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RESUMO

Abreu, K. C. (2013). Perfil neuropsicolégico e comportamental de criancas com doenca
falciforme. Dissertacdo de Mestrado, Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirdo
Preto, Universidade de S&o Paulo, Ribeirdo Preto.

A Doenga Falciforme (DF) constitui patologia hematoldgica que leva a diversas complicagdes
sistémicas, sobretudo sequelas neuroldgicas e déficits cognitivos. Algumas pesquisas tém
correlacionado exames de Imagem por Ressondncia Magnética (IRM) e Doppler
Transcraniano (DTC) com avaliagBes neuropsicolégicas em criangas com DF, sinalizando
prejuizos cognitivos especificos e déficit intelectual geral que tendem a predispor ao baixo
desempenho académico e maior indice de retencdo escolar. No Brasil ha alta prevaléncia
dessa doenca, tornando-se importante a realizacdo de estudos em criancas, visto que o
diagnostico precoce de dificuldades neuropsicoldgicas possibilita intervencdes de carater
preventivo e formulacdo de programas de reabilitacdo em quadros de disfungdo cerebral.
Objetivo: Caracterizar o desempenho neuropsicolégico e comportamental de criancas com
DF, na faixa de 7 a 12 anos. Pretende-se avaliar e descrever as principais funcGes cognitivas
(atencdo/funcdo executiva, aprendizagem e memoria, linguagem, processamento visoespac ial,
funcdo sensoriomotora) e possiveis dificuldades comportamentais e correlacionar esses
resultados com variaveis sociodemograficas e clinicas. Método: Participaram dessa pesquisa
60 criancas, compondo dois grupos de 30 voluntarios (clinico e controle), pareados em funcao
do sexo, origem escolar e idade. Foram utilizados como instrumentos de avaliacdo
psicoldgica: QI Estimado do WISC Ill e Matrizes Progressivas Coloridas de Raven, NEPSY
Il - Avaliacdo Neuropsicoldgica do Desenvolvimento e o Child Behavior Checklist (CBCL).
O Grupo Clinico realizou exame neurolégico clinico, IRM, DTC e hemograma. Resultados:
As criangas com DF apresentaram significativos prejuizos no desempenho intelectual geral e
déficits em diversos dominios neuropsicologicos especificos, principalmente funcgéo
executiva, linguagem, memoria visoespacial e habilidade visoespacial, comparativamente ao
Grupo Controle. Nos exames medicos do Grupo Clinico, todos DTC foram considerados
dentro da faixa normal e na IRM houve prevaléncia de 24% da amostra com infarto cerebral
silencioso (ICS). O comprometimento na capacidade intelectual geral, na memdria narrativa e
visoespacial e no processamento fonoldgico foram mais significativos no Grupo com ICS.
Essas diversas alteracbes neuropsicologicas no Grupo Clinico tendem a predispor a
dificuldades no desempenho académico e maior repeténcia escolar. Além disso, houve
evidéncias de significativos indices de problemas comportamentais e emocionais nas criancas
com DF. Observou-se declinio cognitivo em distintas fungdes neuropsicologicas com o
aumento da idade cronoldgica, porém ndo foi evidenciada influéncia das variaveis como sexo,
tipo geneético, tipo de medicacgéo e indices do hemograma nos resultados neuropsicoldgicos e
comportamentais das criancas. Esses resultados trazem relevantes implicacbes para o
tratamento dos portadores de DF, pois ressaltam a importdncia do acompanhamento
multiprofissional e a necessidade da realizacdo da avaliacdo neuropsicolégica e de adequada
intervencdo em centros de reabilitacdo, com objetivo de promover melhor qualidade de vida e
condigdes favoraveis ao desenvolvimento dessas criangas (CAPES e FAPESP).

Palavras-chave: Doenca falciforme; Crianca; Avaliacdo neuropsicoldgica; Avaliacdo do
comportamento; NEPSY II.






ABSTRACT

Abreu, K. C. (2013). Neuropsychological and behavioral profile of children with sickle cell
disease. Dissertacdo de Mestrado, Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirdo
Preto, Universidade de S&o Paulo, Ribeirdo Preto.

The Sickle Cell Disease (SCD) is a haematological pathology that leads to several systemic
complications, especially neurological sequelae and cognitive deficits. Some studies have
correlated exams of Magnetic Resonance Imaging (MRI) and Transcranial Doppler (TCD)
ultrasonography with neuropsychological assessment in children with SCD, indicating
specific cognitive impairments and general intellectual deficit that tend to predispose to poor
academic performance and higher rates of school retention. In Brazil there is a high
prevalence of this disease, making it important to conduct studies in children, since early
diagnosis of neuropsychological difficulties enables preventive interventions and formulation
of rehabilitation programs in frames of brain dysfunction. Objective: To characterize the
behavioral and neuropsychological performance of children with SCD, in the range 7-12
years. Aims to assess and describe the main cognitive functions (attention / executive
function, learning and memory, language, visuospatial processing, sensorimotor function)
and possible behavioral difficulties and to correlate these results with clinical and
sociodemographic variables. Method: In this study, participated 60 children, also composing
two groups of 30 volunteers (clinical and control) matched for sex, age and school origin.
Were used as instruments of psychological assessment: 1Q Estimate the WISC 111 and Raven's
Coloured Progressive Matrices, NEPSY Il - Neuropsychological Development and Child
Behavior Checklist (CBCL). The Clinical Group conducted clinical neurological examination,
MRI, TCD and blood count. Results: Children with SCD in neuropsychological profile
showed impairments in general intellectual functioning and deficits in several specific
neuropsychological domains, especially executive function, language, visuospatial memory
and visuospatial skills compared to the Control Group. In medical examinationof Clinical
Group, all TCD were considered within the normal range and prevalence of MRI was 24% of
the sample with silent cerebral infarction (ICS). The impairment in general intellectual ability,
narrative and visuospatial memory and phonological processing were more significant in the
Group with ICS. These diverse neuropsychological deficits in Clinical Group tend to
predispose to difficulties in academic performance and increased school failure. Furthermore,
there was evidence of significant levels of behavioral and emotional problems in children with
SCD. Observed cognitive decline in various neuropsychological functions with increasing
chronologic age, but it has not shown the influence of variables such as gender,iables such as
gender, genetic type, type of medication and the blood count indices in neuropsychological
and behavioral outcomes in these children. These results provide relevant implications for the
treatment of patients with SCD, because it emphasizes the importance of multidisciplinary
monitoring and the need to conduct neuropsychological assessment and adequate intervention
in rehabilitation centers with the aim of promoting a better quality of life and favorable
conditions for the development of these children. (CAPES e FAPESP).

Keywords: Sickle cell disease; Child; Neuropsychological assessment; Behavior assessment;
NEPSY II.
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1. INTRODUCAO
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1.1. Neuropsicologia

A Neuropsicologia constitui-se como disciplina cientifica que estuda relacdes entre
cerebro, cognicdo e comportamento diante de condi¢fes normais ou patoldgicas. Busca
compreender como o sistema nervoso central (SNC) modula os diferentes processos mentais,
tais como inteligéncia, atencdo, funcdo executiva, memdria e aprendizagem, linguagem,
habilidades académicas como aritmética, leitura e escrita, percep¢do, funcdo visoespacial e
visoconstrutiva, fungdo sensoriomotora, comportamentos manifestos, expressdo emocional e
caracteristicas de personalidade (Lezak, Howieson, & Loring, 2004; Cosenza, Fuentes, &
Malloy-Diniz, 2008).

O estudo inicial das relagdes cérebro e comportamento, que fundou o campo de atuagédo
da neuropsicologia, buscava topografar areas cerebrais envolvidas em diferentes e especificas
funcBes cognitivas, mas sofreu importantes mudancas. Com o0s avangos das técnicas de
neuroimagem que permitem localizar as lesbes e disfungdes mais sutis, foi necessario
reestruturar seu foco de investigacdo (Camargo, Bolognani, & Zuccolo, 2008). Passou-se a ter
maior interesse na compreensdo do processo de desenvolvimento e da emergéncia de
distdrbios cognitivos, emocionais, comportamentais e de personalidade diante de alteracdes
cerebrais decorrentes de alguma patologia, levando em consideragdo as influéncias de fatores
genéticos e ambientais (Ciasca, Guimardes, & Tabaquim, 2005; Malloy-Diniz, Fuentes,
Mattos, Abreu et al., 2010; Miranda, 2005).

Essas manifestacGes cognitivas e comportamentais podem ser decorrentes de diversas
doencas que atingem primaria ou secundariamente o SNC, tais como traumatismo
cranioencefalicos (TCE), patologias vasculares, desordens neurodegenerativas como
deméncias e esclerose mdaltipla, processos infecciosos, hipoxemia, intoxicacdo, tumor
cerebral, doencas enddcrinas e metabdlicas, epilepsia, transtornos do desenvolvimento e
psiquiatricos, dentre outros. As manifestacbes podem ocorrer em periodos distintos na
evolucdo da patologia, como na fase aguda, no decorrer da evolugédo dessa patologia, durante
seu tratamento, ou do proprio processo de desenvolvimento humano (Lezak et al., 2004).

Haase et al. (2008) apresentaram quatro etapas no processo de diagnostico
neuropsicologico. A primeira seria a do diagnostico funcional que consiste em descrever
sinais e sintomas de forma funcional, eventualmente caracterizando uma sindrome, e enfatizar
possiveis dissociacfes entre fungbes cognitivas comprometidas e preservadas. A segunda
etapa é o diagnéstico topografico: o neuropsicdlogo localiza o déficit funcional identificado

num modelo cognitivo e, a seguir, correlaciona-o a localiza¢do lesional, baseado em modelos
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de estrutura anatomofuncional do cérebro e mente. O diagnostico nosoldgico que correlaciona
0 padrdo de associacdo ou dissociacdo funcional com a etiologia, progndstico ou resposta ao
tratamento clinico constitui a terceira etapa. Por fim, ocorre o diagnéstico ecolégico que visa
avaliar o impacto dos transtornos sobre o funcionamento adaptativo psicossocial do paciente
em termos de suas percepgdes sobre a qualidade de vida e participacdo familiar, social,
profissional ou académica.

No Brasil, o desenvolvimento da Neuropsicologia cristalizou-se a partir da ultima
década do século passado, sendo oficialmente reconhecida como importante area de pesquisa
e pratica clinica com a fundacdo da Sociedade Brasileira de Neuropsicologia em 1989
(Camargo, 2008). Desde entdo, observa-se rapido avanco do conhecimento cientifico nessa
area, comesforcos de diferentes centros de pesquisa em todo o pais.

A partir dessa crescente valorizacdo da Neuropsicologia, o Conselho Federal de
Psicologia (CFP), por meio da Resolucdo 002/2004, reconheceu essa area de conhecimento
como especialidade da Psicologia. Por meio dessa resolugdo regulamentou como dever do
neuropsicologo atuar no diagndstico, no acompanhamento, no tratamento e na pesquisa da
cognicdo, emogdo, comportamento e personalidade, e na relacdo destes com o funcionamento
cerebral. Para realizacdo efetiva do seu trabalho, o neuropsicélogo deve utilizar diferentes

métodos de avaliacdo psicologica, tema a seguir abordado.

1.1.1. Avaliacdo Neuropsicoldgica

A avaliacdo neuropsicologica refere-se a um processo de avaliacdo psicoldgica que
focaliza métodos de exame do funcionamento cerebral por meio de comportamentos
manifestos em tarefas propostas. O processo de diagnostico neuropsicoldgico segue diferentes
etapas, iniciando-se com uma entrevista clinica onde o histérico do paciente deve ser
investigado. Essas informacdes serdo essenciais para a analise dos resultados e interpretacéo
do impacto cognitivo das doengas neuroldgicas. A estimativa do funcionamento pré-morbido,
nos casos de lesbes cerebrais adquiridas, € fundamental para relacionar com o desempenho
atual e chegar a conclusbes sobre possivel declinio ou alteracdo cognitiva (Mader-Joaquim,
2010).

A partir da entrevista inicial sdo estabelecidas as demandas do paciente ou do profissional
que solicitou a avaliacdo. Lezak et al. (2004) definem seis objetivos principais para a

realizacdo do exame neuropsicoldgico: 1) diagnostico; 2) cuidados e orienta¢des ao paciente;
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3) planejamento de tratamento; 4) avaliacdo do tratamento; 5) pesquisa; e 6) questdes
forenses, descritos a seguir.

No tocante ao objetivo diagndstico, a avaliagdo neuropsicoldgica constitui importante
recurso para diferenciar sintomas psiquiatricos e neuroldgicos, identificar possivel desordem
neurolégica em pacientes ndo psiquiatricos, distinguir condicdes neurolégicas e prover dados
sobre a localizacdo da leséo ou disfuncdo cerebral. Embora tenha ocorrido diminuicdo da
utilizacdo da Neuropsicologia como ferramenta para auxiliar no diagnostico clinico, em
decorréncia do desenvolvimento das técnicas de neuroimagens e exames laboratoriais,
existem certas condicbes neuropatoldgicas (tais como encepalopatia, processo demencial,
TCE leve e transtorno do desenvolvimento) que ndo sdo facilmente detectaveis por meio
dessas técnicas, sendo essencial a avaliagdo neuropsicoldgica. Ademais, apesar dos exames de
neuroimagem poderem detectar a localizac&o e a extenséo da leséo cerebral, ndo conseguem
evidenciar as consequéncias comportamentais e cognitivas decorrentes da mesma, alem de
existirem pacientes com achados de lesdes neuroanatdmicas que sdo inconsistentes com a
avaliacdo cognitiva.

Em relacdo aos cuidados e orientacfes ao paciente, na investigacdo neuropsicoldgica
obtém-se dados sobre funcdes cognitivas e emocionais, alteracbes comportamentais e
caracteristicas de personalidade, sendo possivel compreender melhor capacidades e limitagdes
desse individuo. Em posse dessas informacdes, pode-se orientar o paciente sobre atividades
de vida diaria e de vida pratica que tem potencial para realizar, bem como apontar eventual
necessidade de reestruturaces ambientais para maior nivel de independéncia funcional e
qualidade de vida.

Por meio do exame neuropsicoldgico € possivel estabelecer um plano de tratamento
adequado a cada paciente. Para formular o programa de reabilitacdo, é fundamental basear-se
nas limitacdes e nas potencialidades do individuo. Novas avaliagcbes devem ser realizadas com
intuito de analisar o tratamento inicial e as mudancas dele decorrentes, verificando o alcance
dos objetivos inicialmente propostos e a necessidade de reformular o programa de
reabilitacdo.

No que diz respeito a avaliagdo do tratamento, o exame neuropsicoldégico pode
evidenciar os efeitos positivos e negativos de tratamentos cirurgicos e testar a eficacia ou
efeitos colaterais de uma medicacdo. Na pesquisa, as técnicas de mensuracdo
neuropsicologica podem se constituir como ferramentas valiosas para estudar alteracdes
cognitivo-comportamentais subjacentes a patologias cerebrais, contribuindo também na

pratica clinica.
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Finalizando as consideracdes relativas aos objetivos postulados por Lezak et al. (2004)
para a avaliagdo neuropsicolOgica, tem-se a possibilidade de sua aplicacdo em questdes
forenses. Esta pode ser solicitada em processos legais envolvendo danos corporais e perda
funcional em casos associados a lesdo cerebral. JA em casos criminais, o réu pode ser avaliado
quando ha suspeita de que a disfuncdo cerebral pode ter contribuido para o delito cometido ou
quando ha questionamento sobre a capacidade mental do sujeito.

A partir dessas premissas, Mader-Joaquim (2010) orienta o profissional a selecionar
técnicas adequadas as questdes a serem respondidas, em fungdo das hipoOteses sobre o
disturbio do paciente, levantadas a partir da entrevista inicial e de procedimentos diagndsticos
de outros profissionais (Seabra, Macedo & Capovilla, 2012). Essas informacdes irdo definir
as areas de investigacdo, estabelecendo prioridades e fundamentando a selecdo de estratégias
a serem utilizadas (Cunha, 2000). Geralmente, o examinador inicia a avaliagdo com uma
bateria neuropsicologica que investiga as principais fun¢fes cognitivas. Posteriormente,
podem ser introduzidos demais instrumentos especificos e refinados, a depender do
desempenho inicial do paciente (Seabra et al., 2012).

A interpretacdo dos instrumentos utilizados deve considerar os resultados quantitativos, 0s
aspectos qualitativos da avaliacdo e devem ser inter-relacionados com as informacdes da
histéria clinica, da historia pessoal e de outros dados relevantes apontados durante a entrevista
e no decorrer das avaliagdes (Cunha, 2000). Esses resultados precisam ser comunicados ao
paciente e aos familiares, numa entrevista de devolucéo. As alteracdes observadas devem ser
traduzidas em exemplos das situacdes praticas, e oferecidas orientacbes e indicacbes para
acompanhamento profissional, nos casos em que se fizer necessario (Cunha, 2000; Mader-
Joaquim, 2010).

Por fim, o relatorio da avaliacdo € o resultado final do processo de avaliacdo, e a
abertura das orientagdes para a reabilitagcdo. Este constitui meio de comunicagdo oficial que
responde a demanda inicial e pode ter diversos desdobramentos. No relatorio, deve-se incluir
a descricdo e a interpretagdo das eventuais alteracbes cognitivo-comportamentais. Convém
incluir comentarios sobre a condicdo do paciente de exercer suas atividades escolares,

ocupacionais ou necessidade de atendimento especial (Mader-Joaquim, 2010).

