenso3® revistas pelos mesmos
autores394';

iv. ademéncia associada a Doenca de Parkinson: os critérios propostos pela Movement Disorder Society*?;

v. a degenerescéncia lobar fronto-temporal nas suas diversas formas clinicas: os critérios propostos para
deméncia fronto-temporal - variante do comportamento*3, e as variantes de afasia primaria progressiva*.

Mais recentemente, foram propostos critérios de deméncia fronto-temporal prodromica®.

D. Os varios critérios referenciados incorporam orientacdes de operacionalizagdo que incluem sugestdes
relativamente aos instrumentos de avaliagdo cognitiva mais indicados e aos meios complementares de
diagnéstico imprescindiveis, ou mais adaptados, ao diagnéstico diferencial das varias formas de deméncia,
em concordancia com recomendagdes da European Federation of Neurology and Neurological Societies para

doenca de Alzheimer4® e para outras formas de deméncia®’.

v Historicamente no nosso pais o termo Defeito Cognitivo Ligeiro tem sido usado para traduzir Mild Cognitive Impairment.

www.dgs.pt 10/34


http://www.norma.dgs.pt/

NORMA DGS

053/2011 - 21 de abril de 2023

Abordagem Diagnéstica e Terapéutica do Doente com Défice Cognitivo ou Deméncia

Avaliacao cognitiva

A.

C.

A avaliagdo cognitiva é fundamental na deteccdo e caracterizagdo dos défices cognitivos. De forma a cumprir
estes objetivos, os instrumentos utilizados deverdo ser traduzidos e adaptados a lingua e contexto cultural do

nosso pais e aferidos para as variaveis demograficas mais relevantes.

Os testes cognitivos breves sdo instrumentos vocacionados para o rastreio (screening) do défice cognitivo,
incluindo a nivel comunitario e dos cuidados de satide. Além disso, sdo Uteis no controlo de evolu¢do do défice

cognitivo e na avaliagdo da eficacia dos medicamentos anti-demenciais ou outras estratégias de intervencgao.

Existem varios testes breves de avaliagdo cognitiva breve, mas s6 alguns estdo adaptados para uso no nosso

pais (GEECD 20084, 2015%°):

i. O Exame Breve do Estado Mental (Guerreiro et al., 19945%GEECD, 200848), baseado no Mini-Mental State
Examination (MMSE), € um bom instrumento para deteccdo de deméncia, porém ndo esta, em geral,
alterado nas fases iniciais de declinio cognitivo, como o Defeito Cognitivo Ligeiro. Foi recentemente
publicada uma revisdo dos dados normativos para a populacdo portuguesa®!, bem como a avaliagdo da
acuidade de diagnéstico nos diversos estadios e formas de deméncia®?;

ii. OTestedoDesenhodo Reldgio é um teste de rastreio de defeito cognitivo e deméncia, com varias versdes
de aplicacdo e cota¢do. Foram publicados dados normativos para a populagdo portuguesa relativos as 3
versGes mais recomendadas na literatura®3 e, mais recentemente, resultados da sua acuidade diagnéstica
no Defeito Cognitivo Ligeiro e na doenca de Alzheimer bem como sobre a sua capacidade discriminativa
em diferentes formas de deméncia>+>5;

iii. Varios instrumentos tém sido propostos para a detec¢do das fases iniciais do declinio cognitivo. O teste
Montreal Cognitive Assessment (MoCA)*® foi traduzido, adaptado e validado para Portugal®” e pode ser
recomendado. A versdo portuguesa definitiva do teste, bem como duas versdes alternativas para uso em
avaliagdes longitudinais e ensaios clinicos, estdo disponiveis. O teste MoCA apresenta valores de
sensibilidade de 81% e especificidade de 77% para deteccdo de Defeito Cognitivo Ligeiro, e valores de

sensibilidade de 88% e especificidade de 98% para deteccdo de doenca de Alzheimer=8,

D. A avaliagdo neuropsicolégica formal e extensa permite uma melhor caracterizacdo dos dominios cognitivos

mais afectados, é importante no diagnostico diferencial das principais formas de deméncia e proporciona
uma melhor orientacdo do doente de acordo com as suas potencialidades e dificuldades. Esta avaliacdo deve
ser realizada na caracterizacdo do Defeito Cognitivo Ligeiro, em fases iniciais da doenca, quando o diagndstico
ndo é claro e quando se antecipam quest8es de natureza médico-legal. A avaliagdo da memoria episddica €
imprescindivel no diagnoéstico de Defeito Cognitivo Ligeiro e doenga de Alzheimer, e importante no diagnéstico
diferencial entre as varias formas de deméncia. Dos diversos testes de meméria traduzidos, adaptados e

validados para Portugal, o Teste de Recordacdo Selectiva Livre e Guiada (Buschke)*® e o California Verbal
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Learning Test demonstraram ainda capacidade preditiva na identificacdo dos doentes com Defeito Cognitivo

Ligeiro que evoluam para deméncia®®',

Avaliacao das atividades de vida diaria

A. Aavaliagdo das atividades de vida diaria é fundamental na caracterizagao do prejuizo funcional decorrente do
processo demencial, no controlo de evolu¢do da doenca e na avaliacdo da eficacia dos medicamentos anti-

demenciais ou de outras estratégias de intervencdo.

B. Das escalas funcionais disponiveis na literatura sé algumas estdo traduzidas e adaptadas ao contexto cultural

do nosso pais*49,

C. AEscala de Lawton®?, na sua versdo traduzida e adaptada para uso no nosso pais®3, é um instrumento breve
e muito divulgado que podera ser utilizado na doenga de Alzheimer. Escalas mais extensas e pormenorizadas
poderdo estar indicadas para caracterizagdo do prejuizo funcional do Defeito Cognitivo Ligeiro, como seja a
Escala de Atividades de Vida Diéria para Defeito Cognitivo Ligeiro (ADCS MCI ADL)® ou ainda outras, em

formas de deméncia menos frequentes.