1.1.2. Avaliacg&o neuropsicologica infantil

A avaliagdo neuropsicoldgica voltada para a infancia possui objetivos especificos, visto

que a crianca se encontra em processo de formacéo, e suas fungbes cognitivas estdo em franco
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desenvolvimento. De acordo com Simdes (2002), deve-se considerar a perspectiva
desenvolvimental nesse dominio, pois o conhecimento do desenvolvimento normal e
patoldgico é fundamental para distinguir entre atraso (no aparecimento de uma capacidade
cognitiva ou na aquisi¢cdo de uma funcdo) e uma perturbacdo neurodesenvolvimental (quando
se verifica uma alteracdo da prdpria organizacao das etapas de aquisicdo das funcgdes).

Simdes (2002) ressalta, que devido a prdpria natureza do desenvolvimento da crianca,
comportamentos que parecem patoldgicos podem ser reabsorvidos com a idade, na medida em
que ocorre a maturacdo das estruturas cerebrais. Para este pesquisador, a avaliacdo
neuropsicologica infantil ndo teria seu centro de interesse em correlagbes anatomoclinicas,
mas na identificacdo de fungbes e processos cognitivos em sofrimento. Isso porque na crianca
existe maior variabilidade entre o substrato neuroanatbmico e as manifestaces
comportamentais, visto que fungdes cognitivas podem estar menos lateralizadas e ndo sdo téo
permanentes na crianca mais nova.

As caracteristicas das alteracBes estruturais, apesar de importantes, devem ser analisadas
com cautela, ja que um dano estrutural no cérebro infantil pode ndo corresponder ao
comprometimento funcional esperado em um adulto. Essa modificagdo nas tradicionais
correlacdes estrutura e fungdo pode estar associada ao mecanismo da prioridade funcional na
reorganizacgdo cerebral, ou seja, algumas func¢Ges cognitivas como a linguagem, diante de uma
lesdo cerebral precoce, sdo preferencialmente preservadas em detrimento de outras funcdes.
Além disso, o potencial para adaptacdo e plasticidade do cérebro é acentuado na infancia
(Ferreira, Coutinho, Freitas, Malloy-Diniz, & Haase, 2010).

O diagnostico infantil precoce de ordem neuropsicol6gica é fundamental para formular
tratamentos visando aumentar a probabilidade de recuperacdo funcional do cérebro e
promocdo da reestruturacdo da organizacdo cerebral e da plasticidade neuronal (Ferreira et al.,
2010). Apresenta papel preventivo para a crianca ndo desenvolver dificuldades em outras
etapas da vida. A partir do exame neuropsicoldgico é possivel, por exemplo, oferecer
orientacdes aos professores sobre estratégias de ensino que favorecam a aprendizagem da
crianca, compensando as dificuldades. A intervencdo precoce visa minimizar consequéncias
no desenvolvimento cognitivo, emocional e social da crianga (Costa, Azambuja, Portuguez &
Costa, 2004).

A avaliacdo neuropsicoldgica infantil constitui num processo que implica na
investigacdo do comportamento da crianca e fatores ambientais, por meio de entrevista,
questionarios e testes psicoldgicos adequados. E importante averiguar variaveis que possam

ter implicagcdes na organizacdo cerebral infantil, como historia de vida, contexto psicossocial
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(fatores familiares, educacionais e socioecondmicos), caracteristicas fisicas, género, fase do
desenvolvimento e possiveis danos cerebrais, especificando sua extensdo, localizacdo e tempo
de leséo (Capovilla, 2007; Cunha, 2000; Ferreira et al., 2010).

Os instrumentos a serem utilizados devem obter visdo geral das fungdes cognitivas e
respeitar as caracteristicas do individuo, nivel de escolaridade e contexto socioecondémico e
cultural ao qual pertence (Cunha, 2000; Miranda, 2005). Lefévre (2004) ressalta que os testes
neuropsicologicos devem abranger a avaliagdo das fungbes cognitivas de acordo com o
processo maturacional do cérebro, uma vez que a crianga em desenvolvimento expressa ampla
variacdo comportamental e que a metodologia utilizada variard conforme a idade da crianca e
analisada de forma quantitativa e qualitativa. Os resultados dos instrumentos devem ser
interpretados a luz das etapas de desenvolvimento correspondentes a cada faixa etaria (Costa
etal., 2004).

Para conduzir de maneira apropriada essa investigacdo € importante realizar uma
observagdo detalhada das respostas gerais do paciente diante da prova e da situacdo da
avaliacdo. Deve-se efetuar o registro qualitativo da responsividade do paciente,
reconhecimentos dos proprios erros, respostas emocionais e caracteristicas de execucdo das
tarefas (Capovilla, 2007; Seabra et al., 2012). Precisa existir, por parte do examinador, a
compreensdo de que os protocolos de avaliacdo neuropsicoldgica ndo devem ser estaticos,
visto que funcdo ou disfuncdo cognitiva pode se expressar em varios contextos em que se
desenvolve, como, por exemplo, refletir fatores culturais, familiares, escolares e do
desenvolvimento cerebral (Miranda, Borges & Rocca, 2010).

Visando a adequada avaliacdo das funcbes neuropsicoldgicas infantis € preciso dispor
de instrumentos precisos, validados e normatizados para essa populacdo. No Brasil,
pesquisadores e clinicos se deparam com uma caréncia de testes psicologicos desenvolvidos e
padronizados para o contexto sociocultural e linguistico do pais, levando a prejuizo e
limitacdo do uso adequado de instrumentos sistematizados para auxiliarem no diagnostico
neuropsicoldgico (Fonseca et al., 2008; Seabra et al., 2012).

Diante desse contexto, 0 CFP por meio da Resolugdo 002/2003, buscou regulamentar a
elaboracdo, o uso e a comercializacdo de testes psicoldgicos. Esta resolugdo visa avaliar a
qualidade técnica dos testes psicoldgicos por meio do estabelecimento de alguns requisitos
obrigatorios como fundamentacdo tedrica, validade e precisdo (propriedades psicométricas do
instrumento), sistema de aplicacdo, interpretacdo e correcdo dos escores, reunindo todas essas
informagdes em um manual. O CFP criou também o Sistema de Avaliacdo dos Testes

Psicolégicos (SATEPSI) com objetivo de sistematizar e divulgar informacdes sobre a
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avaliagdo dos testes psicoldgicos, incluindo dados relativos aos instrumentos considerados
favoraveis para uso no pais. Esse sistema tornou-se um importante auxilio ao psicologo para
consultar a adequacdo psicométrica e cientifica de instrumentos psicolégicos a serem

utilizados na sua pratica clinica.

1.1.3. Instrumentos de avaliacdo neuropsicoldgica para criancas

De acordo com Ferreira et al. (2010), a avaliacdo neuropsicologica infantil pode se
constituir em um grande desafio, vista a escassez de instrumentos atuais disponiveis para a
atuacdo do neuropsicologo no Brasil. Em pesquisa realizada em Novembro de 2012, foram
encontrados 15 testes psicolégicos considerados favoraveis no SATEPSI (CFP, 2012) e que
contribuem para 0 exame neuropsicoldgico em criancas, avaliando especificos dominios
cognitivos. Para avaliacdo da inteligéncia geral encontram-se disponiveis: Escala de
Maturidade Mental Colimbia — CMMS (Alves & Duarte, 2001), DFH - Desenho da Figura
Humana — Escala Sisto (Sisto, 2005), Matrizes Progressivas Coloridas de Raven - Escala
Especial (Angelini, Alves, Custddio & Duarte, 1999), TEI- Teste Equicultural de Inteligéncia
(Andrade & Alves, 2002), TIG-NV - Teste de Inteligéncia Geral Ndo Verbal (Tosi, 2006),
TNVRI - Teste Ndo Verbal de Raciocinio para Criangas (Pasquali, 2005), TONI-3 (Forma A)
-Teste de Inteligéncia Ndo Verbal (Santos, Noronha & Sisto, 2006), R2 -Teste Ndo Verbal de
Inteligéncia para Criancas (Rosa & Alves, 2000), RIn -Teste de Raciocinio Inferencial (Sisto,
2007), WISC Il - Escala de Inteligéncia Wechsler para Criangas (Figueiredo, 2002).
Referente a avaliacdo da atencdo consta o Teste D2 de Atencdo Concentrada (Bittencourt,
2000). Para funcdo executiva, o Teste Wisconsin de Classificagdo de Cartas (Cunha et al.,
2004). Na investigacdo de memoria € possivel utilizar o teste de reproducdo de memoria das
Figuras Complexas de Rey (Oliveira & Rigoni, 2008). Como instrumentos da percepcao
visual e visoconstrucdo, o0 B-SPG - Teste Gestaltico Visomotor de Bender - Sistema de
pontuacdo gradual (Sisto, Noronha & Santos, 2006) e teste de cOpia das Figuras Complexas
de Rey (Oliveira & Rigoni, 2008). Na avaliacéo de lateralidade e orientacdo direita-esquerda
existe a Bateria Piaget-Head (Toni, 2006).

E possivel constatar a existéncia de poucos instrumentos neuropsicolégicos disponiveis
no pais voltados para a faixa etdria infantil, apesar dos grandes avancos observados na
Neuropsicologia nos ultimos anos e da criacdo de diferentes instrumentos de avaliacdo
psicoldégica em outros paises. Ferreira et al. (2010) e Miranda (2005) relatam que foram

realizados poucos estudos de validagdo e normatizacdo de testes psicologicos para a
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populacdo brasileira, limitando a pesquisa e a pratica clinica em neuropsicologia infantil.
Muitas vezes os testes utilizados nessa area sdo simplesmente traduzidos, ndo respeitando
critérios técnicos adequados.

Vale ressaltar, que alguns grupos de pesquisa em diferentes regies no pais vém
reunindo esforcos para construir ou padronizar instrumentos neuropsicologicos para
avaliacdes de algumas funcBes cognitivas especificas. Capovilla (2007), Malloy-Diniz et al.
(2010) e Hutz (2012) relacionam alguns instrumentos em fase de pesquisa no contexto
brasileiro que abrangem a faixa etaria infantil.

Na avaliacdo de memoria destacam: Teste de Aprendizagem Auditivo-Verbal de Rey —
RAVTL (Oliveira e Charchat-Fichman, 2008) que avalia memoria recente e de
reconhecimento, aprendizagem e suscetibilidade a interferéncias. Para memoria operacional e
esboco visoespacial, os Blocos de Corsi (Miranda et al., 2007). A Bateria Memo (Abreu &
Mello, 2008) examina o uso de estratégias de categorizacdo em memdria de curta e longa
duracéo.

Para atencdo vem sendo desenvolvidos estudos com os seguintes instrumentos: Teste de
Atencgdo por Cancelamento (Montiel & Capovilla, 2006a) avalia atencdo seletiva e alternada;
Teste de Trilhas — Partes A e B (Montiel & Capovilla, 2006b) investiga manutencdo da
atencdo e capacidade de alternar entre estimulos relevantes; Teste de Atencdo Visual -TAVIS-
3 (Coutinho, Mattos, Araujo, Borges & Alfano, 2008) avalia atengdo visual seletiva, alternada
e sustentada; Conner’s Continuous Performance Test — CPT (Miranda, Sinners, Pompeia &
Bueno, 2008) examina a sustentacdo da atencdo e controle inibitorio.

Na avaliagdo das fungdes executivas sdo destacados: Teste de Stroop (Capovilla,
Montiel, Macedo, & Capovilla, 2005) investiga atencdo seletiva, flexibilidade mental e
controle inibitorio; Teste da Torre de Londres (Malloy-Diniz et al., 2008) e Torre de Handi
(Gonsalez, Rocca, Malloy-Diniz & Rodrigues, 2005) avaliam planejamento e solugdo de
problemas; Children Gambling Task (Mata et al., 2010) verifica estagios iniciais do processo
de tomada de decisdes; Matching Familiar Figures Test 20 - MFFT-20 (Rodrigues, Rocca &
Fuentes, 2010) avalia reflexibilidade e impulsividade.

Os testes desenvolvidos para avaliagdo de linguagem sdo: Lista de Avaliacdo de
Vocabulario Expressivo (Capovilla & Capovilla, 1998) verifica a linguagem oral expressiva,;
Teste Informatizado de Nomeacéo de Figuras por Escolha (Capovilla et al., 2004b) examina a
capacidade de nomeacdo; Teste de Fluéncia Verbal — FAS (Capovilla, 2007) avalia a fluéncia
verbal fonoldgica; Teste de Vocabulario por Imagens Peabody (Capovilla & Capovilla, 1998),
Token Test (Malloy-Diniz et al., 2007) e Bateria Informatizada de Linguagem Oral — BILOV3
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(Joly, 2009) avaliam a compreensdo verbal; Avaliagdo Neuropsicolégica do Processamento
Lexical para Criancas - BANPLE (Freitas, 2010) investiga o processamento lexical.

Os instrumentos para avaliacdo da leitura e escrita e processos afins como Prova de
Consciéncia Fonoldgica (Capovilla & Capovilla, 1998) e Sintatica (Capovilla & Capovilla,
2006) e Teste de Consciéncia Fonolégica sdo: Instrumento de Avaliacdo Sequencial —
CONFIAS (Moojen et al., 2003); Teste de Competéncia de Leitura de Palavras e
Pseudopalavras TCLPP (Seabra & Capovilla, 2010); Teste de Competéncia de Leitura de
Sentencas (Capovilla et al., 2004a); Protocolo Cognitivo-Linguistico — PACL (Capellini &
Smythe, 2008); Prova de avaliagcdo dos processos de leitura -PROLEC (Capellini, Oliveira &
Cuetos, 2010); Bateria de avaliacdo de habilidades cognitivas preditoras da leitura; Teste de
Desempenho Escolar — TDE (Stein, 1994).

Para 0 processamento visoespacial existem: Teste de Organizacdo Visual Hooper
(Tosello, 2005) e Teste de Avaliacdo de Habilidade Visoespacial —TAHLVES (Alves,
Moréavia, Campos, Paula, & Malloy-Diniz, 2010) que avaliam a capacidade de analise e
sintese visoespacial, rotacdo mental e reorganizacdo conceitual; e o Teste Imagética Baby
(Lopes, Capovilla, Berberian, Capovilla & Macedo, 2006).

Esses instrumentos de avaliacdo psicolégica tém sido pesquisados em suas possiveis
aplicagdes no campo da neuropsicologia, sobretudo na &rea infantil. No entanto, em muitos
casos esses trabalhos encontram-se restritos em especificas instituicdes de pesquisa,
vinculados a demandas inerentes da pratica clinica desses centros. Mader-Joaquim (2010)
ressalta que as questdes culturais e educacionais merecem atencdo especial nessa area. Refere
que, apesar da unidade da lingua em todo o Brasil, existe imensa diversidade cultural e
importantes diferencas educacionais relacionadas as condi¢fes econdmicas, ja que areas
economicamente bem desenvolvidas dos grandes centros contrastam com regioes
extremamente pobres. Nessa perspectiva, o intercambio cientifico entre pesquisadores
brasileiros desta area, procurando-se examinar os instrumentos de avaliagdo neuropsicologica
em diferentes contextos socioculturais, torna-se uma necessidade diante da dimensdo

territorial brasileira.
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1.2. NEPSY II: Avalia¢do Neuropsicologica do Desenvolvimento

Entre as pesquisas na area de avaliacdo neuropsicologica infantil na populacdo
brasileira, destaca-se o estudo em andamento com a bateria NEPSY II: Avaliacdo
Neuropsicologica do Desenvolvimento, originalmente publicado por Korkman, Kirk e Kemp
(2007). Esse teste encontra-se em processo de validacdo no Brasil, ja traduzido e adaptado, e
atualmente, em fase de coleta de dados para normatizacdo, sendo o estudo coordenado no
Brasil por Argollo (2010) da Universidade Federal da Bahia (UFBA) em parceria com a
Universidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP).

O NEPSY Il é uma bateria de testes neuropsicoldgicos que avalia criangas e
adolescentes entre 3 a 16 anos de idade, sendo a primeira edicdo desse instrumento publicada
em 1998 (Korkman, Kirk & Kemp, 1998). A segunda edi¢cdo do NEPSY foi formulada para
avaliar seis dominios cognitivos: atencdo/funcdo executiva, aprendizagem/memoria,
linguagem, percepcdo social, processamento visoespacial, e sensoriomotor. Esse instrumento
encontra-se descrito detalhadamente no topico relativo a “materiais”.

A fundamentacdo tedrica do NEPSY é baseada no pensamento luriano, pressupondo
que o sistema cerebral trabalha em conjunto para gerir fungdes cognitivas complexas, sendo
necessario incorporar, na administracdo e interpretacdo dos testes, flexibilidade e aspectos
qualitativos. Foi construido e normatizado para avaliar o desenvolvimento neuropsicologico
infantil, apresentando quatro aplicacGes principais: a) detectar possiveis déficits individuais
que interferem na aprendizagem; b) avaliar lesdo e disfuncGes cerebrais, sua extensdo no
desenvolvimento e funcionalidade dos dominios cognitivos; c¢) proporcionar aos
pesquisadores e clinicos indicadores que possibilitem acompanhar, longitudinalmente, os
pacientes para identificar e clarificar a dinamica do desenvolvimento de tipos especificos de
lesdes ou disfungdes cerebrais; d) constituir-se como instrumento Vvalido e fidedigno para
avaliar o desenvolvimento neuropsicologico infantil normal e atipico (Ahmad & Warriner,
2001).

O NEPSY I constitui importante instrumento na avaliagdo neuropsicolégica infantil,
pois abrange diversas fun¢bes cognitivas, permite flexibilidade de aplicacdo e oferece dados
quantitativos e qualitativos. A utilizacdo de uma bateria neuropsicoléogica que avalia uma
larga faixa etaria pediatrica possibilita realizar avaliagbes repetidas em intervalos regulares de
tempo. Essas diferentes avaliacbes promovem dados objetivos e confiaveis sobre o
desenvolvimento do processo cognitivo e permite acompanhar o curso de uma desordem

cerebral, auxiliando na avaliacdo de eventual tratamento. As investigacfes cientificas com o
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NEPSY Il podem ainda estabelecer paralelos entre diversos grupos clinicos, permitindo
analise comparativa com evidéncias da literatura internacional. No entanto, por ser um
instrumento recente no Brasil, fazem-se necessarios diversos estudos para avaliar sua
adequacgdo técnica e na pratica clinica, sobretudo relativa as possibilidades de aplicacdo em
tipos especificos de patologias.

Diferentes pesquisas na literatura internacional tém utilizado o NEPSY na avaliacdo
neuropsicologica de diversos grupos clinicos. No estudo com 172 criangas ex-prematuras
extremas com idade média de cinco anos, Mikkola et al. (2005) utilizaram os instrumentos
Wechsler Preschool (WPPSI) e NEPSY. Foram identificados resultados de Quociente de
inteligéncia (QI) geral, verbal e de execucdo na média, porém abaixo do Grupo Controle.
Todos os dominios cognitivos avaliados pelo NEPSY estavam abaixo da média,
principalmente as habilidades visoespacial e sensoriomotora. Marlow, Hennessy, Bracewell,
Wolke e EPICure Study Group (2007) compararam 180 criancas ex-prematuras (idade média
de seis anos) com 160 criancas de desenvolvimento tipico, examinando as fun¢des motora e
executiva por meio da Kaufman Assessment Battery for Children e o NEPSY. O Grupo
Clinico apresentou dificuldade em habilidades motora, visoespacial e perceptomotora, e
tendiam a cometer mais erros de omissdo e a ndo finalizar as tarefas de atencdo visual e
funcéo executiva. Lind et al. (2010) estudaram 97 criancas com 5 anos de idade que nasceram
com muito baixo peso (<1501g) comparando com 161 controles, por meio WPPSI e NEPSY.
O Grupo Clinico tinha capacidade intelectual média, ainda que menor do que o Grupo
Controle, e todas as funcGes neuropsicolégicas, com excepcdo de memoria verbal,
apresentaram resultados significativamente inferiores.

Perner, Kain e Barchfeld (2002) realizaram investigacdo com 24 criancas entre 4 a 6
anos de idade, sendo constatada baixa performance no dominio de funcéo executiva/atencdo
do NEPSY, sinalizando risco para Transtorno do Déficit de Atencdo/ Hiperatividade (TDAH).
Na pesquisa de Korkman e Pesonen (1994) foram avaliadas 21 criangas com TDAH, 12 com
problemas de aprendizagem e 27 com TDAH e problemas de aprendizagem. O grupo com
TDAH teve dificuldade em controle e inibicdo de impulso, enquanto o grupo com problemas
de aprendizagem sinalizou dificuldade em processamento fonoldgico, span de memdria verbal
e narrativa e QI verbal. O grupo com TDAH e problema de aprendizagem evidenciou
dificuldades similares aos grupos anteriores, além de prejuizo na atencdo concentrada e
problema visomotor.

Criangas com dificuldade de leitura foram avaliadas por Crews ¢ D’ Amato (2010) por

meio dos subtestes de linguagem e memoria/aprendizagem do NEPSY, sugerindo
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envolvimento do processo de memdria e ndo apenas do processo fonoldgico nessa inabilidade.
Em outra pesquisa com 26 surdos submetidos a implante coclear entre 6 e 14 anos, observou-
se escores na média nos subtestes sensoriomotor e visoespacial do NEPSY e leitura, porém
baixo desempenho em compreensdo de vocabulario e memoria operacional (Fagan, Pisoni,
Horn, & Dillon, 2007).

Joseph, McGrath e Tager-Flusberg (2005) investigaram 37 criancas autistas com QI
verbal e ndo verbal na media comparando-as com 31 criancas saudaveis, procurando avaliar a
relacdo entre funcdo executiva e linguagem. Constatou-se dificuldade em funcdo executiva
como planejamento, memoria operacional e inibicdo no grupo de autistas, porém ndo houve
correlacdo estatisticamente significativa entre fungdo executiva e linguagem. Outro estudo
apoia a utilidade de NEPSY Il como instrumento sensivel para descrever o perfil
neuropsicoldgico de criancas com transtorno do espectro autista de alto funcionamento.
Narzisi, Muratori, Calderoni, Fabbro e Urgesi (2012) compararam 22 criancas do Grupo
Clinico com 44 criancas saudaveis. Os resultados mostraram que no Grupo Clinico apenas o
processamento visuoespacial foi relativamente preservado, enquanto foram observados
déficits na atencdo/ funcdo executiva, aprendizagem e memdria, processamento sensoriomotor
e percepcdo social.

No Brasil, o Unico estudo clinico publicado com o NEPSY, até o momento, foi
realizado por Nunes et al. (2010) com dois casos clinicos de criancas com anemia falciforme.
O primeiro tinha historia de acidente vascular cerebral (AVC) com hemiparesia a esquerda,
apresentando desempenho intelectual médio inferior, baixo desempenho académico e extenso
prejuizo de funcbes cognitivas como atencdo visual, memoria operacional, linguagem,
flexibilidade cognitiva, habilidades sensoriomotora, visoespacial e visoconstrutiva. O segundo
teve ataque isquémico transitorio, constatando-se dispraxia motora e oromotora, diminuicao
da atencdo visual e memoria verbal.

Em sintese, pode-se identificar pelos estudos descritos, que a bateria NEPSY tem se
mostrado Util e adequada para identificar informagdes relevantes sobre o funcionamento
neuropsicologico em diferentes situacdes, favorecendo a proposicdo de intervencdes na
prética clinica. No entanto, carece de novas investigacoes cientificas de modo a fortalecer
suas possibilidades informativas, sobretudo no contexto nacional e em grupos clinicos, razao
da atual proposta de pesquisa que focalizard criancas com doenca falciforme, patologia a

seguir explanada.
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1.3. Doenga falciforme

A oferta de oxigénio as células é de fundamental importancia para o bom
funcionamento de todo o organismo, bem como do cérebro. O oxigénio é transportado pela
corrente sanguinea, liga-se de modo reversivel as heméacias por meio da hemoglobina. Essa é
composta do grupo heme e de quatro cadeias de globina (duas unidades o e duas unidades B).
A doenca falciforme (DF) decorre da mutacdo do gene da cadeia p da hemoglobina, sendo
doenca hereditaria com transmissdo autossdmica recessiva. As mutagcbes podem ser
homozigoticas formando a hemoglobina S (Hb SS), denominada de anemia falciforme (AF),
ou heterozigoéticas desencadeando as variantes da hemoglobinopatia SC (Hb SC) e SB
talassemia (Hb SB) que se divide em S+ e SB°.

O diagnostico normalmente € suscitado ao nascimento por meio de triagem neonatal
(teste do pezinho). Inicialmente, eram utilizados dois procedimentos eletroforéticos
associados: a eletroforese em acetato de celulose e pH alcalino, seguida da eletroforese em
agar citrato em pH acido. Atualmente, a maioria dos programas de triagem neonatal substituiu
0s métodos convencionais pela eletroforese por focalizacdo isoelétrica (IEF) e/ou pela
cromatografia liquida de alta resolucdo (HPLC) (Ferraz & Murao, 2007). Segundo dados do
Programa Nacional de Triagem Neonatal (Mistério da Salde [MS], 2006), estima-se que
nascga, por ano no Brasil, cerca de 3.500 crian¢as com DF, com maior prevaléncia em negros,
pardos e afrodescendentes, principalmente nas regides Norte e Nordeste (MS, 2010).

Na DF, a hemacia perde sua capacidade de reversibilidade e de adequar-se ao calibre do
vaso sanguineo e voltar a forma biconcava, passando a apresentar forma em foice. Essa
hemécia falcémica ndo realiza o adequado transporte de oxigénio e se torna mais aderente ao
endotélio. Esses fatores acarretam destruicdo prematura das heméacias caracterizada por
anemia hemolitica, vaso-oclusdo de microvasculatura (crises falcémicas) que causa isquemia
em VAarios orgaos, e sindrome toracica. O tratamento é determinado por critérios médicos,
sendo utilizados como principais farmacos: penicilina benzatina como forma profilatica
contra infeccBes; acido folico para hematopoiese; hidroxiureia (HU) que constitui um agente
indutor da sintese de hemoglobina fetal; e hemotransfusdao (MS, 2002, 2010).

Os portadores de DF podem ser subdivididos de acordo com a composicdo genética e
implicagBes clinicas. Os subtipos genéticos SS e SP° sdo associados ao maior risco para
complicages clinicas precoces, menor nivel de hemoglobina, crises de dor mais frequentes e

tendem a apresentar mais problemas neuroldgicos. Assim, esse grupo é denominado de alto
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risco, quando comparado aos subtipos SC e SPp+, considerados de baixo risco (Grueneich et
al., 2004; Puffer, Schatz & Roberts, 2010; Schatz, Puffer, Sanchez, Stancil & Roberts, 2009).

Dentre as complicacfes associadas a DF ressalta-se 0 AVC. Estima-se que ocorra em
6% das criangas com AF (MS, 2006), havendo maior incidéncia entre 2 a 9 anos e apds o0s 20
anos, levando a diversas sequelas neuroldgicas e déficits cognitivos (Angulo, 2007). E bem
estabelecido na literatura 0 comprometimento cognitivo decorrente do AVC em criangas com
DF, associando-se a baixo funcionamento intelectual geral, verbal e de execucdo (Wang et al.,
2001; Gold, Johnson, Treadwell, Hans & Vichinsky, 2008), e prejuizos de funcbes especificas
como linguagem (Armstrong et al.,, 1996), atencdo e funcdo executiva (Brown et al., 2000;
Nabors & Freymuth, 2002; Wang et al., 2001), organizacdo perceptiva (Bernaudin et al.,
2000), habilidade visomotora (Armstrong et al., 1996; Bernaudin et al., 2000; Gold et al.,
2008) e desempenho académico (Nabors & Freymuth, 2002; Wang et al., 2001; Gold et al.,
2008). Entretanto, mesmo na auséncia de evidéncias clinicas para AVC, tém sido
mencionadas alteragdes cognitivas associadas a esse Grupo Clinico.

Estudos utilizando neuroimagem por Ressonancia Magnética (IRM) encontraram
criancas portadores de DF com alteracdo nesse exame, mesmo sem historia prévia de AVC e
comexame neurolégico normal. A partir desse achado, foi definido pelo Cooperative Study of
Sickle Cell Disease — CSSCD (Wang et al., 2001) trés grupos principais de criangas com DF
baseados nos resultados da IRM: infarto cerebral clinico (AVC), infarto cerebral silencioso
(ICS) ou sem infarto (normal). Esse ultimo € constituido por criancas sem alteracdo na IRM e
no exame neurolégico. De acordo com Angulo (2007), o ICS é a lesdo cerebral mais
frequente, ocorrendo na Hb SS em 11% até os 4 anos e 22% até 14 anos, no Hb SC em 6% e
na SP talassemia em 15% dos casos.

Doppler Transcraniano (DTC) também € usado nas avaliacbes das criangas com DF.
Esse exame consegue predizer maior risco para infarto cerebral, pois detecta estenose
cerebrovascular, baseado no aumento da velocidade do fluxo sanguineo cerebral (VFSC) na
artéria estreitada. Em geral, os portadores de DF apresentam aumento da VFSC entre 40-50%,
e quando excede a velocidade de 170 cm/seg ha maior probabilidade de infarto cerebral. A
partir disso, foram estabelecidas orientacGes técnicas para padronizagdo dos valores do DTC
em criangas com DF, considerando-se velocidade normal < 170 cm/seg, condicional entre
170-200 cm/seg, e anormal > 200 cm/seg (Kral & Brown, 2004). A VFSC é inversamente
proporcional ao didmetro da artéria, valores mais altos estdo associados a hipoperfusdo na
vasculatura distal, ocasionando hip6xia crénica em algumas regiées cerebrais, e por isso €

considerada importante preditor do funcionamento cognitivo infantil.
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1.3.1. Doenca falciforme e avaliagdo neuropsicoldgica infantil

Houve crescimento das investigacdes de criancas com DF na tentativa de caracterizar o
perfil neuropsicologico nesse Grupo Clinico. Para caracterizar esse contexto, foi realizada
revisao de literatura cientifica sobre o tema, incluindo estudos transversais e/ou longitudinais,
cujo Grupo Clinico envolvesse crianga (entre 6 a 12 anos) com DF. Esse levantamento
bibliografico englobou o periodo entre 1963 e 2013 nas bases de dados PubMed e Psychlinfo,
utilizando como palavras-chave: "sickle cell disease” AND "child" AND "neuropsychology”,
"psychometrics", "cognition", "mental processes", "intelligence”, "attention", ‘“executive
function”, "memory", "language”, “visual spatial”, “spatial skill”’, “motor skill”, “visual
motor”, "learning", “academic” e “education”. Foram excluidas pesquisas com amostra
restrita a idade pré-escolar ou adolescéncia, e aquelas que faziam referéncia exclusiva as
criancas com AVC. Desse modo, foram recuperados 40 artigos cientificos, integralmente
examinados com a finalidade de se identificar tendéncias gerais dos estudos e variaveis
relevantes para a compreensdo e a intervencdo junto a criangas com DF.

O tamanho das amostras clinicas teve grande variacdo de 15 a 222 pacientes, com média
de 57 casos. Algumas pesquisas incluiram Grupo Controle (n = 23), sendo o tamanho médio
dessas amostras composto por 31 criangas, com variacdo entre 10 a 81 participantes,
formados por irmaos (10 estudos), criancas da comunidade (quatro estudos), escolares (quatro
estudos), irmdos e colegas (um estudo), filhos de funcionarios do hospital (dois estudos) e
outros Grupos Clinicos (dois estudos). Ressalta-se que houve justaposicdo de participantes
entre algumas investigagoes.

Alguns estudos buscaram associacdo dos resultados neuropsicolégicos com exames
neuroldgicos, principalmente IRM estrutural (20 trabalhos) e DTC (6 estudos). Resultados da
IRM para definirem grupos mais especificos, sugeriram que a DF em si mesma ndo tem
efeitos significativos no desenvolvimento cognitivo, mas que deficits neuropsicolégicos
encontrados nesses pacientes sem hitorico evidente de AVC podem se dever a inclusdo de
individuos com ICS (Craft, Schatz, Glauser, Lee, & DeBaun, 1993). Dessa forma, novas
investigacdes tem sido realizadas com objetivo de comparar esse Grupo Clinico com IRM
normal e aquelas com ICS.

Foram analisadas 18 investigacOes cientificas que ofereceram dados suficientes para
verificar a incidéncia de ICS por meio da técnica de IRM convencional. As amostras de
criangas com DF sem evidéncia clinica de AVC variaram em termos quantitativos de 15 a 212

participantes, com media de 67 casos. A amostra com ICS teve prevaléncia média aproximada
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de 24%, variando entre 13 a 67% nos diferentes estudos. A maioria das lesdes estruturais
identificadas no ICS foi situada nos lobos frontais, isoladas ou associadas com outras areas
(Scantlebury et al., 2011; Gold et al., 2008), chegando a acometer 90% desse grupo (Brown et
al., 2000). Infartos frontais foram frequentemente associados com les6es nas regides cerebrais
subcorticais, correspondendo a 85% do ICS encontrados por White et al. (2006) ou
relacionados a lesGes na substancia branca (Schatz, Brown, Pascual, Hsu, & DeBaun, 2001;
Kral et al., 2006). Alguns observaram lesdes envolvendo essencialmente a substancia branca
(Grueneich et al., 2004; Bernaudin et al., 2000). Comprometimentos em outras regides
cerebrais foram menos reportados, como lobo parietal ou lobo occipital (Gold et al., 2008),
ganglios da base ou substancia branca do lobo parietal (Schatz et al., 2001; Kraletal., 2006) e
talamo (Schatz et al., 2001).

Em relacdo as pesquisas com DTC, o tamanho das amostras clinicas sem AVC variou
entre 25 a 132, com média aproximada de 53 participantes. Cinco estudos ofereceram dados
suficientes para averiguar a prevaléncia de alteracdo esse exame no Grupo Clinico. Foram
classificados como DTC anormal de zero a 48% da amostra nesses diferentes estudos e como
DTC condicional de 6 a 33% dos participantes (Bernaudin et al., 2000; Kral et al., 2003,
2006; Sanchez, Schatz, & Roberts, 2010; Hijmans, Grootenhuis et al., 2011). As velocidades
patolégicas foram identificadas por Kral et al. (2003, 2006), principalmente na artéria cerebral
média (ACM) e na artéria cardtida interna (ACI). Ruffieux et al. (2013) encontraram alteracao
também na artéria oftdlmica, na artéria cerebral anterior (ACA) e na artéria basilar (ABAS).
Nos estudos que utilizaram DTC, foi verificado que alteracdo da VFSC ocorreu quase que
igualmente entre os dois hemisférios cerebrais (Kral et al., 2003; 2006; Ruffieux etal., 2013).

Em relacdo aos resultados especificos obtidos com os testes neuropsicoldégicos
identificados na presente revisdo bibliografica, serdo mencionados a partir dos seguintes
dominios cognitivos: inteligéncia, atengdo/funcéo executiva, memoria, linguagem, habilidade
visoespacial, funcdo sensoriomotora e desempenho académico. Em cada fun¢do cognitiva
foram descritas as pesquisas com criangas com DF de forma geral e, posteriormente, foram

especificadas aquelas que utilizaram dados dos exames neuroldgicos como IRM e DTC.