Avaliacao das alteragdes psicoldgicas e comportamentais

A. A avaliacdo é sobretudo clinica, porém, o uso de escalas é essencial, por exemplo, para monitorizar
intervengbes ou em ensaios clinicos. Varios instrumentos para avaliar as altera¢des psicologicas e
comportamentais da deméncia estdo traduzidos e adaptados ao contexto cultural do nosso pais#84°. Um dos
mais utilizados na deméncia é o Inventario Neuropsiquiatrico®. A sua utilizacdo pode, no entanto, ser morosa

na pratica clinica.

B. Existem escalas vocacionadas para avaliar as alteragdes comportamentais mais frequentes noutras formas
de deméncia, tal como o Inventério de Comportamento Frontal na deméncia fronto-temporal®, podendo

contribuir para o diagnéstico diferencial desta entidade.

C. Aavaliacdo de sintomatologia depressiva é fundamental, uma vez que a depressao é frequente na deméncia
e pode ser tratada. E, ainda, importante para o préprio diagnéstico diferencial do declinio cognitivo. A
avaliacdo clinica pode ser complementada com escalas de aplicagao breve, de que é exemplo a Escala de
Depressado Geriatrica (Yesavage, 1982-198367), Existem versGes traduzidas e adaptadas para uso no nosso pais

deste e de outros instrumentos#849,
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Avaliagao imagiolégica

A. O estudo de imagem estrutural escolhido podera ser a tomografia computorizada cranioencefélica, devido
ao menor custo e maior disponibilidade deste exame, particularmente a nivel dos cuidados primarios. A
ressonancia magnética (RM) é, no entanto, superior na avalia¢do de atrofia global ou regional e sobretudo em
termos de demonstracdo de lesdes cerebrais, como as vasculares; assume especial relevancia no diagnostico
de algumas formas de deméncia vascular, nomeadamente nas formas associadas a enfartes com localizacdo
estratégica ou por lesdes da substancia branca3®. Em formas menos frequentes de deméncia, como é o caso
das doencas de prides, a RM mostra aspectos de grande valor diagndstico®®. Deverdo ser procurados e
assinalados padrdes de atrofia global e regional (sendo de particular interesse a avaliacdo da perda de volume
na regidao mesial dos lobos temporais, obtida através da reformatacdo no plano coronal perpendicular ao
maior eixo do hipocampo), lesdes estruturais de qualquer natureza, caraterizacao de lesdes vasculares

isquémicas e/ou leucoencefalopatia e a presenca/quantificacdo de microhemorragias.

B. Em consultas diferenciadas, sera aconselhavel seguir protocolos estandardizados®® que poderao incluir:

i. FLAIR 3D, T2 axial e T2*/SWI axial (avaliacgdo de patologia vascular nomeadamente enfartes e sua
localizagdo, alteragdes da substdncia branca quantificada através da Escala de Fazekas e
microhemorragias);

ii. Estudo de difusdo para exclusdo de causas de deméncia rapidamente progressiva e lesdes vasculares
agudas;

iii. T1 sagital 3D com reformatac8es, com descri¢do da perda de volume usando escalas apropriadas;

iv. Quantificacdo volumétrica de estruturas cerebrais relevantes, como o hipocampo, sendo que esta medida
é actualmente aceite como um biomarcador de neurodegenerescéncia incorporada nos critérios de
diagndstico precoce da doenca de Alzheimer3'-3>

v. Considerar protocolos especificos para doencas do movimento e parkinsonismo?°.

Outras analises e outros exames

A. Outras analises e outros exames estardo indicados num contexto de cuidados de salde secundarios para
corroboracdo de um diagnostico etioldgico, e em casos de apresentacdo atipica ou com aspectos clinicos
sugestivos de outras doencas:

i. Sdo exemplos: a puncdo lombar para analise do liquido céfalo-raquidiano em casos suspeitos de
envolvimento neoplasico, inflamacdo ou infeccdo do sistema nervoso central; o SPECT cerebral com
neurolite ou ioflupano, este utilizado no diagndstico da deméncia com corpos de Lewy”’; o EEG,aRM e a
andlise do liquido cefaloraquidiano com doseamento da proteina 14-3-3 no diagndéstico da doenga de

Creutzfeldt-Jakob®872,
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ii. A PET cerebral com FDG, ou radiofdrmacos selectivos para o péptido B-amiléde ou proteina tau, bem
como o doseamento do péptido B-amiléde e proteina tau total e fosfo-tau no liquido céfalo-raquidiano,
sdo actualmente aceites e utilizados na investigagao e/ou pratica clinica como biomarcadores da doenca
de Alzheimer e foram incorporados nos critérios de diagndstico precoce da doenga3'-3>.

iii. A bidpsia cerebral ou de outros tecidos podera ser considerada em casos especiais, nomeadamente no
diagnéstico diferencial de deméncias rapidamente progressivas eventualmente reversiveis e sem outras
alternativas de diagnostico. Este tipo de estudos deve ser efectuado em centros de referéncia e apés um
critério de seleccdo rigoroso®’.

iv. O desenvolvimento de alguns biomarcadores periféricos (obtidos no plasma ou no soro) em coortes de
deméncias degenerativas parece indicar uma correspondéncia com os resultados obtidos no liquido
cefaloraquidiano, estando a ser investigada a sua utilizagdo na pratica clinica como estratégia ndo invasiva
de rastreio e de segregacdo de subgrupos de patologia’>74. Referem-se como os mais promissores o
doseamento isolado, ou em combinagdo, da razdo AB42/ABa4o, da proteina tau fosforilada (p-tau 181 e p-
tau 217) e da proteina acidica fibrilhar glial (GFAP) na doenca de Alzheimer, e dos neurofilamentos de
cadeia leve (NfL) nesta patologia e ainda noutras formas de deméncia degenerativa como a deméncia

fronto-temporal”>.

B. Relativamente ao estudo genético, a pesquisa de muta¢des em genes implicados em deméncias poders,
eventualmente, ser efetuado em formas de inicio precoce, se existir histéria familiar compativel com doenca
hereditaria ou um fenotipo sugestivo?3:

i. Nestas situa¢des demenciais particulares, o aconselhamento genético do doente e dos eventuais
portadores assintomaticos segue as orienta¢Bes preconizadas genericamente para a doenga de
Huntington (Lei 12 de 2005, regulamentada pelo Decreto-Lei n°131/2014, Diario da Republica’®) em
colaboracdo com servigos regionais de genética.

i. A deméncia fronto-temporal é uma condicdo frequentemente genética, causada por muta¢des em
essencialmente 3 genes (MAPT, GRN e C9orf72), sendo o seu diagndstico relevante porque estdo em curso
ensaios clinicos dirigidos a doentes ou portadores assintomaticos com estas mutacées””.

iii. Se ndo existir a suspeita de uma causa genéticapara a deméncia, o que se aplica a grande maioria dos
pacientes com doenca de Alzheimer esporadica de inicio tardio, o estudo genético, e em particular a

genotipagem Apo E, ndo estdo recomendados na pratica clinica’.

Informacgéo e aconselhamento”98°

A. Odiagndstico de declinio cognitivo ou deméncia deve ser comunicado ao doente e ao procurador de cuidados
de saude / representante legal / acompanhante / cuidador, se indicado. Porém esta comunica¢do deve ser
prudente, adaptada ao doente e a circunstancia, e acompanhada atempadamente de informacao,

aconselhamento e apoio emocional ou aconselhamento psicolégico. Poderdo ser facultados contactos uteis,
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como de associa¢bes de doentes (ex: Alzheimer Portugal'), com vista a complementar a prestacdo de
informacdo e apoio ao doente e cuidador. Sera relevante programar a discussao de assuntos como a

condugdo automovel e outros aspectos médico-legais.

B. O estabelecimento de decisdes para o futuro é aconselhado a todos os cidaddos. Pode ser formalizado através
do testamento vital ou da nomeacdo de um procurador de cuidados de saude, como forma de
antecipar/assegurar os cuidados de salde que pretende, ou ndo, receber numa eventual situacdo de

incapacidade de decisdo, como acontece frequentemente com a progressao da doenca.

Seguimento clinico do doente com declinio cognitivo ou deméncia 7°%

A. Os principios dos cuidados centrados na pessoa sustentam as boas praticas na abordagem das pessoas com
deméncia e seus familiares. Estes principios afirmam:
i. Ovalor daindividualidade das pessoas que vivem com deméncia (independentemente da idade ou grau
de défice cognitivo), seus familiares e prestadores de cuidados;
ii. Asrespostas das pessoas aos défices cognitivos sao influenciadas pela sua personalidade e experiéncias
de vida;
iii. Aimportancia da perspectiva da pessoa e, em contexto, da sua familia;
iv.  Alimportancia dos relacionamentos e intera¢cdes com outras pessoas para promover a salde e o bem-
estar do doente;
v. Aimportancia de levar em consideragdo as necessidades dos cuidadores (sejam familiares e amigos ou

prestadores de cuidados remunerados) e de apoiar e/ou aprimorar as suas contribuicdes.

B. A avaliagdo e monitorizacdo do doente deve ser feita periodicamente, e sempre que se justifique por

intercorréncia (v.g. médica, familiar, social) ou agravamento do estado clinico.

C. Deve ser objetivo da equipa de prestacdo de cuidados a promocdo da capacidade funcional do doente:
i. Com base na avaliacdo cognitiva e funcional realizada, serd importante determinar os niveis de ajuda
necessarios: orientagdo verbal, gestual e ou fisica, e ajudas técnicas.
ii. Se ocorre incontinéncia urindria devera ser avaliada a causa, tendo particular aten¢do a incontinéncia
funcional.
iii. Seocorre recusa ou diminuigdo significativa da ingestao de alimentos, esta deve ser objecto de avalia¢do
da capacidade funcional para se alimentar, do ambiente envolvente e da dieta fornecida. Devem ser

recomendadas intervenc¢des especificas ndo invasivas, excepto em situa¢des agudas de intercorréncia

v Alzheimer Portugal. Informacdo disponivel em: https://alzheimerportugal.org/
vi Servico Nacional de Saude. Registar Testamento Vital: https://www.sns24.gov.pt/servico/registar-testamento-vital/
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médica: ambiente tranquilo e agradavel durante a refei¢cdo; adequada ajuda funcional; oferta de refei¢es
de acordo com as necessidades do doente, mas sempre tendo em conta as suas preferéncias alimentares
e culinarias; evitar, sempre que possivel, dietas restritivas, com baixo teor de sal, aclcar e gordura visto
que podem induzir a recusa ou diminuicdo da ingestdo por falha do reconhecimento ou prazer pelos
alimentos; os suplementos nutricionais orais, entendidos como multinutrientes que apresentam um
equilibrio entre macronutrientes e micronutrientes, existem com diversos sabores e consisténcias, e
promovem, nestes casos, melhoria do estado nutricional, devendo ser recomendados 22,

iv. Deve ser considerada a adapta¢do do ambiente com o objetivo de promover o bem-estar, facilitar a

independéncia funcional, prevenir as quedas e as situagdes de risco.