¢ Inteligéncia
Quociente Intelectual (QI) total tem sido utilizado como principal medida para avaliar
a inteligéncia, sendo as escalas Wechsler o instrumento mais utilizado nos trabalhos aqui
encontrados, correspondendo a 86% dos estudos que avaliaram esse dominio. Acrescido da

informac&o sobre QI total, alguns autores oferecem dados sobre o QI verbal e de execucéo.
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Diversos estudos apontam para prejuizo cognitivo generalizado nas criangas com DF
guando comparadas ao Grupo Controle (Schatz, Finke, & Roberts, 2004; Steen et al., 2005;
Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011; Noll et al., 2001). Esse dano foi descrito como suave por
Swift et al. (1989), pois constataram que 19% dos pacientes tiveram QI total abaixo de 70,
apesar de apresentarem diferenca média de quase 19 pontos com irmdos saudaveis. Ja para
Steen, Xiong, Mulhern, Langston e Wang (1999) e Hijmans, Fijnvandraat et al. (2011) a
incidéncia de deficiéncia mental leve foi maior, aproximadamente 33%. Puffer et al. (2010)
verificaram pontuacdo cognitiva mais baixa, cerca de 10 pontos, somente no grupo DF de alto
risco, ndo observando discrepancia entre o grupo de baixo risco com Grupo Controle.
Wasserman, Wilimas, Fairclough, Mulhern e Wang (1991) observaram que 0s Grupos Clinico
e Controle tiveram pontuacao abaixo da média normativa em todos os subtestes da escala de
inteligéncia, ainda assim, o QI total foi significativamente menor no grupo DF.

Em referéncia ao QI verbal e de execugdo, Swift et al. (1989) e Steen et al. (2003, 2005)
verificaram menor desempenho no Grupo Clinico. Por sua vez, Noll et al. (2001) constataram
pior desempenho no Grupo Clinico apenas no QI verbal e, Wasserman et al. (1991), apenas
no QI de execucéo.

Divergente dos dados anteriores, trés estudos utilizando como Grupo Controle irmaos
saudaveis, sugeriram que a DF em si ndo afeta o funcionamento intelectual, visto que nao foi
encontrada diferenca entre os grupos (Chodorkoff & Whitten, 1963; Brown et al., 1993;
Goonan, Goonan, Brown, Buchanan, & Eckman, 1994). Alguns autores tém enfatizado que os
déficits cognitivos devem-se ao AVC ou ICS freqlentemente associados com DF. Craft et al.
(1993) avaliaram criangas com AF com IRM normal, ndo encontrando evidéncia de
comprometimento neuropsicologico. De forma complementar, Thompson et al. (2003)
identificaram que as criangcas com ICS ou AVC tiveram escores mais baixos do que o Grupo
IRM normal, diminuindo em média, no QI geral, 3,8 pontos para ICS e 14,4 pontos para
AVC. Por sua vez, Bernaudinetal. (2000) mostraram duas distribuicGes na escala de QI geral
em pacientes com ICS: uma com baixo QI e uma com QI normal, indicando influéncia de
outros fatores no funcionamento cognitivo global.

Essa tendéncia dos dados foi confirmada por Steen et al. (1999, 2003) que verificaram
que as criancas com ICS tiveram menor rendimento intelectual quando confrontados com o
Grupo IRM normal. No entanto, Steen et al. (2005) encontraram diferencas entre 0s grupos e
detectaram baixo desempenho nos escores de QI em criangcas sem qualquer anomalia
detectada por IRM, sugerindo que esse exame neurolégico ndo é sensivel a certos tipos de

danos que podem produzir deterioracdo cognitiva na DF. Essas achados sdo corroborados por
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Wang et al. (2001) que constataram pior desempenho cognitivo geral no Grupo ICS na
maioria das faixas etarias entre 6 a 18 anos, com cerca de cinco pontos a menos nos QI total,
verbal e de execucdo. E também certificaram que as criancas com hemoglobina SS com IRM
normal apresentaram alteragdes cognitivas, sendo que 9% dessa amostra, aos 10 anos de
idade, manifestaram deficiéncia intelectual.

O padrdo dos escores de QI foi diferente nos estudos examinados, a depender dos
resultados da IRM. No Grupo IRM normal, o QI verbal foi significativamente maior do que o
QI de execucdo, porém no Grupo ICS o desempenho em ambos foi reduzido (Steen et al.,
2003). Demais pequisas observaram prejuizo no funcionamento verbal do Grupo ICS quando
comparados com pacientes com IRM normal (Armstrong et al., 1996; Bernaudin et al., 2000;
Wang et al., 2001). De forma divergente, Steen et al. (2003) encontraram diferenca entre os
grupos avaliados somente no QI de execucéo.

Schatz, White, Moinuddin, Armstrong e DeBaun (2002) relacionaram o funcionamento
cognitivo com resultados da IRM por meio da mensuracdo da quantidade de perda tecidual no
ICS identificada pelo volume das lesGes cerebrais e ventriculares. Criancas com ICS com
maior volume de leséo tecidual tiveram menor desempenho no QI total do que os Grupos
IRM normal e ICS com baixo volume de lesdo. Em relacdo ao volume ventricular,
verificaram pior escore no QI de execucdo para o Grupo ICS com grande volume ventricular,
em relacdo aos Grupos IRM normal e ICS com pequeno volume ventricular. Esses dados
sugerem que o tipo de leséo cerebral desenvolve diferentes associacdes e efeitos em distintas
areas do funcionamento cognitivo, visto que o volume de lesdo cerebral parece estar mais
associado com QI total, enquanto o tamanho do ventriculo lateral apresentou relacdo mais
forte com QI de execugdo. Outros estudos ndo observaram diferenca significativa na
capacidade cognitiva global entre os Grupos IRM normal e ICS (Gold et al., 2008; McCauley
& Pedroza, 2010; Hijmans, Grootenhuis et al., 2011).

No DTC, o grupo classificado como anormal apresentou pior desempenho do que grupo
condicional na inteligéncia verbal (Kral et al., 2003). Inversamente, Bernaudin et al. (2000) e
Hijmans, Grootenhuis et al. (2011) ndo encontraram diferenca no funcionamento cognitivo
relacionados aos valores do DTC, ap6s exclusdo de pacientes com AVC ou quando a idade foi
controlada. Na investigacao cientifica de Strouse et al. (2006), todas as criancas tinham DTC
normal, ndo sendo encontradas correlagdes significativas entre a VFS e QI total.

Zou et al. (2011) investigaram o efeito da DF na ativacdo cerebral no cortex visual
primario pela IRM funcional (IRMf), comparando-as com criancas que tiveram

meduloblastoma, verificando-se menor reposta ao estimulo visual no grupo DF. A amplitude
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do sinal nessse exame foi positivamente associada a escores de inteligéncia verbal e de
execucdo, sugerindo que o efeito adverso da DF sobre a funcdo cerebral é mediado pela
incapacidade de oferecer resposta hemodindmica apropriada diante do aumento da atividade
neural. Assim, a IRMf pode ajudar a esclarecer fatores médicos, hemodindmicos e neurais
sobre os efeitos adversos da DF na funcdo neurocognitiva.

A utilizacdo apenas do QI para compreensdo do funcionamento cognitivo traz restricoes
para o conhecimento detalhado da capacidade intelectual dessas criancas, visto que oferece
uma Unica vertente de informagdo. As medidas de dominios cognitivos mais especificos

parecem ser mais sensiveis do que medida apenas de QI (Schatz et al., 2002).

e Atencdo / funcao executiva

Estudos apontam os dominios da atencdo e funcdo executiva como mais vulneraveis na
DF (Ruffieux et al., 2013), especialmente por envolver o circuito frontocortical, area cerebral
mais afetada nessa patologia (Brown et al., 2000; Schatz et al., 2001). Em consonancia a essa
afirmacédo, diversas pesquisas encontraram menor desempenho em atencdo sustentada nas
criancas com DF quando comparadas ao Grupo Controle (Swift et al., 1989; Brown et al.,
1993; Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011; Strouse et al., 2006).

As funcbes executivas envolvem um conjunto de processos cognitivos tais como
planejamento, inferéncia, resolucdo de problemas, organizacdo de estratégias, tomada de
decisdo, controle inibitorio, selecdo, memdria operacional, categorizacdo, autorregulacéo,
flexibilidade mental, velocidade de processamento e criatividade (Santos, 2004; Lezak et al.,
2004; Malloy-Diniz et al., 2010). Investigagdes com criancas com DF tém focalizado
diferentes aspectos desse complexo dominio cognitivo. Berg, Edwards e King (2012)
constataram que essas criancas tiveram baixo rendimento em resolucdo de problema,
flexibilidade mental e welocidade de processamento verbal diante do aumento da
complexidade da tarefa. Durante a execucdo de uma tarefa na cozinha, apresentaram prejuizo
na iniciacdo, conclusdo e organizacdo da tarefa. Quando avaliadas pelos pais e professores,
verificou-se comprometimento na metacognicdo e no indice global, que inclui as habilidades
de iniciacdo, memoria de trabalho, planejamento, organizagdo de materiais e monitoramento.
Além disso, neccessitaram de maior tempo de laténcia no teste de controle inibitorio (Noll et
al., 2001) e exibiram velocidade de processamento mental mais lenta (Nabors & Freymuth,
2002; Scantlebury et al., 2011).

Na avaliacdo de memoria operacional, span de digitos foi o teste mais utilizado dentre os

estudos aqui analisados, sendo composto por duas tarefas: digito direto que representa
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principalmente a capacidade atencional e manutencdo da informacdo e, em seguida, digito
inverso que esta relacionado com componentes da funcdo executiva central como
armazenamento, manipulacdo ativa da informacdo e controle inibitério. Na membria
operacional alca fonoldgica, Berg et al. (2012) verificaram diferengas significativas com o
Grupo Controle em digitos diretos, contudo, ndo houve diferenca para digito inverso. De
maneira divergente, Schatz et al. (2004), Schatz e Roberts (2005) e Ruffieux et al. (2013)
constataram prejuizo somente em digito inverso, tarefa mais exigente em termos de recursos
cognitivos. Em relacdo a memdria operacional com esboco visoespacial, Hijmans,
Fijnvandraat et al. (2011) detectaram pior desempenho nas criancas com DF.

Contriamente aos dados anteriores, outros estudos demonstraram niveis semelhantes com
0 Grupo Controle em manter a atencdo sustentada (Goonan et al., 1994; Nabors & Freymuth,
2002; Scantlebury et al., 2011), na capacidade de controle inibitério (Goonan et al., 1994;
Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011; Berg et al., 2012), bem como em outros aspectos da
funcdo executiva como nivel de precisdo na tarefa (Berg et al., 2012; Noll et al., 2001),
memdria operacional alca fonologica (Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011) e eshogo
visoespacial (Schatz e Roberts, 2005). Diante da atividade pratica na cozinha, ndo houve
diferenca entre 0s grupos no tempo e numero total de pistas necessarias para finalizar a
atividade planejada e fazer julgamento em relacdo a situagfes de seguranca, e ndo houve
quaisguer problemas de regulacdo comportamental (Berg et al., 2012).

Em referéncia ao ICS, o dominio da atencdo sustentada foi considerado como mais
sensivel e especifico para identificar esse grupo (DeBaun et al., 1998). Outros estudos
corroboram esses dados, referindo que ndo somente a presenca da lesdo cerebral, mas também
sua localizagdo, sdo associadas a déficits nesse dominio. Para Schatz et al. (2001), deficits na
atencdo e funcdo executiva tém sido frequentemente relacionados com ICS que envolvem
lesdes do l6bulo frontal. Por sua vez, Craft et al. (1993) enfatizaram que criancas com ICS
na regido anterior tiveram mais intrusdes e maior quantidade de erros em medidas de atencdo
auditiva sustentada do que o Grupo ICS com leséo difusa e Grupo Controle.

Wang et al. (2001) encontraram menor desempenho no Grupo ICS em digito verbal
(escore total) nas faixas etarias entre 6-12 anos quando comparado com Grupo IRM normal.
No entanto, Brandling-Bennett, White, Armstrong, Christ e DeBaun (2003) notaram que a
simples extensdo de digito no ICS frontal foi comparavel as criancas com IRM normal, mas
houve baixo rendimento em digitos inversos no Grupo ICS frontal. Entretanto, Scantlebury et
al. (2011) referem que, mesmo as criangas com DF com IRM normal parecem cursar com

prejuizo na memoria operacional, quando comparadas com criancas saudaveis. As demais
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pesquisas ndo encontraram diferengas entre criangas com IRM normal e ICS no dominio da
atencdo sustentada (Scantlebury et al., 2011) e atencao/funcéo executiva (Berg et al., 2012),
observando apenas que o Grupo ICS foi mais lento (Brown et al., 2000).

No DTC, Kral et al. (2003) verificaram que o0 grupo com valor anormal teve pior
desempenho do que o grupo com valor condicional em fungdo executiva, e este foi pior do
que o grupo normal em atencdo sustentada e funcdo executiva. Valores do DTC podem,
portanto, prever memoria operacional alca fonoldgica, respondendo por 41% da variancia, de

acordo com esses pesquisadores.

e Memobria

Na avaliacdo da memoria verbal e visoespacial, Swift et al. (1989) encontraram menor
desempenho no grupo AF quando comparados com irmaos saudaveis, poréem em ambos 0s
grupos a pontuacdo da memdria verbal foi relativamente maior do que a membria
visoespacial. De forma controversa, Noll et al. (2001) ndo acharam diferenca significativa
entre 0s grupos nesse dominio.

White et al. (2006) apontam a medida de curva de aprendizagem de lista de palavras
como melhor preditor de ICS. A acurdcia preditiva do modelo resultante desse estudo,
utilizando essa medida e a pontuacdo no subteste de cubos, foi de 75,4% nos casos ICS e
85,7% nos casos com infartos confinados a regides frontais cerebrais. Brandling- Bennett et al.
(2003) encontraram dados semelhantes: o Grupo ICS frontal exibiu deficiéncias tanto na
curva de aprendizagem de lista de palavras, quanto na recordagdo livre apés intervalos de
curto ou longo prazo. Contudo, na tarefa de reconhecimento houve melhora no desempenho,
equiparando-se ao Grupo IRM normal, indicando que as fungdes mnemdnicas de codificacdo
e armazenamento estavam intactas, mas a recuperacdo livre prejudicada. Além disso, essas
criancas geraram espontaneamente estratégia de agrupamento semantico que pareceu facilitar
a codificacdo e o armazenamento, apesar de ndo usarem dessa estratégia para facilitar a
recuperagdo. Dessa forma, wverificou-se que criancas com ICS frontal demonstraram
comprometimento na utilizacdo de estratégias do processamento executivo que facilitam a
memoria de longo prazo e memdria operacional.

De forma antagdnica, Craft et al. (1993), DeBaun et al. (1998) e Grueneich et al. (2004)
ndo observaram efeitos significativos do ICS nos escores de memoria verbal e visual. Apesar
disso, Grueneich et al. (2004) sugeriram que criancas com ICS demonstram maior

discrepancia entre nivel intelectual geral e medidas de meméria verbal e visual em
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comparacdo ao Grupo IRM normal, indicando maior variabilidade intraindividual no
desempenho neuropsicoldgico, particularmente relacionado a capacidade mnemdnica.

Investigacdo da memdria prospectiva foi encontrada apenas em uma pesquisa no atual
levantamento bibliografico (McCauley & Pedroza, 2010), que ndo achou correlacdo entre a
memoria geral e precisdo de resposta na memoria prospectiva. O Grupo IRM normal ndo
diferiu do Grupo Controle na memoria retrospectiva, mas expressou deficiéncia no
funcionamento da memdria prospectiva. Ja criangas com alteracdo na IRM (ICS e AVC)
apresentaram pior desempenho nessa tarefa. No entanto, os resultados apontaram que a
memodria prospectiva pode ser melhorada, usando-se pistas perceptualmente distintas na
maioria das criancas com DF (com a possivel exce¢do de criancas com AVC), para um nivel
comparavel ao Grupo Controle.

Valores do DTC predisseram, principalmente, desempenho da meméria verbal, sendo
que pacientes com exame anormal tiveram escores inferiores (Kral et al., 2006; Ruffieux et
al.,, 2013), correspondendo a 13% da variancia (Kral et al., 2006). De acordo com Ruffieux et
al. (2013), déficit na memdria verbal pode estar associado a dificuldade no processamento da

linguagem.

e Linguagem

Poucos estudos foram realizados no dominio da linguagem, segundo o levantamento
bibliografico aqui desenvolvido. Schatz e Roberts (2005) verificaram que criangas com DF
sem AVC tiveram menor escore em vocabulario, processamento auditivo e velocidade de
processamento quando comparadas ao Grupo Controle. Outros estudos demonstraram menor
desempenho em compreensdo verbal (Swift et al., 1989; Steen et al., 2005). Por sua vez,
Sanchez et al. (2010) e Puffer et al. (2010) constataram que o Grupo Controle teve pontuacéo
significativamente mais alta do que grupo DF de alto risco em todos os testes de linguagem
(seméantica, sintatica, processamento fonologico e \elocidade de processamento),
correspondendo a quase nove pontos de diferenga. Entretanto, ndo foi observada discrepancia
significativa entre os Grupos Controle e DF de baixo risco. Inversamente, Brown et al. (1993)
ndo encontraram diferencas na linguagem expressiva e receptiva.

Na comparacdo entre pacientes com e sem ICS, ndo houve diferenca significativa nos
testes de linguagem (Craft et al., 1993; DeBaunetal., 1998; Schatz et al., 2001).

No DTC, a maior VFSC foi associada a pior desempenho no quociente sintatico e de

processamento fonolégico, porém ndo esteve relacionada com quociente semantico ou outros
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dominios cognitivos. Além disso, DTC foi capaz de predizer apenas quociente sintatico
(Sanchezetal., 2010).

e Habilidade visoespacial

Os estudos sobre habilidade visoespacial e fungcdo motora mostraram-se sobrepostos,
muitas vezes, por ndo utilizarem instrumentos especificos para cada dominio. Na avaliacdo do
funcionamento visomotor (que constitui habilidades como percepcdo visual, praxia
construcional e coordenagdo motora), foi verificado comprometimento nas criangas com DF
(Puffer et al., 2010; Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011). Esse déficit na funcdo visomotora foi
associado a prejuizo na memdria operacional - esbogo visoespacial, levando a especular que
esse Grupo Clinico pode ter alteracdo especifica na percepcdo de informagbes visoespacias
(Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011).

Swift et al. (1989) demonstraram menor rendimento no grupo com DF em organizacao
perceptual e Schatz et al. (2004) e Schatz e Roberts (2005) para correspondéncia visual
(velocidade de processamento). Outras pesquisas ndo observaram diferenca entre DF e Grupo
Controle em habilidade visomotora (Brown et al., 1993; Swift et al., 1989; Noll et al., 2001).

ICS com lesdo difusa sinalizou prejuizo significativo em relacdo a ICS com lesdo anterior
e Grupo Controle em testes de medidas espaciais (Craft et al., 1993). No estudo de White et
al. (2006), a velocidade de raciocinio visoespacial foi considerada como melhor preditor para
ICS. No entanto, DeBaun et al. (1998) ndo identificaram diferencas entre 0s grupos nesse

dominio.

e Funcéao sensoriomotora
A maioria dos estudos presentemente identificados ndo encontraram alteracdo
significativa do funcionamento sensoriomotor nas criangas com DF (Ruffieux et al.,, 2013;
Noll et al., 2001). Igualmente, ndo foram observados efeitos significativos entre IRM normal
e ICS para wvelocidade e coordenacdo motora (Craft et al., 1993; DeBaun et al., 1998;
Armstrong et al., 1996). No estudo de Gold et al. (2008), de forma semelhante, ndo houve
discrepancia entre esses grupos de DF, porém os escores médios da velocidade motora,

coordenacdo e percepcao tatil encontraram-se abaixo do padrdo normativo.

e Desempenho académico
O conjunto de investigacdes anteriormente descritas supde que baixo desempenho

intelectual geral e déficits neuropsicoldgicos nas criangas com DF predispdem ao baixo
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rendimento académico, maior indice de retencdo escolar e necessidade de servicos de
educacdo especial. Nessa revisdo de literatura houve importante variabilidade no percentual
de amostras de criangas com DF que necessitaram de algum servico de educacdo especial,
com indicadores variando entre 14 a 70% (Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011; Berg et al,,
2012; Kral et al., 2003; 2006; Strouse et al., 2006), assim como daquelas que repetiram
alguma série na escola, com indices entre 21% a 40,7% dos casos (Strouse et al., 2006; Kral et
al., 2006). Wasserman et al. (1991) destacam que a propria cronicidade da doenca pode levar
a hospitalizagOes recorrentes e consequente falta escolar.

Aprendizado académico foi avaliado, principalmente, por atividades de matematica e
leitura. Swift et al. (1989) verificaram menor desempenho no grupo DF em ambos os testes.
O mesmo foi observado por Puffer et al. (2010), que encontraram diferenca de quase 12
pontos entre DF de alto risco e Grupo Controle, porém ndo houve diferenca com DF de baixo
risco e criancas saudaveis. De maneira mais precisa, no teste de leitura, Brown et al. (1993)
demonstraram menor rendimento do grupo com DF na decodificagdo de leitura, porém ndo
houve diferenca na tarefa de compreensdo. Outros estudos que avaliaram leitura e escrita ndo
encontraram diferenca entre os grupos (Noll et al., 2001; Wasserman et al., 1991). Com
relacdo a aritmética, Noll et al. (2001) e Wasserman et al. (1991) referiram pior desempenho
no grupo DF.

No estudo de Richard e Burlew (1997) foram comparados pacientes com DF a
criancas atendidas no mesmo hospital porém sem doenca crénica, verificando-se que ambos
0s grupos tiveram altas taxas de absenteismo escolar, sendo os escores médios percentuais em
matematica e leitura abaixo da média nacional para a idade, ndo se constatando diferenca
estatisticamente significativa entre eles. Dessa forma, o baixo desempenho académico em
criancas com DF pode estar mais relacionado as faltas escolares, ja que o conhecimento em
leitura e matematica é construido paulatina e gradativamente, sendo fortemente afetado pelo
absenteismo escolar (Wasserman et al., 1991). Outras pesquisas ndo verificaram diferenca
estatistica entre os Grupos Clinicos e Controle no desempenho académico (Brown et al,
1993; Wasserman et al., 1991), na necessidade de educacdo espacial (Wasserman et al., 1991)
e no grau de escolaridade (Chodorkoff & Whitten, 1963).

Nos estudos com ICS, constatou-se que a maioria dessas criancas esta inserida em
escola regular, porém com baixo desempenho académico. Schatz et al. (2001) observaram que
74% da amostra com ICS foi retida ou necessitou de servi¢co educacional especial, em
comparacao com 27% dos alunos com DF sem alteracdo na IRM, e 6% dos irmaos saudaveis.

Em relacdo ao rendimento académico, 37% do Grupo ICS apresentou comprometimento,
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comparado com 27% do Grupo IRM normal e 6% dos irméos, verificando que criangas com
ICS tém pelo menos duas vezes mais chance de prejuizo académico do que o grupo DF sem
ICS. Outras pesquisas certificaram esse resultado. Wang et al. (2001) referiram que o Grupo
ICS com idade entre 6-12 anos apresentou menor desempenho em matematica e leitura com
cerca de 9 a 10 pontos a menos do que o Grupo IRM normal no Woodcock-Johnson Revised
Tests of Academic Achievement. Gold et al. (2008) relataram que pacientes com IRM normal
funcionavam dentro de parametros médios e médio-inferiores nos testes de desempenho
académico, enquanto o Grupo ICS apresentava tendéncia a pontuagfes menores. A maioria
desses estudos sugere que o decréscimo no desempenho académico pode ser um importante
marcador para identificar ICS. Os achados de Nabors e Freymuth (2002) sugerem que
pacientes sem histérico de AVC ndo sdo mais propensos a ter prejuizo académico do que
irmdos saudaveis. Por consequéncia, segundo esses autores, aquelas criangas com DF que
exibiram dificuldades escolares deveriam ser criteriosamente avaliadas para verificar a
possibilidade de ICS.

Outros fatores que vém sendo associados ao comprometimento do funcionamento
neuropsicolégico em criangas com DF foram: genotipo, idade cronologica, percentual de
hematdcrito, nivel de hemoglobina e uso de hidroxiureéia.

Em referéncia aos subtipos genéticos, o grupo de baixo risco apresentou escores
significativamente maiores, comparativamente ao grupo de alto risco em: desempenho
cognitivo geral (Steen et al., 1999; Puffer et al., 2010), linguagem, habilidades académicas
(Puffer et al., 2010; Schatz et al., 2009), indice de organizacdo perceptual (Steen et al., 1999)
e habilidade visomotora (Schatz et al., 2009). Nas pesquisas de Puffer et al. (2010) e Schatz
etal. (2009), o grupo de baixo risco expressou desempenho semelhante ao Grupo Controle em
todas as medidas cognitivas. De forma divergente, Grueneich et al. (2004) e Brown et al.
(1993, 2000) ndo identificaram diferenca entre os gendtipos no desempenho cognitivo geral e
em habilidades especificas de linguagem e funcdo visomotora. Wang et al. (2001) realizaram
igual comparacéo incluindo somente pacientes com IRM normal, revelando que criangas com
HbSC ndo tiveram melhor desempenho neuropsicoldgico do que aquelas com HbSS, em
contraste com o risco diminuido para a maioria das outras complicacGes decorrentes da DF.
Para Armstrong et al. (1996) poucas criangcas com HbSC tiveram alterac6es na IRM, sendo
que os efeitos no SNC foram encontrados predominantemente em criangas com HDSS,
destacando-se a necessidade de priorizar o grupo de alto risco na realizacdo de avaliagdes
neuropsicoldgicas. Esses autores, alertam que investigacfes que ndo considerarem o genotipo

podem causar subestimacdo da frequéncia e severidade dos deficits neuropsicologicos.
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Em relacdo a idade, existem evidéncias de declinio significativo em funcdes cognitivas
com o aumento da idade cronoldgica, pois criancas mais velhas acometidas por DF
apresentaram pior desempenho cognitivo quando comparadas as mais novas. N&o esta clara a
relacdo entre a idade e o funcionamento cognitivo, e ainda ndo esta determinada em qual
idade se inicia esse declinio e o risco de sua progressdo. Parece haver efeito cumulativo de
séries de microlesbes cerebrais que ocorrem ao longo do tempo e alguns dominios cognitivos
sdo especialmente afetados.

Steen et al. (2003, 2005) observaram diminui¢do do QI total com a idade em pacientes
com AF, explicando aproximadamente 11% da variagdo nessa medida, sendo verificada
também reducdo no QI verbal, e em indices de compreensdo verbal e organizacdo perceptual.
Apesar de Wang et al. (2001) ndo terem constatado mudanca ao longo do tempo no QI total e
QI de execucdo em pacientes com IRM normal, houve declinio significativo no QI verbal de
aproximadamente 0,5 ponto/ano, na velocidade de processamento de 0,2 ponto/ano e em
matematica de 0,9 ponto/ano. Kral et al. (2003, 2006) identifcaram a idade como preditor
robusto do desempenho neurocognitivo, respondendo por 31% a 64% da variancia em
medidas de funcionamento intelectual geral, memdria verbal de curto prazo, atencéo
sustentada, funcdo executiva e integracdo visomotora.

Declinio no funcionamento neurocognitivo com o aumento da idade também foi
encontrado por Brown et al. (1993) na atencdo sustentada e habilidade visomotora e, por
Ruffieux et al. (2013), na funcdo executiva, enquanto as outras funcGes permaneceram
relativamente estaveis ao longo dos anos. Wasserman et al. (1991) ndo encontraram diferenca
entre grupo DF mais velho (13-16 anos) e Grupo Controle. No entanto, as criancas com DF
entre 8-12 anos tiveram pior desempenho do que seus irm@os em sete escalas: visual,
linguagem expressiva, leitura, escrita, aritmética, memoria e escala patognoménica de
disfuncdo, sugerindo que os déficits apareceram com maior frequéncia nessa faixa etéria,
podendo indicar ICS ou predisposicao para AVC.

Nos subgrupos ICS e AVC esse declinio cognitivo decorrente da idade apareceu de
forma mais substancial, pois apresentaram escores mais baixos do que o Grupo IRM normal,
diminuindo em média 1,2 pontos/ano na escala de QI total (Thompson et al., 2003). Alguns
pesquisadores tém sugerido que a primeira década de vida, a idade tipica de inicio para o
AVC, constitui um periodo critico para complicaces neuroldgicas e subseqiiente morbidades
neurocognitivas (Kral et al., 2006). O resultado do estudo de Wang et al. (2001) permitiu

identificar um declinio progressivo em areas especificas do funcionamento neuropsicoldgico
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em criangas com DF, mesmo naqueles com IRM normais, sendo provavelmente reflexo do
efeito progressivo da DF no cérebro.

Contrariamente, para alguns autores a idade foi positivamente associada a ganhos em
pontuacdo em testes neuropsicoldgicos especificos. Goonan et al. (1994) observaram, no
grupo acima de nove anos, melhora no desempenho da atencdo sustentada, incluindo nimero
de respostas corretas, menos erros de omissao e de acdo. Esses dados sugeriram tendéncia
dessas criangas se tornarem mais reflexivas com a idade, visto que houve maior laténcia de
resposta no teste de controle inibitério, indicando que essas criancas tinham maior capacidade
de retardar a resposta com a idade. McCauley e Pedroza (2010) relataram melhora do
desempenho na capacidade de memoria retrospectiva e respostas mais rapidas na memoria
prospectiva, e Hijmans, Fijnvandraat et al. (2011) e Hijmans, Grootenhuis et al. (2011) no
planejamento, memoria operacional e habilidade visomotora. Demais pesquisas ndo
encontraram efeito da idade no desempenho neurocognitivo (Swift et al., 1989; Steen et al.,
1999; Noll et al., 2001; Puffer et al., 2010; Sanchez et al., 2010).

A disfuncdo cognitiva na DF vem sendo relacionada também ao nivel de hematocrito
(Ht) gue se refere a porcentagem ocupada pelas heméacias no volume total do sangue. Na DF
ha destruicdo prematura das hemacias, levando a quadros severos de anemia, ou seja, baixo
nivel de Ht. Nessa revisdo bibliografica, a média do Ht foi de aproximadamente 24 a 27%,
com variacdo entre 7 a 39% nos diferentes pacientes (Steen et al., 1999, 2003; Thompson et
al., 2003; Kral et al, 2003, 2006; Schatz et al., 2004, 2010, Schatz e Roberts, 2005).
Contudo, Puffer et al. (2010) destacaram que a diferenca no percentual de Ht esta associado
ao subtipo genético, encontrando no grupo alto risco média de 23,8% Ht e, no subtipo baixo
risco, média de 31,5% Ht. Essa discrepancia do percentual de Ht entre os gendtipos foi
confirmada em outras pesquisas (Armstrong et al., 1996; Thompson et al., 2003).

Bernaudin et al. (2000) estratificou o nivel de Ht em dois grupos, considerando o ponto
de corte de 20%. Pacientes com anemia grave tiveram pontuagdes significativamente mais
baixas no desempenho cognitivo global, QI verbal e de execugdo, informagdo, aritmética,
digitos e velocidade de processamento. Nesse grupo, 64,2% tiveram QI total < 75, enquanto
0 grupo com Ht superior a 20% correspondeu a 24,8% da amostra. ICS foi relacionado com
anemia grave, apresentando desempenhos cognitivos severamente diminuidos. Os
pesquisadores enfatizaram que ICS ndo constitui um fator de risco para déficit cognitivo
guando ndo estiver associado a baixo nivel de Ht ou trombocitose. Steen et al., (1999, 2003)
estratificaram o Ht em dois grupos, assumindo 27% como ponto de corte. No primeiro estudo,

Ht baixo foi positivamente associado com deficiéncia cognitva geral, explicando 56% da sua
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variancia, e com todos os indices fatoriais da escala Wechsler, a exce¢cdo de velocidade de
processamento. Na segunda investigacdo, houve associacdo com QI total, QI verbal,
compreensdo verbal e resisténcia a distracdo, sendo o Ht capaz de explicar cerca de 23% da
variancia no QI total e 13% dos indices fatoriais. Nivel de Ht também foi capaz de predizer o
desempenho em leitura e matematica, respondendo por 27% e 39% da variancia explicada,
respectivamente (Kral et al., 2003). Demais estudos verificaram relacbes semelhantes com
desempenho cognitivo global (Puffer et al., 2010; Schatz et al., 2004), vocabulario oral e
velocidade de processamento visual (Schatz et al., 2004), desempenho académico (leitura e
matematica), atencdo sustentada e funcdo executiva (flexibilidade mental) (Kral et al., 2006).
Armstrong et al. (1996) demonstraram que pacientes com alteragio na IRM
apresentaram niveis mais baixos de Ht. De forma antagdnica, Steen et al. (2003) ndo acharam
diferenca significativa no nivel de Ht entre ICS e IRM normal, apontando que resultados da
IRM e nivel de Ht podem ser preditores independentes da capacidade intelectual. Ht baixo foi
considerado como preditor significativo de comprometimento cognitivo, sugerindo associagao
com hipdxia crénica. Estas descobertas indicam que, embora haja significativa associacao
entre nivel de Ht e funcionamento cognitivo, outras variaveis também se fazem importantes.

A hemoglobina (Hb) estd presente nas hemacias, sendo considerada como maior
determinante da capacidade de transporte de oxigénio do sangue, relacionando-se com a
quantidade de distribuicdo de oxigénio no cérebro. Brown et al. (1993) referiram que criancas
com DF com baixo nivel de Hb apresentam maior risco de prejuizo cognitivo, e isso parece
estar relacionado com o mecanismo fisiopatologico de isquemia cronica em areas sem
infartos. Nesse estudo, o nivel da Hb revelou previsdo de quase 30% da habilidade motora
fina e 10% do funcionamento intelectual e académico.

Na pesquisa de Ruffieux et al. (2013), 67% dos pacientes com DF apresentaram
anemia grave (< 7g/dl) e 33% anemia moderada (7-12 g/dl). O nivel de Hb foi associado
positivamente com funcionamento executivo, mas ndo com outros dominios cognitivos.
Hijmans, Grootenhuis et al. (2011) verificaram que a Hb foi o Unico preditor dentre as
variaveis clinicas para o desempenho em memoria verbal de curto prazo. Demais estudos aqui
identificados ndo encontraram relacdo entre Hb e QI total (Swift et al., 1989), atencdo e
impulsividade (Goonan et al.,, 1994) ou outras medidas neuropsicologicas (Grueneich et al.,
2004).

Dentre as medicacdes utilizadas por criangas com DF, a hidroxiuréia (HU) tem sido
associada com melhora cognitiva. Uma possibilidade é que essa medicacdo inverta

diretamente as anormalidades cerebrais causadas pela DF, como anemia grave ou
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trombocitose, podendo prevenir ou reverter anormalidades cerebrais funcionais. Puffer,
Schatz e Roberts (2007) relacioram a HU com pontuacdo mais alta na capacidade cognitiva
global, compreensdo verbal e raciocinio espacial. Ndo houve associagdo com velocidade de
processamento, memoria operacional alca fonoldgica e fluéncia verbal. Apesar da indicacéo
da HU ser, em geral, para criancas que apresentam mais fatores de risco neurol6gico, a
constatacdo de melhor desempenho em algumas fungdes cognitivas, sugere efeito benéfico
desse farmaco, embora seu mecanismo de acdo seja ainda incerto.