Situagdes particulares de cuidados de saude

A. Deve ser garantido que a pessoa com deméncia tenha acesso a cuidados de saude especializados, nao sendo
deles excluidos por ter o diagnéstico de deméncia. Realgca-se, no entanto, que as decis@es clinicas na pessoa
com deméncia devem ter em consideracdo o beneficio e o risco associados, estimados a curto e a longo
prazo'®. Alguns exemplos sdo mencionados a seguir, em linha com recomendac&es da Academia Europeia de

Neurologia:

B. As pessoas com deméncia que sofram de fibrilhacdo auricular, com indica¢do para anticoagulacdo, poderdo
ser anticoaguladas, sempre ponderados os riscos e beneficios previsiveis. A evidéncia aponta que a
anticoagulacdo reduziu a mortalidade e a incidéncia de eventos isquémicos, num estudo que incluiu 3724

doentes com deméncia seguidos por pelo menos 2 anos'®.

C. As pessoas com deméncia devem receber tratamento de crises convulsivas analogo ao que é feito numa
populacdo sem deméncia. Alguns aspectos devem ser tidos em consideracdo na escolha dos antiepilépticos.
Assim, podem privilegiar-se os anti-epilépticos de nova geracdo, como o levetiracetam, em detrimento de
farmacos mais classicos, pelo menor risco de interac¢des medicamentosas, menor incidéncia de efeitos

adversos e por possuirem farmacocinética mais favoravel'923,

D. Deve haver por parte dos profissionais de salude um indice de suspei¢do elevado de que a pessoa com
deméncia possa sofrer de dor, cuja existéncia e natureza ndo consegue comunicar. A dor é uma causa possivel
de alteracBes psicolégicas e comportamentais. Devera, ainda assim, evitar-se a sobre-medica¢do com
analgésicos, ndo devendo ser feito tratamento sistematico das altera¢8es psicolégicas e comportamentais com
analgesia, sobretudo com o uso de opibdides. Deverd ainda ser reavaliada periodicamente a necessidade de
administrar analgésicos em doentes com deméncia, dado que estes podem, por sua vez, ser causa de sintomas

psicolégicos e comportamentais’®.
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E. Algumas situagdes clinicas particulares no doente com deméncia tém sido objecto de recomendacdes,

nomeadamente o peri-operatorio® e os cuidados orais®.

Farmacos especificos para algumas deméncias

A.

Varios ensaios clinicos de boa qualidade demonstraram que os inibidores da acetilcolinesterase, que
aumentam a acetilcolina disponivel na fenda sinaptica, tém eficacia em estadios de doenga de Alzheimer
ligeira ou moderada, e sabe-se hoje que estes medicamentos sdo também eficazes na fase grave da doenca.
A eficacia clinica foi determinada quer em testes neuropsicolégicos, quer em escalas globais de avalia¢cdo da
deméncia, quer ainda em escalas de atividades de vida didria e em escalas de avaliagdo neuropsiquiatrica,
mas a sua magnitude tem de ser considerada modesta®?'. Os efeitos secundarios® sdo essencialmente
colinérgicos, nomeadamente anorexia, nauseas, vémitos, dispepsia, diarreia, dor abdominal, perda de peso,
hipersudorese, sincope, bradirritmia e cdibras. Também a possibilidade de indu¢do de hemorragia
gastrointestinal, crise de asma e convulsdes deve ser considerada em pacientes susceptiveis. Podem surgir
insénia e agitacdo. Os inibidores da acetilcolinesterase potenciam os efeitos dos bloqueadores
neuromusculares despolarizantes como a succinilcolina, o que devera ser tido em conta quando o paciente
for submetido a anestesia. Embora ndo haja uma recomendag¢do formal, muitos clinicos pedem um
electrocardiograma antes de iniciar a terapéutica com estes farmacos, devido ao efeito potencial de

agravamento de altera¢des de conducdo cardiaca preexistentes®?.

Os pacientes com doenca de corpos de Lewy beneficiam também dos farmacos inibidores da
acetilcolinesterase. Esta evidéncia é mais robusta para a rivastigmina, que tem eficicia demonstrada na

terapéutica da deméncia com corpos de Lewy?3 e na deméncia associada a doenca de Parkinson?®.

A memantina, um antagonista dos receptores do glutamato de subtipo N-metil-D-aspartato (NMDA), esta
apenas aprovada para o tratamento das fases moderada a grave da doenca de Alzheimer. A eficacia clinica
foi determinada nos dominios cognitivo e funcional e na avaliacdo global, mas a sua magnitude tem de ser
considerada modesta®'?>%8 Nos efeitos secundarios, incluem-se sonoléncia, agitacdo, confusdo, alucinacdes
e insdnia®2. A memantina poderd baixar o limiar convulsivante e facilitar a emergéncia de crises convulsivas
em doentes predispostos. Ndo deve ser usada com outros farmacos que exercam efeito de antagonismo dos

receptores NMDA, nomeadamente o anti-parkinsénico amantadina e o antitlssico dextrometorfano??.
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Estimulagdo, treino e reabilitacdo cognitiva, terapia ocupacional 7°-81:99.100

A. Devem ser oferecidas actividades que promovam o bem-estar de acordo com as preferéncias do doente;
alguns beneficios potenciais destas interven¢fes ndo se restringem a dominios cognitivos, alcangando

dominios emocionais e sociais em termos da qualidade de vida.

B. Ha diferencas entre as interven¢des designadas como estimulacéo, treino e reabilitacdo cognitiva'®’. Existe
evidéncia cientifica favoravel, mas ndo inequivoca para todas, em relacdo a sua eficacia’9-81,99-100.102 Esta
evidéncia esta disponivel, sobretudo, em relagdo a estimulagdo cognitiva em grupo para pessoas com
demeéncia ligeira a moderada. Certas intervencdes especificas podem ser consideradas nalguns doentes com

declinio cognitivo. A terapia de reminiscéncia em grupo pode também ser benéfica.