Complementando os estudos sobre o funcionamento neuropsicolégico, autores
trouxeram dados relevantes sobre o dominio de comportamento, apesar desse aspecto nao ter
sido foco de investigacdo direta dessa revisdo bibliografica. Diferentes estudos utilizaram o
CBCL (Child Behavior Checklist) como instrumento para investigacdo do comportamento, no
entanto, sem relatos de problemas de comportamento clinicamente significativos no grupo
DF, e sem associacdo relevante com resultados da IRM ou idade cronoldgica (Swift et al.,
1989; Goonan et al., 1994; Armstrong et al, 1996; Thompson et al., 2003). O CSSCD
(Thompson et al., 2003) realizou estudo longitudinal por nove anos para avaliar relagdo entre
dificuldade comportamental, funcionamento intelectual e funcionamento familiar de 222
pacientes com DF. O risco de transtornos do comportamento mostrou relacéo direta com nivel
de conflito familiar e inversa com nivel inicial de funcionamento intelectual, porém houve
baixo percentual da amostra com problema comportamental consistente (9%), em comparacao
com 51% com bom ajustamento. Utilizando o instrumento do Desenho da Figura Humana,
Chodorkoff e Whitten (1963) também ndo identificaram sinais de transtornos emocionais ou
graves disfuncdes de personalidade.

O conjunto das investigacdes cientificas, att 0 momento identificadas, aponta para
prejuizos cognitivos importantes nas criangas com DF, justificando-se atencdo especial a este
Grupo Clinico. Ha necessidade de esclarecimentos adicionais sobre 0s processos
neuropsicologicos envolvidos, visto que as investigacOes cientificas realizadas chegaram a
resultados ainda iniciais e, muitas vezes, contraditorios.

No Brasil, a DF tem alta prevaléncia, e essa populacao infantil pode se beneficiar com
investigagcdes mais amplas e precisas a respeito de seu desenvolvimento cognitivo, por meio
de instrumentos neuropsicolégicos normatizados e validados. Conhecer o perfil
neuropsicologico dessas criancas possibilitara maior investimento em intervencdes
preventivas e na formulacdo de programas de reabilitacdo. Dessa forma, tornar-se-a possivel

oferecer oportunidades para que essas criangas recebam estimulos e intervencbes a fim de
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favorecer seu desenvolvimento cognitivo, emocional e social. A presente investigacdo

cientifica pauta-se por esses objetivos.
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2. OBJETIVOS
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2.1. Geral

Caracterizar o desempenho neuropsicoldgico e comportamental de criangas com doenca

falciforme, na faixa de 7 a 12 anos.

2.2. Especificos

2.2.1. Avaliar e descrever as principais funcbes cognitivas (atencdo/funcdo executiva,
aprendizagem e meméria, linguagem, processamento visoespacial e fungdo sensoriomotora) e
identificar possiveis dificuldades comportamentais de criangas com DF por meio de

instrumentos de avaliacdo psicoldgica.

2.2.2. Comparar o desempenho neuropsicoldgico de criangas com DF (Grupo Clinico) com
um Grupo Controle de criancas saudaveis, pareadas em funcdo do sexo, instituicdo de ensino

publica ou privada e idade.

2.2.3. Correlacionar o perfil neuropsicolégico das criancas do Grupo Clinico a variaveis
sociodemograficas (idade, sexo, anos de estudo, repeténcia escolar, nivel socioeconbémico e
escolaridade dos pais) e a variaveis clinicas (genétipo, hemograma e presenca de alteracéo

cerebral pela IRM e velocidade de fluxo sanguineo cerebral pelo DTC).

2.2.4. Realizar revisdo de literatura sobre alteracbes neuropsicolégicas em criangas com

doenca falciforme.
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3. METODO
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3.1. Participantes

Estudo transversal do tipo caso-controle com 60 criancas de 7 a 12 anos de idade, de
cidade do interior do estado de S&o Paulo, selecionadas para compor dois grupos pareados:
- Grupo Clinico (n = 30): criancas com DF em tratamento no Hemocentro de Ribeirdo
Preto/SP da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto — Universidade de S&o Paulo (FMRP-
USP). Selecionadas aquelas que tiveram diagnostico estabelecido, conforme critérios
especificos da equipe médica do referido servico institucional.
- Grupo Controle (n = 30): criangas com indicadores de desenvolvimento tipico, pareadas aos
casos clinicos em funcdo da idade, sexo, origem escolar (publica versus particular) e nivel
socioecondmico.

Critérios de exclusdo: deficiéncia intelectual (identificada a partir do Q1 Estimado do
WISC Ill e das Matrizes Progressivas Coloridas de Raven), visto que o0 prejuizo no
funcionamento global poderia dificultar analise especifica das fungBes neuropsicoldgicas;
historico de complicacbes neonatais; TCE; AVC; doenca cronica que ndo DF; uso de
medicagbes com efeito negativo sobre a cognicdo (por exemplo: medicacdo sedativa e
anticonvulsivante).

As criangas do Grupo Clinico passaram por ampla investigacdo médica clinica e
neuroldgica, para excluir aguelas em tratamento de hemotransfusdo cronica e com alteracGes
clinicas sugestivas de AVC, de modo a limitar possiveis varidveis de confusdo nos dados. No
Grupo Controle foram excluidas criancas com dificuldades de aprendizagem ou de
comportamento (conforme relato dos pais e professores), visto que para composicdo desse
grupo buscou-se escolares com indicadores de desenvolvimento tipico para a faixa etéaria e o
rendimento académico.

A coleta de dados do Grupo Clinico ocorreu entre os casos tratados no Hemocentro de
Ribeirdo Preto, ligado a FMRP - USP, sendo um servico de referéncia no atendimento a DF
na regido de Ribeirdo Preto e no interior do Estado de S&o Paulo. Houve perda amostral de
pacientes que concederam o0 aceite para participacdo em funcdo de seu local de moradia
(grande parte dos casos residia fora de Ribeirdo Preto), o que dificultou completar o processo
de avaliacdo do Grupo Clinico. Algumas das criancas voluntarias realizaram apenas a sessdo
de triagem, conforme detalhado a seguir.

A equipe do Hemocentro disponibilizou uma planilha com dados de 60 criancas com
DF entre 7 a 12 anos de idade. Posteriormente, foram incluidos mais 13 pacientes que

iniciaram tratamento nesse servico durante o periodo da realizacdo do estudo. Do total desses
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73 casos potenciais, foram excluidas 19 criancas pelos seguintes critérios: duas por AVC, uma
por parada cardiorrespiratoria (PCR), seis com diagnéstico de outras variantes de doencas
hematolégicas, uma por crise convulsiva, uma por alteracdo na IRM compativel com doenca
neurodegenerativa e oito por estarem em hemotransfusdo. Dos 54 restantes, 39 foram
convidados a participar do estudo, pois somente estes compareceram a consulta no
Hemocentro durante o periodo da coleta de dados (transcorrido no periodo de junho de 2011 a
junho de 2012).. Os demais casos ndo foram contatados.

Entre as 39 criancas convidadas, duas ndo aceitaram participar da pesquisa, uma faltou
a primeira sessdo de triagem e 36 realizaram a triagem intelectual. Do grupo que realizou a
triagem, quatro criancas descontinuaram a avaliacdo psicologica e 32 a finalizaram. Duas
criancas tiveram que ser excluidas posteriormente, pelo uso de anticonvulsivante e uma por
PCR aos oito meses de vida (Fluxograma 1).

Todas essas criangas passaram por exame clinico neuroldgico realizado por médico
neurologista colaborador, com o objetivo de avaliar possiveis alteragdes neurologicas e
excluir aquelas com DF com sinais de AVC. Duas criangas apresentaram sinais neurologicos
leves (pequenas alteracdes cerebelares e hiperreflexia patelar a esquerda) que ndo

comprometeram a insercdo nesse estudo.

Casos potenciais
n=73

Excluidos Convidados Né&o con tatados
19 n =39 15
N&o aceitaram Triagem Faltou a triagem
n=2 n =36 n=1
Descontinuacdo Finalizados
n=4 n =32
Excluidos Grupo clinico final
n=2 n =30

Fluxograma 1. Percurso amostral do Grupo Clinico (n=30)
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A maioria do Grupo Clinico residia em cidades diferentes de Ribeirdo Preto (SP), o que
dificultou a composicdo do Grupo Controle na mesma rede social. Optou-se por buscar
criancas desse grupo a partir da instituicdo escolar (publica ou privada) em Ribeirdo Preto,
constituindo em amostra por conveniéncia. Os participantes do Grupo Clinico estudavam em
escola publica, com excecdo de um menino. Assim, instituicbes pudblicas do Ensino
Fundamental (EF) foram convidadas a colaborar, respeitando-se a similaridade do contexto
sociocultural e viabilidade pratica (recepcao do projeto pela coordenacéo das escolas). Desses
contatos institucionais, duas delas concordaram com a pesquisa. A primeira escola de EF |
(Escola 1) era mantida por uma Fundacdo de Ribeirdo Preto (SP), a qual também oferece
diversos tipos de cursos e modalidades esportivas para criangas do EF 11 no contraturno da
escola regular. Dada a rotina académica destas criangas, foi necessario maior numero de
sessdes de menor duracdo para completar o processo de avaliacdo neuropsicoldgica. Na
Escola 1, foram avaliados 22 participantes. Os casos restantes foram coletados numa segunda
instituicdo escolar (n = 6) e na rede social da pesquisadora (n = 2).

Na Escola 1 foram convidadas 30 criancas, entretanto, cinco ndo tiveram a participacédo
autorizada pelos responsaveis e duas foram excluidas (doenga neuroldgica prévia e
dificuldade de aprendizagem). Vinte e trés foram avaliadas, mas uma ndo concluiu o
processo. Na Escola 2 foi realizado o convite a 10 alunos, indicados pela professora como nao
possuidores de dificuldades de aprendizagem. Destas, quatro ndo foram autorizados a
participar e seis completaram a avaliagdo. Da rede social, as duas criancas finalizaram o

processo avaliativo (Fluxograma 2).

Escola 1 Escola 2 Re de social
n =30 n =10 n=2

|

Nao aceitaram Excluidos Avaliados N&o aceitaram Avaliados Avaliados
n=>5 n=23 n=4 n=6 n=2

Descontinuacgdo
n=1

Finalizados Finalizados Finalizados
n =22 n=6 n=2

|
Fluxograma 2. Percurso amostral do Grupo Controle (n = 30) [ Gmﬂozcggtro : ]
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Apos aplicacdo dos critérios de selecdo aqui apontados, chegou-se a amostra de 60

criancas, conforme inicialmente delineado, descritas na Tabela 1.

Tabela 1 - Distribuigcdo dos participantes por sexo e idade

Grupo Clinico

Grupo Controle

Idade (n=30) (n=30) TOTAL
Masculino Feminino Masculino Feminino
7 2 3 2 3 10
8 1 3 1 3 8
9 1 1 1 1 4
10 2 - 2 - 4
11 9 2 9 2 22
12 3 3 3 3 12
TOTAL 18 12 18 12 60

A amostra ficou, entdo, composta por 60 criancas entre 7 a 12 anos com idade média

de 9,9 anos com desvio padrdo (DP) £ 1,8, sendo 60% do sexo masculino. Nenhuma crianca

foi excluida pelo critério de deficiéncia intelectual em ambos os testes de desempenho

intelectual, conforme descrito na Tabela 2.

Tabela 2 - Distribuicdo do desempenho intelectual no WISC Ill e Raven nos Grupos Clinico e Controle

Grupo Clinico

Grupo Controle

(n=30) (n =30)

WISC il Raven WISC Il Raven

f % F % F % f %
Superior/  muito 10 - - 7 234 6 200
superior
Médio superior 4 13,3 16 53,3 10 33,3 15 50,0
Médio 12 40,0 7 23,3 13 43,3 7 23,3
Médio inferior 8 26,7 6 20,0 - - 2 6,7
Limitrofe 3 10,0 - - - - - -
Deficiente - - 1 3,3 - - - -

As caracteristicas escolares (ano e rendimento) das criangas da amostra estdo expostas

na Tabela 3.
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Tabela 3 - Distribuicdo dos participantes em rela¢do ao desempenho escolar

Ano escolar Grupo Clinico Grupo Controle
(em curso) (n=30) (n=30)

f % f %

1e 1 33 1 3,3

29, 5 16,7 4 13,3

39, 5 16,7 - -

49, 6 20,0 5 16,7

59. 5 16,7 3 10,0

62. 6 20,0 11 36,7

7° 2 6,7 5 16,7

co

Jo |
'

[EnY

- 3,3
Repeténcia 10 333 - -
Dificuldade de -

. 8 26,7 .
aprendizagem

A andlise comparativa entre 0s grupos mostrou que a média do ano escolar naqueles
com DF foi de 4,17 anos (DP * 1,66) e no Grupo Controle de 5,10 anos (DP + 1,82) com
diferenca estatisticamente significativa (p = 0,031). O Grupo Clinico apresentou menor nivel
escolar, alto indice de repeténcia escolar (33,3%) e dificuldades de aprendizagem (26,7%).
Destaca-se que a taxa de repeténcia e dificuldade de aprendizagem foi nula no Grupo
Controle, pois por defini¢cdo do atual estudo, esse grupo foi formado por criangas com sinais
de desenvolvimento tipico, sendo excluida qualquer alteracdo que pudesse sugerir dificuldade
cognitiva.

A caracterizacdo do nivel socioecondmico (NSE) aferida pelos critérios da Associacdo
Brasileira de Empresa de Pesquisa (ABEP, 2012) e a escolaridade dos pais ou responsaveis

estdo apresentadas na Tabela 4.

Tabela 4 - Distribuicdo dos Grupos Clinicos e Controle em fungGo do NSE e escolaridade dos pais

Grupo Clinico Grupo Controle
f % f % Teste ¥? p

Escolaridade pai
Fundamental 21 70 14 46,6
Média/ Superior 5 16,6 15 50,0 6,26 0,01*
Ndo informada 4 13,3 1 3,3
Escolaridade mae
Fundamental | 22 73,3 10 33,3
Média/ Superior 7 23,3 20 66,6 10,75 0,001*
N3do informada 1 3,3 - -
Nivel sociecondmico

AB 2 6,7 12 40,0

CDE 28 93,3 18 60,0 9,32 0,002

p*<0,01
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A escolaridade mostrou-se estatisticamente inferior no pai (p = 0,01) e na méae (p =
0,001) dos pacientes com DF. O NSE sinalizou-se estatisticamente inferior no Grupo Clinico
(p = 0,002), embora a Classe C tenha predominado nos Grupos Clinico (63,3%) e Controle
(60,0%), existiram casos de criancas no Grupo Clinico com NSE inferior (D e E), 0 que ndo
ocorreu no Grupo Controle.

As variantes genéticas da amostra com DF foi: 17 SS, 11 SC, 1 SB+ ¢ 1 SP°. Para fins
de analise, as criancas foram subdivididas em dois grupos em funcdo do risco para
desenvolveram complicagdes clinicas e neuroldgicas, a saber: a) subgrupo de maior risco: SS
e SB° (n=18); b) subgrupo de menor risco: SC e SB+ (n=12).

Em sintese, esta amostra preencheu os critérios de pareamento proposto para esse

estudo, exceto para NSE, viabilizando a analise caso-controle.

3.2. Materiais

3.2.1. Instrumentos de avaliacdo psicologica

Foram selecionados quatro instrumentos de avaliacdo psicologica. Para triagem a
intelectiva, o teste das Matrizes Progressivas Coloridas de Raven e o QI Estimado da Escala
de Inteligéncia Wechsler para Criancas (WISC I1Il). Para avaliagdo neuropsicoldgica, o
NEPSY II: Avaliacdo Neuropsicolégica do Desenvolvimento e o Child Behaviour Checklist -

CBCL/ 6-18 para avaliagcdo do comportamento.

3.2.1.1. Matrizes Progressivas Coloridas de Raven — Escala Especial (Raven, Raven & Court,
1993)

Utilizada a versdo brasileira com padronizacdo elaborada por Angelini et al. (1999).
Esse teste estima o potencial geral de inteligéncia, por meio de atividades de raciocinio ndo
verbal. A tarefa € encontrar o pedaco que falta para completar um desenho, sendo a prova
composta por trés séries de 12 problemas com nivel de dificuldade crescente. Na analise dos
resultados, considerou-se como “intelectualmente deficiente” escore menor ou igual ao

percentil 5 (P <5).

3.2.1.2. Escala de Inteligéncia Wechsler para Criangas — WISC 111 (Wechsler, 1991)
Utilizada forma abreviada da versdo brasileira do WISC Il (Figueiredo, 2002),

composta pelos subtestes “Cubos” e “Vocabulario”, estimando-se 0 equivalente ao quociente
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intelectual (QI estimado), obtido por meio da soma dos pontos ponderados desses dois
subtestes. No subteste “Cubos”, a crianga deve construir modelos usando cubos de duas cores
e tem como objetivo avaliar o raciocinio abstrato e a habilidade de visoconstrugdo. Em
“Vocabulario” é solicitada a definicdo oral de cada palavra lida pelo examinador com intuito
de investigar o desenvolvimento da linguagem por meio do conhecimento seméntico. De
acordo com Mello et al. (2011), o QI Estimado pode ser adotado como triagem de
desempenho intelectual em criancas brasileiras, utilizando-se a tabela americana modificada
de Sattler (1992) para a classificacdo dos resultados, conforme especificado por Spreen e
Strauss (1998). O desempenho inferior a0 QI 70 (QI < 70) foi considerado deficiéncia

intelectual.

3.2.1.3. NEPSY II: Avaliacdo Neuropsicoldgica do Desenvolvimento (Korkman, Kirk &
Kemp, 2007)

A avaliagdo neuropsicologica foi realizada com o NEPSY 11, de acordo com a versao
adaptada por Argollo et al. (2010) que contém 32 subtestes e quatro tarefas tardias. Esses
subtestes estdo agrupados em seis dominios cognitivos: atencdo/funcdo executiva,
aprendizagem e memoria, linguagem, percepc¢do social, processamento visoespacial e funcédo
sensoriomotora (Quadro 1).

Diante da complexidade e da extensdo desta bateria neuropsicolégica, foram
selecionados 19 subtestes considerando a faixa etaria incluida nessa pesquisa e visando cobrir
cinco dominios cognitivos de forma mais sintética do que sua totalidade. Nao foram utilizados
0s subtestes do dominio de percepc¢do social, recomendado para avaliacdo de criangas com
dificuldade de habilidades sociais. A forma de aplicacdo utilizada no estudo foi a
recomendada pelos autores originais (Korkman et al., 2007) para criancas com suspeita de
lesdo ou disfuncdo cerebral, hipotese a ser investigada no estudo. Os subtestes utilizados e sua
descricdo encontram-se no Quadro 2.

Segundo Argollo (2010), no Brasil foram realizados dois estudos pilotos com a verséo
brasileira do NEPSY I, demonstrando que os escores ponderados dos subtestes dessa bateria
se mantiveram dentro da variabilidade da normatizacdo americana de 10 + 3, com excegéo
apenas do subteste ‘“Pseudopalavras” que necessitou de revisdo, pois alcancou média
brasileira acima do esperado (13,47). Os estudos relativos as qualidades psicométricas da
versdo brasileira do NEPSY Il encontram-se em curso (comunicacdo pessoal da autora), mas

os trabalhos até 0 momento apresentados sugerem sua adequacao técnica. Embora esta versdo
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ndo esteja comercializada e autorizada para uso clinico no Brasil, sua adaptacéo brasileira foi

gentilmente cedida e autorizada para o presente trabalho (ANEXO A).

Quadro 1.

Dominio Subteste LY
(anos)
Classificando Animais 7-16
Atengdo Auditiva e Conjunto de Repostas 5-16
Atencdo/ fungdo Rel 6gios 7- 16

executiva

Fluéncia em Desenhos

Inibindo Repostas

Estatua

Aprendizagem e

Memoria para Lista (imediata e tardia)

Memoria para Desenhos (imediata e tardia)

|
=
[e)]

Memodria para Faces (imediata e tardia)

|
[EEY
[e)]

e Memoéria para Nomes (imediata e tardia) -16

memoria Memoéria Narrativa -16
Repetindo Frases -6

Lista de Palavras-Interferéncia -16
Nomeando e Identificando Partes do Corpo -4

Compreendendo Instrucdes -16

Sequéncias Oromotoras -12

Linguagem Processamento Fonoldgico -16

Repetindo Pseudopalavras

Nomeando Rapido

|
=
(o)}

Produzindo Palavras

|
=
[e)]

Percepg¢ao social

Reconhecendo Emog0bes

|
=
[e)]

Teoria da Mente

|
[EnN
[e)]

Processamento
visoespacial
(VE)

Flechas

|
[un
(<)}

Construindo com Blocos

|
=
(o)}

Copiando Desenhos

[
[u
o

Quebracabeca Geométrico

|
=
(o))

Quebracabega de Imagens

|
Iy
[e)]

Encontrando Caminhos

|
[E=N
N

Sensoriomotor
(SMm)

Tocando nas Pontas dos Dedos

|
=
(<)}

Imitando as Posi¢des da Mao

|
[
N

Sequencias Motoras Manuais

|
[
N

Precisao Visomotora

WlwlwlujfniN|lWlwWwWILIWIWIWIWILIWIWIWIWI|IN|IWlwlLLw IN|w]|u (u
|
[uny
N

|
[
N

NEPSY II: Dominios cognitivos e subtestes
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Descricao
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Funcao cognitiva

Atencdo/ Fungio exe cutiva

Linguagem

Aprendizagem/ Memoéria

Visoespacial

Sensoriomotor

Atengdo Auditiva e
Conjunto de
Respostas

Inibindo Respostas

Fluéncia em
Desenhos

Nomeando Rapido

Compreendendo
Instrugdes

Processamento
Fonoldgico

Produzindo Palavras

Memoria Narrativa

Memoria para
Desenhos

(imediata e tardia)
Memdria para Faces
(imediata e tardia)

Memoria para Lista
de Palavras
(imediata e tardia)

Flechas

Quebracabegas
Geométricos

Copiando Desenhos

Precisdo Visomotora

Imitando posi¢des
das maos
Sequéncias Motoras
Manuais

Tocando nas pontas
dos dedos

Composto por duas tarefas:

1- Consiste em escutar uma série de palavras e tocar
um circulo apropriado diante da palavra-alvo.

2- Consiste em escutar uma série de palavras, tocarem
diferentes circulos diante de palavras-alvo diferentes da
cor dos circulos.

Composto por trés tarefas:

1-Nomeagdo: nomear a forma ou a diregdo da seta.

2- Inibicdo: nomear de maneira invertida a forma ou
direcdo da seta.

3- Mudanga: a nomeacgdo dependera da cor da forma
ouseta.

Realizar tantos desenhos quanto possivel, ligando cinco
pontos, dentro do tempo limite.

Deve-se nomear rapidamente uma série de formas,
cores e tamanhos ou letras e nimeros.

Para cada item, deve-se apontar para o estimulo
apropriado a instrugdo verbal.

Composto por duas tarefas:

1-Identifica¢do de palavras por meio de segmentos

2- Criagdo de nova palavra por meio de supressdo de
silabas ou fonemas, ou por substituicio de fonema.
Produzir palavras rapidamente em cada categoria:
1-Semantica (animais e, comida e bebida).
2-Letrainicial (Se F).

Repeti¢do de histéria livre. Depois sdo realizadas
perguntas sobre detalhes esquecidos da histéria.

Mostra-se grades com 4-10 desenhos abstratos. Apods
sua remogdo, a crianga seleciona os desenhos de uma
série de cartdes e os coloca no local correto na grade.

A crianga olha fotos de uma série de faces. Depoais,
seleciona aquela previamente vista dentre trés
fotografias.

Repeti¢do de uma lista de palavras com cinco ensaios
de aprendizagem, depois repeticio de nova lista e
posterior recordagdo da lista inicial.

Dentre uma série de flechas distribuidas em volta de
um alvo, deve-se indicar a(s) flecha(s) que aponta(m)
para o centrodo alvo.

Mostra-se uma série de grades contendo formas. A
crianga deve combinar duas formas do lado de fora da
grade com duas formas de dentro.

Copiar figuras geométricas bidimensionais do caderno
de estimulo.

Desenhar rapidamente linhas dentro de uma trajetéria.

Imitar posigdes da mado estdticas progressivamente
complexas, demonstradas pelo aplicador.

Imitar uma série de movimentos ritmicos, usando uma
ou ambas as maos.

Imitar rapidamente uma série de movimentos dos
dedos.

1- Aten¢do auditiva seletiva e
sustentada.
2- Flexibilidade mental, inibicdo de

resposta e memoria operacional alga
fonoldgica.

1-Velocidade de nomeagdo.

2- Inibicdo de respostas automaticas em
favor de respostas novas.

3- Flexibilidade mental para trocar o
tipo de resposta.
Fluéncia  visomotora
desenhos originais.

para  gerar
Velocidade de acesso semantico e
produgdo de nomes.

Habilidade de perceber, processar e
executar instrucdes orais de
complexidade sintatica crescente.
Consciéncia fonoldgica:

1- Reconhecimento de segmentos de
palavras

2-Segmentacgdo fonoldgica

Produgdo verbal para gerar palavras
dentro de categorias especificas.

Memoria para organizar material verbal
em esquema de recordagdo livre, com
pistas e reconhecimento.
Memoéria imediata e

material visual e espacial.

tardia para

Codificagdo de caracteristicas faciais,
discriminagdo e reconhecimento
imediato e tardio de faces.

Memoria verbal imediata e tardia, ritmo
de aprendizagem e a interferéncia na
recordagao.

Julgamento visual de linhas e

orientagdo de angulo.

Rotagdo mental, andlise visoespacial e
atencdo a detalhes.

Habilidade motora e visoperceptual.

Velocidade e precisdo grafomotora.

Andlise  visoespacial, programacdo
motora e feedback cinestésico.
Habilidade de imitar sequéncias de
movimentos ritmicos.

Destreza e velocidade motora dos
dedos e, programagdo motora.

Quadro 2. Descricdo do subtestes do NEPSY Il e das fun¢bes cognitivas utilizados




70

3.2.1.4. Child Behaviour Checklist — CBCL / 6-18 (Achenbach & Rescorla, 2001)

Para a avaliacdo do comportamento, utilizou-se 0 CBCL de 6 a 18 anos, versao
brasileira adaptada por Bordin, Silvares, Rocha, Teixeira e Paula (2010). Trata-se de um
inventario a ser preenchido pelo responsavel da crianga, destinado a avaliar problemas
comportamentais e emocionais, considerando o periodo dos Ultimos seis meses. Cada item
possui escala de frequéncia (de intensidade) que indica, respectivamente: 0 - ndo verdadeiro;
1 - um pouco verdadeiro/ algumas vezes verdadeiro; 2 - muito verdadeiro/ frequentemente
verdadeiro.

A analise computadorizada dos itens fornecem oito perfis com indicadores de
sindromes comportamentais e emocionais: ansiedade/ depressdo; retraimento/ depressao;
queixas somaticas; problemas sociais; problemas do pensamento; problemas de atencéo;
violacdo de regras; e comportamento agressivo. Os escores T classificam como normal T <
64; limitrofe T 65-69; clinico T > 70. O somatdrio das trés primeiras escalas compde a Escala
de Problemas de Internalizacdo e a soma das duas ultimas, a Escala de Problemas de
Externalizacdo. A soma de todas as escalas forma a Escala Total. Essas trés escalas sdo
classificadas também em escores T, como normal T < 59; limitrofe T 60-63; clinico T > 64.
Nao foram utilizados, na atual analise os dados do CBCL, as seis escalas elaboradas a partir

dos critérios diagnosticos do Manual de Diagndstico e Estatistica de Transtornos Mentais.

3.2.2. Instrumento de avaliacdo sociode mogréafica

InformagBes sobre aspectos sociodemograficos, histérico educacional e do
desenvolvimento das criangas foram fornecidas pelos responsiveis mediante respostas ao
formulario apresentado no APENDICE A. Este formulario foi adaptado pela pesquisadora
para esse trabalho, a partir de instrumento original criado no Centro de Pesquisas em
Psicodiagnostico da Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirdo Preto da
Universidade de Sdo Paulo (FFCLRP — USP). Para a avaliagdo da classe socioecondmica foi

utilizado o critério de classificacdo econdmica Brasil (ABEP, 2012).

3.2.3. Exames médicos

O histérico médico do Grupo Clinico foi coletado por revisdo de prontuarios médicos,

registrados no Hospital das Clinicas da FMRP-USP. Com este levantamento, foi possivel
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sistematizar dados relativos ao quadro clinico das criancas e complementados por exames e

fontes informativas médicas, conforme abaixo discriminado.

3.2.3.1. Imagens

3.2.3.1.1. Doppler Transcraniano (DTC)

DTC identifica pacientes de risco para acidente vascular cerebral isquémico (AVC-I).
Foram aferidas medidas da circulagdo intracraniana nos hemisférios direito e esquerdo, na
artéria cerebral média (ACM), artéria cerebral anterior (ACA), artéria cerebral posterior
(ACP) e artéria basilar (ABAS). Na avaliacdo da VFSC foram considerados como referéncia
os valores do Guidelines brasileiro (2011) para criangas com DF:

- VFSC reducdo < 70 cm/seg

- VFSC normal entre 70 e 170 cm/seg

- VFSC limitrofe entre 170 e 220 cm/seg

- VFSC anormal > 220 cm/seg

3.2.3.1.2. Imagem por Ressonancia Magnética (IRM)

A IRM do encéfalo foi utilizada para diferenciar o Grupo Clinico com infarto cerebral
clinico (AVC), infarto cerebral silencioso (ICS) ou sem infarto (normal). Essa diferenciacdo
clinica serviu ao propdsito de sele¢do dos participantes do estudo. Também foi utilizada para
realizacdo de andlise comparativa de desempenho nos testes neuropsicolégicos entre o0s

subgrupos de criancas com DF: ICS versus normal.

3.2.3.2. Exames laboratoriais

3.2.3.2.1. Eletroforese de hemoglobina

A eletroforese da hemoglobina é um exame de sangue para identificar as
hemoglobinopatias e as talassemias. Foi realizada pelo método HPLC e alguns casos pela
eletroforese em acetato de celulose. Estes detalhes informativos sdo importantes para

comparacao entre os tipos genéticos do Grupo Clinico.

3.2.3.2.2. Hemograma
Foram coletados dados do hemograma referentes aos valores da hemoglobina (Hb) e

do hematdcrito (Ht) para realizar correlacdo com os testes neuropsicologicos.
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3.3. Procedime ntos

3.3.1. Cuidados éticos e coleta de dados

Essa pesquisa foi submetida & avaliagdo pelo Comité de Etica em Pesquisa com Seres
Humanos da FFCLRP-USP de acordo com o Processo n° 573/2011(ANEXO B). Para a coleta
de dados relativa ao historico médico das criancas do Grupo Clinico nos prontuarios do HC —
FMRP - USP, foi necesséria solicitar a avaliagdo complementar do projeto por parte do
Comité de Etica em Pesquisa dessa referida instituicdo, sendo aprovada a realizacio da
pesquisa (ANEXO C).

A partir dos prontuarios médicos do Hemocentro (ANEXOS D e E), foi possivel
acompanhar os possiveis voluntarios ao estudo nas consultas regulares do Ambulatério de
DF. Identificados os casos, realizou-se contato com o responsavel legal da crianca para
informar sobre os objetivos do estudo e solicitar a participacdo nessa pesquisa, bem como de
sua crianca. Tanto a crianca quanto seu responsavel foram convidados a participar desse
estudo na condicdo de voluntarios, conforme diretrizes da Resolugdo 196/96 do Conselho
Nacional de Etica em Pesquisa (CONEP), sendo comunicados da possibilidade de desisténcia
em qualquer momento, sem 6nus ou prejuizo no tratamento no Hemocentro. Aqueles pais ou
responsaveis que concordaram com a pesquisa, assinaram o Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido (APENDICE B). Todas as informacdes relativas aos participantes estdo mantidas
emsigilo.

O processo de avaliacdo psicoldgica do Grupo Clinico realizou-se em sala apropriada no
Hemocentro, em sessdes individuais. Durante a avaliagdo, nenhuma crianga com DF estava
em crise de dor ou outras complicagdes clinicas. No Grupo Controle, a avaliacdo psicologica
ocorreu, em sua maioria, na propria escola da crianca (APENDICE C). Em algumas criancas,
a aplicacdo aconteceu em sua propria residéncia, com a autorizacdo da familia. Todas as
avaliacbes neuropsicologicas foram conduzidas pela pesquisadora para excluir vies
interaplicadores, contudo ndo afasta viés sistematico de aplicacdo. Na fase da avaliacdo do
Grupo Clinico, a pesquisadora foi cega para os resultados dos exames de imagens, DTC e do
exame clinico neuroldgico. Contudo, ndo estava cega para o diagndstico das criancgas, por ter
sido a propria selecionadora dos casos (Grupo Clinico versus Grupo Controle).

A triagem intelectual foi iniciada com a realizacdo do Raven, seguido pelos subtestes
“Vocabulario” e “Cubos” do WISC IIl. A aplicagdo ocorreu em uma Unica sessdo de

aproximadamente 40 minutos. Em novos encontros, a bateria NEPSY Il foi aplicada. A
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administracdo dos subtestes do NEPSY Il ndo possui uma ordem fixa, de modo que o
examinador pode elaborar um plano de trabalho especifico para cada crianca, procurando
garantir sua motivacdo e interesse nas atividades (Korkman, Kirk & Kemp, 2007). Assim, a
realizacdo dos 19 subtestes foi conduzida de maneira flexivel e gradual, em funcdo do
desempenho da crianca, efetivando-se em duas a trés sessdes de aproximadamente uma hora e
meia de duracéo cada.

Os responsaveis legais do Grupo Clinico responderam aos questionarios
sociodemografico e de antecedentes médicos da crianga, bem como ao CBCL, durante o
periodo em que a crianca estava realizando sua avaliacdo neuropsicolégica. Alguns preferiram
responder a esses instrumentos em sua propria residéncia, o que foi respeitado, entregando-o0s
na sessao subsequente. Nos casos de baixa escolaridade de alguns responsaveis, foi necessario
0 auxilio da pesquisadora para o correto preenchimento das informacGes solicitadas. No
Grupo Controle, esses instrumentos foram entregues as criangas nas escolas, devendo os
responsdveis completa- los em suas residéncias. Nos casos onde ocorreram duvidas no tocante
ao preenchimento dos dados, a pesquisadora entrou em contato telefénico com os
responsaveis dos escolares, conferindo as informacdes e corrigindo-as se necessario.

A maioria dos responsaveis pelas criancas do Grupo Clinico receberam, por fim,
entrevista devolutiva e de orientacdo a respeito dos resultados da avaliagdo neuropsicoldgica,
realizada pela propria pesquisadora. Apenas duas criancas, cujos familiares ndo
compareceram as sessGes agendadas, ndo receberam esse retorno técnico sobre os casos. Os
pais também foram orientados quanto a realizacdo de atividades de estimulacdo
neuropsicoldgica, oferecendo- Ihes alternativas de exercicios facilitadores ao desenvolvimento
infantil. Em alguns casos, os mesmos foram orientados a buscar auxilio profissional em
servicos especificos de Saude, sendo fornecidos relatorios da avaliacdo psicologica. Portanto,
esse amplo processo de avaliagdo neuropsicologica implicou, dentro de suas condi¢bes de
exequibilidade, em atividade de intervencdo profissional, integrando pesquisa e acéo
profissional.