C. A terapia ocupacional pode melhorar a atividade funcional dos doentes e reduzir as necessidades de

cuidados informais.

Abordagem das alteragdes psicolégicas e comportamentais da deméncia??:80.99,100,103-106

A. Mais de 80% dos doentes apresentam alguns sintomas psicolégicos e comportamentais, sendo causa de
perda de capacidade funcional e de sofrimento psicolégico (distress) para o cuidador e doente, constituindo
um risco de seguranca para o doente e os que o rodeiam. Estes comportamentos sao flutuantes, pelo que é
necessdria a sua avaliagdo continuada. Sendo a depressdo, a ansiedade e apatia muito frequentes'"’, esta

ultima pode ter impacto maior nos familiares do que propriamente no doente.

B. Aavaliacdo dos sintomas psicolégicos e comportamentais deve ser feita sistematicamente tendo em conta:
frequéncia, gravidade e dura¢do do sintoma e em trés eixos de avaliagdo: que podera estar ocorrer no
doente, como decorre a interacdo com o cuidador e se haverd elementos ambientais perturbadores. A
utilizacao do sistema ABC (Antecedents, Behaviour, Consequences) ajuda a compreender o comportamento:
apreciagdo do que ocorreu antes do comportamento; descricdo do comportamento; consequéncias do

comportamento no doente e no cuidador.

C. Antes de iniciar uma intervencdo ndo farmacolégica ou farmacolégica deve ser realizada uma avaliacdo
estruturada que explore possiveis razdes precipitantes ou agravantes do comportamento, historia pessoal,
causas clinicas, desconforto, ambientais e cuidado inadequado.

i. Saude fisica - dor, infec¢cdo, reten¢do urinaria, obstipacdo, desidrata¢do, efeitos secundarios da
terapéutica, compromisso da visao ou audi¢do, outros;
ii. Depressdo, ansiedade, psicose e sindrome confusional (delirium);

iii. Desconforto (calor, frio, fome, sede, outros);
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iv. Historia de vida, personalidade pré-morbida;
v. Preferéncias, habitos e rotinas nas atividades quotidianas;
vi. Fatores ambientais, como espaco, iluminagdo, ruido;
vii. Aborrecimento por desocupacao, falta de actividades apropriadas;
viii. Cuidado inadequado - comunicagdo ndo ajustada a capacidade do doente, incorreta ajuda funcional
(sobre ou subestimacdo das capacidades), falta de aten¢do/compreensao das necessidades do doente;

ix. Estratégias utilizadas pelo cuidador ao lidar com o doente.

D. Emregra, as abordagens ndo farmacolégicas devem ser privilegiadas, havendo alguma evidéncia de eficacia
clinica, variavel consoante o tipo de intervencdo'%1%, Implicam formacdo especifica, englobando multiplas
formas (estimulacdo sensorial, com componente cognitivo-emocional ou foco comportamental, envolvendo
em grau variavel as familias e cuidadores informais, etc.). Por exemplo, a apatia ou a depressdo podem
beneficiar de intervenc¢bes personalizadas para incentivar actividades regulares. Doentes com agitacdo
persistente ou grave poderdo beneficiar de interven¢Bes ndo-farmacolégicas, de acordo com as suas
capacidades e preferéncias: massagem e musicoterapia, interven¢ées comportamentais, envolvendo os
cuidadores, treino de comunicacdo e cuidados centrados na pessoa'®'"%, Ndo ha evidéncia consistente sobre
a aromoterapia e estimulacdo multissensorial (conhecida por terapia Snoezelen), pelo que nao devem ser

recomendadas’'!. As abordagens sdo geralmente faseadas e podem incluir multiplos componentes.

Abordagem farmacolégica das alteracdes psicolégicas e comportamentais da deméncia.

A. Devem reservar-se os medicamentos para controlo das altera¢des psicolégicas e comportamentais da
deméncia quando a eliminac¢do de possiveis fatores causais ou as interven¢des ndo-farmacolégicas, s6 por si,
forem ineficazes. Porém, perante uma situa¢do de urgéncia ou risco apreciavel, como em casos de
agressividade ou sofrimento graves, o tratamento farmacolégico sera de primeira linha, devendo considerar-

se beneficios e riscos”9-81:10,

B. Tratamento farmacolégico dos sintomas afetivos

I.  Nas pessoas com declinio cognitivo ou deméncia que apresentem depressdo e/ou ansiedade leve a
moderada, deverdo considerar-se as interven¢des psicologicas (breves), psicossociais ou
psicoterapéuticas.

Il. Nas pessoas com depressao moderada ou grave, existindo episédios depressivos prévios ou auséncia de
resposta a interven¢8es psicoldgicas ou sociais, deve considerar-se a prescricdo de um antidepressivo,
ponderando potenciais efeitos adversos'%112113 De notar que, apds prescricdo prolongada na deméncia

avancada, a suspensdo de antidepressivos pode estar dificultada''214,
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Ill. Naeventualidade da prescri¢do de um antidepressivo, devem evitar-se os antidepressivos triciclicos, dado
que os medicamentos com efeitos anticolinérgicos podem afetar o desempenho cognitivo. A necessidade
da adesdo ao tratamento, a demora no aparecimento da melhoria dos sintomas e o risco da suspensao

da terapéutica devem ser explicados adequadamente.

C. Tratamento farmacolégico da apatia
i. Algunsinibidores seletivos da recaptagdo da serotonina tém sido utilizados no tratamento da apatia, mas
a evidéncia da sua eficacia é limitada®’.
ii. O metilfenidato tem sido também experimentado com algumas indicac¢des positivas'’>, mas deve manter-

se uma posicdo de prudéncia, tendo em conta a relagdo beneficio-risco deste farmacoi.

D. Tratamento farmacolégico dos problemas de sono

iii. Devera considerar-se, sobretudo, uma abordagem individualizada de gestdo do sono com componentes
incluindo educacédo sobre higiene do sono, exposicdo a luz do dia, exercicios e atividades personalizadas.

iv. Atrazodona, em doses baixas (50 mg/dia) pode ter utilidade nalguns casos"®.

v. Autilizacdo de benzodiazepinas deve ser limitada e prudente. O tempo de semivida das benzodiazepinas
prolonga-se com o avancar da idade. Podem surgir reac¢6es paradoxais, fraqueza muscular, depressao
respiratéria e quedas e fraturas'"?, que limitam a sua utilizagdo nestas situa¢des. Podem também ocorrer

dependéncia e sintomas de abstinéncia, incluindo quadros confusionais (delirium) e crises epilépticas.

E. Agitacdo, comportamentos agressivos, sintomas psicéticos
i. No tratamento dos sindromes demenciais com alteragdes comportamentais e psicolégicas graves, os
antipsicéticos de segunda geracdo devem ser administrados quando a pessoa com deméncia apresente
risco relevante para si ou terceiros, ou apresente agitacao, alucina¢des ou delirios que Ihe provoquem
sofrimento intenso. De notar que a utilizagdo de antipsicéticos estd associada a aumento de risco de
acidentes cerebrovasculares. A risperidona estd aprovada especificamente no tratamento de curta
duracdo de sindromes demenciais designados de tipo Alzheimer, moderados ou graves, com altera¢do
significativa do comportamento ou sintomas psicéticos, que ndo respondam a abordagens néo
farmacoldgicas e quando exista risco de dano para o proprio ou outros'97280.118,
ii. Antesde iniciar um antipsicético, é aconselhavel discutir os possiveis beneficios, riscos e efeitos adversos
com o doente ou os seus familiares / cuidadores (conforme apropriado).
iii. Na prescricdo de um antipsicético, usar a dose mais baixa efectiva e pelo menor tempo possivel,

reavaliando o doente pelo menos a cada 6 semanas, para verificar se continua a necessitar da medicacgao.

Vil A prescri¢do de metilfenidato nessas circunstancias é em regime off-label.
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Experimentar doses baixas significa, por exemplo, usar 0,5 mg de risperidona oral diaria durante uma
semana.

iv. Durante a utilizacdo de antipsicoticos, deve assegurar-se que a pessoa com deméncia possa continuar a
aceder a intervengdes psicossociais e ambientais apropriadas, oferecendo actividades personalizadas no
sentido de promover o envolvimento, o bem estar e o interesse.

v. Dever-se-3 interromper o tratamento com antipsicéticos se o doente ndo estiver a ter um beneficio claro
e continuo com a medicag¢do, idealmente envolvendo na decisdo os familiares / cuidadores’®.

vi. N&o devem usar-se antipsicéticos na deméncia com corpos de Lewy, pelo risco acrescido de efeitos
adversos graves® excepto em circunstancias especiais, onde serd mandatdrio monitorizar os efeitos
adversos, nomeadamente o aparecimento ou agravamento de sintomas extrapiramidais ou uma

deterioragdo fisica subita e grave.

F. Tratamento farmacolégico da agitacdo e comportamentos agressivos extremos

i.  Nesta situacdo de urgéncia, o tratamento farmacolédgico serd de primeira linha'°,

ii. Deve-se gerir a situacdo num ambiente calmo, afastado dos outros utentes, procurando reduzir os
comportamentos indesejaveis. Serd de usar a menor dose eficaz e evitar as combinag¢des
medicamentosas, especialmente nos doentes mais frageis. Tentar a administracdo oral antes da via
parentérica, e se esta for necessdria, preferir a intramuscular, utilizando a endovenosa, apenas, em
situa¢des excepcionais. Sera importante monitorizar os sinais vitais até que o doente esteja de novo ativo,
em especial se ficar sedado.

iii. Poder-se-ao utilizar o lorazepam, a risperidona ou o haloperidol, sendo de evitar a cloropromazina ou o
diazepam. Em situac6es mantidas, poder-se-a ponderar o citalopram. Quando for administrado o
haloperidol, ou outro antipsicético classico, sera ainda mais importante monitorizar a distonia e outros

efeitos extrapiramidais?®80.100,

Apoio ao cuidador informal e a familia79-80:99-100:105,111,120121-124

A. A avaliagdo dos cuidadores deve ser feita regularmente e incluir os seguintes elementos: necessidades
préprias (nomeadamente de informagdo/competéncias sobre declinio cognitivo/deméncia, saude geral,
sofrimento psicoldgico e suporte social); sobrecarga objectiva e subjectiva; sinais de sofrimento psicologico
(distress), incluindo consumo problematico de tabaco, alcool/outras drogas/benzodizepinas, perturbag¢des do
sono, sintomatologia ansiosa e/ou depressiva. Ha risco aumentado de perturbac8es depressivas ou ansiosas
implicando tratamento, bem como de complicagdes somaticas (por exemplo hipertensao arterial). Embora
existam instrumentos validados para Portugal*®4° a avaliacdo de necessidades e sobrecarga é em geral feita
clinicamente. Deve ser prestada atencdo a qualidade da relagdo doente-cuidador principal, as necessidades

de outros familiares e ao risco de conflitos, abuso ou negligéncia. A avaliagdo e acompanhamento do cuidador
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familiar ndo devem terminar com a institucionaliza¢do da pessoa com deméncia, dado que muitos familiares
continuam a prestar cuidados ap0s essa institucionalizacdo, e que as consequéncias psicoldgicas se mantém
ou, nalguns aspectos, se agravam. A avalia¢do do cuidador informal é fundamental para o préprio e para a
pessoa doente, pois envolve a capacidade de cuidar. Pode implicar profissionais diferentes, consoante as

equipas.

B. Aeducacdo etreino de competéncias do cuidador e familiares deve ser guiada pela avaliagdo de necessidades,
compreendendo areas como: processo e estadios da doenca; consequéncias nas atividades quotidianas do
doente; sintomas psicolégicos e comportamentais; formas de comunicacdo que promovam a interacdo, o
respeito e a capacidade de lidar com o compromisso funcional e comportamental; aspectos legais; direito a
beneficios sociais/estatuto do cuidador; servigos de apoio clinico e social. Ha recursos disponiveis em Portugal,

nomeadamente em plataformas online (por exemplo: iSupport, Rhapsody)'?>.

C. Devem ser disponibilizadas interven¢des especificas para o familiar cuidador. Estas intervencdes deverdo ser
aconselhadas com base na avaliacdo de necessidades e preferéncias. Poderao ter focos diferentes (ex: apoio
emocional, aconselhamento, aumento de informacdo ou competéncias) e assumir formatos também
diferentes (ex: individual, em grupo, em sess&es para cada familia). Dar informacdo, sé por si, ndo é eficaz®.
Idealmente, deveriam ser disponibilizadas algumas das interven¢8es com maior fundamento cientifico:
programas psicoeducacionais, aconselhamento ou intervencdo psicolégica, e interven¢des com
multicomponentes. Assiste-se ao desenvolvimento de interven¢des com base na inovacdo tecnolégica e

digita|1°5'123'124.

D. Intervengdes que visam aliviar o cuidador, como internamento temporario, apoio domicilidrio e centro de dia,

deverdo ser ponderadas caso a caso.

E. Deve ser dada atencdo e aconselhamento ou apoio psicolégico especifico aos cuidadores familiares e filhos
de doentes com deméncia de inicio precoce, por necessidades distintas relativamente aos cuidadores de
doentes com deméncia de inicio tardio. S3o aspectos relevantes a experiéncia do cuidador no
acompanhamento do processo de diagnoéstico, alteracdo da vida conjugal e papéis na familia, problemas

financeiros, e conflitos familiares pela presenca de altera¢des comportamentais no doente.

Cuidados Paliativos

A. Naaproximacdo da fase de final de vida deve ser discutida com a familia a abordagem paliativa dos cuidados,
com o objectivo de promover o conforto e evitar o sofrimento por tratamentos invasivos e flteis. Deste modo,

€ imperativo discutir as vantagens e desvantagens da alimentacdo por via invasiva, algaliacdo e contencdo
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fisica. Nas pessoas com deméncia avancada e dificuldades na alimentacdo, a prioridade deve ser sempre o

estabelecimento de um plano de alimentacdo de conforto e assisténcia cuidadosa de alimentacdo a mao”®

80;82;111;126-127

B. A avaliacdo e o tratamento da dor sdo cuidados imperativos, mas complexos, nas pessoas com deméncia.
Devera ser considerada a utilizagdo de um instrumento estruturado de avaliagdo observacional da dor
juntamente com a avaliagdo clinica padrao para as pessoas com deméncia avancada’®>#%, O tratamento deve
contemplar interven¢Bes farmacolégicas, ndo-farmacolégicas e a ponderacdo de eventuais efeitos
adversos”>8128 A avaliacdo e respeito pelos valores culturais e decisGes prévias do doente (quando

estabelecidas) devem ser tidas em conta?9-80.111,126

FUNDAMENTACAO CIENTIFICA

A. As recomendacdes da European Federation of Neurological Societies*®*” foram seguidas mais de perto na

elaboracdo desta Norma, bem como revisdes sistematicas das recomendac¢des de pratica na deméncia’®?%

100;111

B. Os pontos 1. a 4. da Norma, referentes a boa pratica clinica, envolvendo a histéria clinica, avaliagdo cognitiva,
avaliagdo das atividades de vida didria, e avaliacdo das altera¢Bes psicolégicas e comportamentais da

deméncia, sdo comuns e estdo inscritos em varias recomendagdes de distintas organizacdes cientificas647111,

C. A frequéncia de comorbilidades potencialmente trataveis é elevada, devendo assim a sua identificacdo e

tratamento ser prioritarios'?®, como real¢cado no ponto 5. da Norma.

D. A importancia de rever a medicacdo em curso, no sentido de identificar farmacos com potenciais efeitos
prejudiciais na esfera cognitiva, em particular com efeito anticolinérgico significativo', tem sido realcada e

integra o ponto 6. da Norma.

E. A relevancia de pedir analises laboratoriais no sangue e urina, mencionada no ponto 7. da Norma, é
transversal a varias recomendag¢des internacionais, com variacdes de pormenor entre as analises
selecionadas*®47"1, Neste documento a selec¢do final das analises foi resultado do consenso entre os peritos.
O pedido de outras analises laboratoriais podera estar indicado em casos atipicos ou com caracteristicas

clinicas sugestivas de doencas especificas*.

F. A importancia de um estudo de imagem estrutural, invocada no ponto 8. da Norma, é comum a varias
recomendacdes internacionais, no sentido de excluir causas trataveis de declinio cognitivo, e de indicar um

diagnéstico etiologico especifico’131,

G. A necessidade do seguimento clinico regular dos doentes com défice cognitivo ou deméncia, no ponto 9 da

Norma, esta inscrita em varias recomendagdes de distintas organizag¢des cientificas*647.111,
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H. Em relagdo ao ponto 10 da Norma, o acompanhamento dos doentes e familia deve seguir a abordagem dos
cuidados centrados na pessoa, identificando e respondendo a necessidades individuais e preferéncias da
pessoa com deméncia, no contexto da sua familia’®*132, Assim, o doente e, se aplicavel, o seu procurador de
cuidados de saude/ representante legal/ acompanhante/ cuidador devera receber informacado oral e escrita
relevante para as circunstancias de vida e estadio da doenc¢a’?®'. Sempre que possivel, o doente deve ser
encorajado a expressar 0 seu ponto de vista e opiniao sobre os cuidados propostos e envolvidos na tomada
de decisd07%8" e, se ainda aplicavel, expressar uma declaracdo antecipada de vontade’®®'. E recomendavel
que as pessoas com deméncia e familia sejam encorajadas a discutir um plano de cuidados futuro. Neste
contexto, os cuidadores familiares beneficiardo de programas (v.g. psicoeducativos) que optimizem as suas
capacidades de prestar cuidados ao doente, cuidar da sua prépria saude fisica e psicolégica e manter o bem-
estar emocional e espiritual’?8%120-121 " Estes programas devem ser personalizados, multifacetados e
desenvolvidos em varias sessdes?9.120-121.133. Os doentes com deméncia e familia devem, ainda, ter acesso a

cuidados paliativos especificos que atendam as suas necessidades’-81.126,

I.  N&o existe evidéncia de que qualquer medicamento seja eficaz na prevencdo primaria da deméncia, como
enfatizado no ponto 12. da Norma. A evidéncia que suporta esta assercdo foi revista de forma extensiva'3+
136, De referir que muitos estudos epidemiolégicos permitiram a identificacdo de factores de risco para
declinio cognitivo e deméncia potencialmente modificaveis'®. Alguns estudos aleatorizados e controlados
tém procurado confirmar o beneficio da intervencdo sobre estes fatores de risco na prevencao do declinio
cognitivo e deméncia’®. Sdo, no entanto, estudos de dificil realizacdo, envolvendo grande numero de
participantes e uma duracdo longa. Ainda assim, a Organizacdo Mundial de Saude emitiu recentemente
recomendacbes sobre a prevencdo do declinio cognitivo e deméncia’®®'3°, Em boa verdade, estas
recomendacdes, retomadas no ponto 11. da Norma, visam a promog¢do da salde em geral, e ndo sdo
especificas para a prevenc¢do do declinio cognitivo e deméncia’>. Envolvem dieta saudavel, realizagdo de
exercicio fisico regular, controlo dos factores de risco cardio-cerebrovasculares, cessa¢do do tabagismo e do
consumo excessivo de alcool, tratamento da depressdo, correccdo de défices sensoriais, em particular

auditivos, e incentivo do convivio social.

J.  Relativamente ao ponto 13. da Norma, a eficacia dos inibidores da acetilcolinesterase (donepezilo,
galantamina, rivastigmina) nos sintomas cognitivos e ndo cognitivos da doenca de Alzheimer foi demonstrada

em multiplos ensaios clinicos, e confirmada por revisGes sistematicas e meta-analises®-",

K. Relativamente ao ponto 14. da Norma, a eficacia do modulador dos recetores NMDA para o glutamato,
memantina, nos sintomas cognitivos e ndo cognitivos em pacientes com doenca de Alzheimer, mas apenas
em fases moderada e grave, foi demonstrada em ensaios clinicos, e confirmada por revisdes sistematicas e

meta-analises?1:95-%,

L. Relativamente ao ponto 15. da Norma, a eficacia da rivastigmina esta demonstrada na deméncia com corpos

de Lewy?®3 e na deméncia associada a doenca de Parkinson®4,
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M. A identificacdo e correcdo sistematica de fatores de risco cardiocerebrovasculares deve ser considerada em
todos os doentes com declinio cognitivo, uma vez que a prevengado de novas lesdes vasculares cerebrais pode

atenuar a progressdo do declinio cognitivo, como refletido no ponto 16. da Norma'4©.

N. A inexisténcia de evidéncia cientificamente sélida que suporte a utilizacdo de outros medicamentos, como
anti-inflamatérios, nootrépicos, vasodilatadores, selegilina, terapéutica hormonal, estatinas, vitaminas,
extractos cerebrais ou de plantas no tratamento do declinio cognitivo ou deméncia, tem sido repetidamente
afirmada em trabalhos e recomendagdes recentes e transposto para o ponto 17. da Norma®-87.111, Devery],

obviamente, ser feita a correc¢do de situagBes carenciais especificas.

O. Os principios de avaliagdo e tratamento das altera¢des psicolégicas e comportamentais da deméncia,
mencionados no ponto 18. da Norma, sdo detalhados em multiplos documentos largamente consensuais,
publicados na ultima década. Sdo exemplos: o documento de 2012 da International Psychogeriatric
Association', as orienta¢bes WFSBP Guidelines for the Biological Treatment of Alzheimer’ s disease and other
dementias®’ , as recomendacdes do National Institute for National Health and Care Excellence, 20187°, 20198, da
American Psychiatric Association''® e da Alzheimer’s Association®"uma revisdo sistematica de recomendagdes na
deméncia'', os relatérios de 2017 e 2020 da Lancet Commission, outras revisdes sistematicas ou
narrativas'9>106108 e 3inda as recomendac¢des da Academia Europeia de Neurologia'®. Quanto ao escasso
fundamento cientifico para o uso generalizado de antidepressivos no tratamento da depressdo na deméncia,
consultar as revisdes sistematicas disponiveis''?113, Algumas interven¢des ndo farmacolégicas (como a
estimula¢do cognitiva, combinada com exercicio ou inibidores da acetilcolinesterase) reduziram eficazmente
os sintomas depressivos de pessoas com deméncia sem depressdao major (0 mesmo ndo se aplicando as
intervencGes farmacoldgicas)'#2. Em Portugal, existem programas de intervengdo psicossocial devidamente
validados na deméncia, em parte dirigidos as altera¢des psicolégicas e comportamentais mas incluindo

também intervencGes cognitivas'?>.
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