No tocante ao processo de producdo dos dados medicos do Grupo Clinico, o exame de
hemograma é rotineiramente realizado em cada retorno do paciente ao Hemocentro. O DTC é
efetuado regularmente em intervalos de seis meses a um ano, conforme critérios médicos,
sendo realizados no proprio Hemocentro, no mesmo dia da consulta no ambulatério de DF. A
IRM foi solicitada pela neurologista responsavel pelos pacientes do Hemocentro, sendo

realizada no Servico de Neurorradiologia do HC-FMRP-USP.
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Todas as criancas do Grupo Clinico realizaram exame clinico neurolégico com um
segundo neurologista (colaborador do estudo). Assim, foi possivel assegurar que nenhuma
crianga com DF tivesse historico de AVC de acordo com seu histdrico médico, entrevista com

o responsavel e resultado de seu exame neuroldgico clinico.

3.3.2. Sistematizacdo e analise dos dados

Os resultados dos testes psicoldégicos foram corrigidos e interpretados conforme
respectivos manuais técnicos. Vale ressaltar que a pontuacdo ponderada dos subtestes do
NEPSY Il foi baseada no manual americano, visto que o estudo brasileiro de validacdo e
normatizacdo dessa bateria encontra-se em andamento. Foi necessario excluir da analise os
resultados obtidos em dois subtestes do NEPSY 1I, a saber: “Tocando na Ponta do Dedo”
(devido a grande discrepancia verificada entre a populacdo brasileira e americana) e
“Copiando Desenho” (foram realizadas alteracdes em alguns desenhos da versdo americana
que poderdo influenciar a pontuacdo geral na versdo brasileira desse subteste). As respostas
do CBCL foram computadas por meio do software Assessment Data Manager (ADM),
programa desenvolvido pela equipe dos instrumentos ASEBA para correcdo desse
instrumento (Achenbach & Rescorla, 2001).

Os dados coletados foram sistematizados em planilhas computacionais e analisados pelo
programa estatistico software Statistical Package for Social Sciences (SPSS), versdo 16,0. A
sistematizacdo das analises estatisticas centrou-se em indicadores especificos para cada
instrumento. No Raven foi utilizada a pontuacdo bruta, ou seja, a quantidade de itens corretos
efetuado pela crianga, visando possibilitar analises correlacionais com outroas variaveis. Nos
subtestes de “Cubos” e “Vocabulario” do WISC IIl foram considerados 0s escores
ponderados. No NEPSY Il foram analisados os seguintes indicadores: a) nos subtestes de
“Atengdo Auditiva” e “Conjunto de Respostas”: escores ponderados para 0 nimero de acertos
totais e 0 escore combinado (associacgdo entre total de acertos e percentil de erros de agdo); b)
nos subtestes “Inibindo Resposta”, “Nomeando Répido” e “Precisdo Visomotora™: escores
combinados que relacionam o nimero total de erros e o tempo de realizacdo da tarefa; c) no
Subteste “Sequéncia Motora Manual” o resultado ¢ oferecido em intervalos de percentil, assim
foi classificado percentil (P) > 25 como médio e P < 25 como abaixo da media; d) para os
demais subtestes: escores ponderados. No CBCL foram utilizados Escores T e as

classificagdes clinico, limitrofe e normal.
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A analise das variaveis sociodemograficas (ano escolar, repeténcia escolar, dificuldade
de aprendizagem, NSE e escolaridade dos pais) foi realizada de modo descritivo (frequéncia
simples e porcentagem, média e DP). Em sequéncia, foi efetuada a analise estatistica
comparativa dos resultados do Grupo Clinico e Controle em relagdo a essas varidveis,
utilizando-se Teste U de Mann-Whitney e Qui-dradrado ().

As varidveis relativas aos testes neuropsicologicos e comportamentais foram
analisadas por estatistica descritiva e inferencial por meio do Teste t de Student ou Teste U, a
depender da distribuicdo normal (ou ndo) dos resultados em cada subgrupo. No NEPSY I,
somente para o subteste “Sequéncia Motora Manual” essa comparagdo foiefetuada pelo Teste
Exato de Fisher. Os dados do CBCL também foram agrupados de acordo com os resultados
compativeis com o diagndstico de “caso clinico” ou “limitrofe” (compondo o subgrupo
chamado clinico) ¢ “caso normal” (subgrupo normal), realizando comparagdes entre esses
subgrupos por meio do Teste 2 ou Exato de Fisher para ambos 0s grupos.

Para investigar possivel interferéncia da escolaridade do pai e da mée, além do NSE
nos resultados dos testes neuropsicolégico e comportamental, foi realizada Analise de
Regressdo Logistica multivariada dos dados, com posterior correcdo dos supostos efeitos
dessas variaveis nos resultados. A partir da identificacdo das diferencas entre 0s grupos
nesses testes e analises, calculou-se o Odds ratio.

Na tentativa de verificar a influéncia da variavel idade sobre os resultados, cada grupo
foi subdividido nas faixas etarias: 7-9 anos e 10-12 anos. Posteriormente, foram calculadas
estatisticas descritiva e inferencial em funcdo do subgrupo etario pelo Teste t ou Teste U, a
depender da distribuicdo de normalidade (ou ndo) dos resultados. Para o subteste “Sequéncia
Motora Manual” utilizou-se 0 Teste Exato de Fisher.

Para avaliar a associacdo entre a variavel idade e os resultados dos testes
neuropsicoldgicos recorreu-se a analises correlacionais (teste de correlagdo de Spearman (p).
Foi adotado o critério de Baptista e Campos (2007) para interpretacdo dos coeficientes de
correlacdo: 0 a 0,20 nula; 0,20 a 0,40 baixa; 0,40 a 0,60 moderada; 0,60 a 0,80 alta; 0,80 a 1,0
muito alta. Analise similar foi realizada referente ao sexo dos participantes.

Apenas no Grupo Clinico, comparou-se a performance cognitiva em fungdo dos
genotipos da DF. Foi realizada também analise de possiveis associacdes dos resultados nos
testes neuropsicoldgicos e nos indicadores comportamentais com variaveis clinicas
(medicacgdes, hemograma, DTC e IRM) foram igualmente utilizadas estatisticas descritiva e
inferencial utilizando o Teste U e Teste Exato de Fisher, além de analises correlacionais de

Spearman.
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Sublinha-se que foi adotado p < 0,05 como nivel de significincia em todas as analises

estatisticas realizadas.
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4. RESULTADOS
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4.1. Relativos aos testes neuropsicoldgicos

Inicialmente, os resultados apresentados correspondem as médias e DP do QI
Estimado, dos subtestes “Vocabulario” e “Cubos” do WISC |1l e no Raven, comparando-se 0

desempenho dos dois grupos (Tabela 5).

Tabela 5- WISC /Il e Raven: Comparagdo entre os Grupos Clinico e Controle

Testes Grupos Média DP Estat. P

i Clinico 96,93 15,39 . -

= | Ql Estimado Controle 110,43 10,81 3,932t 0,001
Q - Clinico 9,96 3,22 -

é, Vocabulario Controle 1213 233 235U 0,001
Clinico 9 2,80 %

Cubos Controle 11,43 2,33 3,656t 0,001
Raven Clinico 24,06 5,86 "
Raven (pontos brutos) Controle 2773 6.10 295,5U 0,022

Estat. = Estatistica; Teste t de Student ; U de Mann-Whitney ; p **<0,01 e * <0,05

O Grupo Clinico apresentou desempenho inferior de modo estatisticamente
significativo em todos os escores do WISC Il (p = 0,001) e do Raven (p = 0,022). Pode-se
inferir, portanto, que a capacidade intelectual desse grupo sinalizou-se como inferior aquela
dos ndo portadores desta patologia.

Os resultados do NEPSY Il foram classificados de acordo com as normas americanas,
como anteriormente justificado. Estdo apresentados em termos de média e DP, seguindo a
ordem dos subtestes das fungdes atengdo/funcdo executiva, linguagem, aprendizado e
memoOria, processamento visoespacial e funcdo sensoriomotora (Tabela 6).

O Grupo Clinico obteve desempenho inferior (de modo estatisticamente significativo)
em todos os dominios neuropsicolégicos, exceto na fungdo sensoriomotora. No dominio
atencdo/funcdo executiva houve diferenca estatisticamente significativa nas trés tarefas de
“Inibindo Respostas” (p < 0,05) e em “Fluéncia em Desenho” (p = 0,01). No dominio
linguagem, o Grupo Clinico apresentou, de forma estatisticamente significativa, pior resultado
em todos os subtestes avaliados (p < 0,01) com escores médios abaixo do padrdo normativo
nesses subtestes, exceto em “Produzindo Palavras - Semantica”. No dominio
aprendizado/memoria, observou-se diferenca estatisticamente significativa entre 0s grupos em
todos os subtestes “Memdria para Desenho” imediato e tardio (p < 0,01) e uma tendéncia a
significancia estatistica em “Memoria para Lista de Palavras” (p = 0,053). Por fim, na
habilidade visoespacial, houve diferenca estatisticamente significativa entre 0s grupos no
subteste de “Flechas” (p = 0,035).
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Tabela 6 - NEPSY Il: Comparagcdo entre os Grupos Clinico e Controle nas diferentes fungbes
neuropsicoldgicas

Testes Grupos Média DP Estat. p
Atengdo Auditiva E!:'tcrzle 12’5; ;gg 399,5U 0,446
© Atencdo Auditiva combinado Elci:itcr(c)ﬂe 1?’1?2 ;;i 382U 0,306
;5; Conjunto de Respostas gg?]'tcrzle ﬁg ;ig 0,561t 0577
I-E Conjunto de Respostas combinado Elc::ItCrZIe ﬁgi i:gg 405,5U 0,506
zg Inibindo Respostas- Nomeac¢3o Eg?tcrzle ;;; ig: -3,164t 0,003**
% Inibindo Respostas-Inibicdo Eg:itcrzle gg; ggg -2,415¢t 0,019*
lg Inibindo Respostas- Mudanga E!T}'tcrzle ;:(1)3 ;;é -2,502t 0,015*
< Inibindo Respostas- Erro Total Eg:itcrzle ;:i ;:zg -1,481t 0,144
Fluéncia em Desenhos E!T}'tcrzle 8%’; i:gi 278U 0,010**
Nomeando Rapido Elci:itcr(c)ﬂe g:gg 33‘; 197U 0,001**
g Compreendendo Instrugdes g?]'tc%e 9’77% ;gi -3,856t 0,001**
g Processamento Fonolégico Egr:tcrzle 4’79; i;g 215,5U 0,001**
'g Produzindo Palavras —Semantica Eg?}ltcrzle 1%:12 ;:zg -3,270t 0,002**
Produzindo Palavras - Letra Inicial Eg:itcrzle 5’; ig; -3,839t 0,001**
Memoria Narrativa Livre Elc::itcrzle 1?):?2 igg -1,623t 0,110
Memodria Narrativa Livre + Pista Elc::itcrzle loi’g 328 3345V 0,086
i Memodria para Desenho Conteldo Eg?]'tcrzle 1022 ;;‘11 -3,029t 0,004**
:é Memdria para Desenho Espacial Elc::ltchIe ?’i; 33? 216,5U 0,001**
g Memodria para Desenho Total Eg?]'tcrzle 11’81’; igg -3,652t 0,001**
g Memdria para Desenho Conteudo tardia E::irr:itcr(zﬂe 191:22 igz 241,5U 0,002**
‘E Memoria para Desenho Espacial Tardia Eg?}ltcrzle 192:‘2 iéi 200U 0,001 **
g_ Memoria para Desenho Total Tardia Eg:;iz|e 192:212 gig -3,392t 0,001**
Memoria para Faces E!?]'tcrzle 9’90’2 ;:g: 386U 0341
Memdria para Faces Tardia Eg:itcrzle 9%: ggz -1,629t 0,109
Memodria para Lista de Palavras E!T}'tcrzle 12:22 i:?;‘ -1,975t 0,053
o [P e S R amw o
> Quebracabega Geométrico Eg?]'tcrzle 1023 ;éi -1,358t 0,180
Precisdao Visomotora Egr:tcrzle i’éz zzz 409U 0,542
5 | Imitando Pasigio da a0 cnee o Y sesu 0,145
Média Abaixo
Sequéncia Motora Manual Clinico 25 5 . 0424
Controle 28 2

Estat. = Estatistica; Teste t de Student; U de Mann-Whitney, Exato de Fisher (F); p ** <0,01 e * <0,05; VE =Visoespacial; SM =
Sensoriomotor
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Para investigar possivel interferéncia das variaveis demograficas “escolaridade do
pai”, “escolaridade da mae” e “NSE” (que sinalizaram influéncia significativa nos resultados
nas analises estatisticas inferenciais prévias), foi realizada Analise de Regressdo Logistica

Multivariada com essas trés varidveis independentes (Tabela 7).

Tabela 7 - Andlise de Regressdo Logistica Multivariada entre os Grupos Clinico e Controle a partir de
varidveis sociodemogrdficas

Variaveis
demograficas P Exp(B) 1C 95%
Escolaridade pai 0,67 0,695 0,130- 3,723
Escolaridade mae 0,05* 0,206 0,042 - 1,003
NSE 0,031* 6,774 1,192 - 38,484

p *¥<0,05; IC =Intervalo de confianca

Os resultados apontaram que a varidvel escolaridade do pai (p = 0,67) na presenca da
escolaridade da mée (p = 0,05) e NSE (p = 0,03) deixou de de exercer efeito estatisticamente
significativo. sobre os dados das criancas. Portanto, foram utilizadas como variaveis de ajuste
e correcdo para a andlise da distribuicdo dos resultados e das influéncias das variaveis
sociodemograficas sobre o desempenho neuropsicolégico, apenas as duas Ultimas variaveis.
Esses resultados estéo sistematizados na Tabela 8.

Ao se controlar as varidveis escolaridade da mae e NSE nos resultados, as diferencas
entre Grupo Clinico e Grupo Controle, inicialmente identificadas (Tabela 5 e 6) como
estatisticamente significativas, se mantiveram. Detectou-se um padréo diferente de resultados
somente no subteste de “Vocabulario”, ndo sendo encontrada discrepancia entre os grupos na

atual analise (p = 0,068).
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Tabela 8 - Resultados da Andlise de Regressdo Logistica Multivariada entre os Grupos Clinico e
Controle apds correcdo do modelo em fungdo da escolaridade da mde e do NSE.

Testes P Odds ratio IC 95%
— | Ql Estimado 0,009** 0,935 0,889 — 0,94
g Vocabulario 0,068 0,815  0,655-1,016
= [ cubos 0,009%* 0,685  0,516-0,908
Raven (pontos brutos) 0,018* 0,863 0,763 — 0,975
Atengdo Auditiva 0,783 - -
o Atengdo Auditiva combinado 0,843 - -
‘é Conjunto de Respostas 0,323 - -
% Conjunto de Respostas combinado 0,867 - -
'§ Inibindo Respostas- Nomea¢do 0,010** 0,742 0,592 - 0,930
% Inibindo Respostas- Inibi¢d o 0,025* 0,791 0,645 - 0,971
‘G | Inibindo Respostas- Mudanca 0,019* 0,742 0,578 — 0,953
g Inibindo Respostas- Erro Total 0,101 - -
Fluéncia em Desenhos 0,038* 0,705 0,507 — 0,981
Nomeando Rapido 0,003** 0,566 0,389 - 0,823
g Compreendendo Instrugdes 0,008** 0,676 0,507 — 0,902
?:-f Processamento Fonoldgico 0,004** 0,653 0,486 — 0,876
%D Produzindo Palavras —Semantica 0,017* 0,738 0,575 — 0,948
Produzindo Palavras - Letra Inicial 0,004** 0,604 0,427 — 0,855
Memoria Narrativa Livre 0,378 - -
Memdria Narrativa Livre + Pista 0,241 - -
Memdria para Desenho Contetudo 0,026* 0,782 0,630-0,971
Memdria para Desenho Espadial 0,003** 0,665 0,507 - 0,871
Memdria para Desenho Total 0,011* 0,755 0,609 — 0,936
.€ | Memoéria para Desenho Contetido Tardia 0,010** 0,719 0,559 — 0,925
g Memédria para Desenho Espacial Tardia 0,005** 0,667 0,504 — 0,882
% Memdria para Desenho Total Tardia 0,005** 0,724 0,577 — 0,908
E Memdria para Faces 0,737 - -
E Memédria para Faces Tardia 0,121 - R
<E. Memédria para Lista de Palavras 0,322 - -
- Flechas 0,019* 0,786 0,643 - 0,962
> Quebracabega Geométrico 0,849 - -
Precisdo Visomotora 0,202 - -
E Imitando Posi¢do da Mdo 0,286 - -
Sequénda Motora Manual 0,134 - -

p **<0,01le * <0,05; IC=Intervalo de confianga; VE = Visoes pacial; SM = Sensoriomotor
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A partir da Anélise de Regressdo Logistica pode-se identificar os valores de Odds
ratio para cada variavel dos subtestes neuropsicologicos que se mostraram estatisticamente
significativas, sinalizando informacdes relevantes para o diagndstico de casos de DF. Assim, a
cada aumento de um ponto no QI estimado do WISC Il reduz, em média, 6,5% a chance da
crianga ser do Grupo Clinico. Essa mesma diregdo emergiu da analise dos resultados no
subteste Cubos: a cada acréscimo de um ponto nesse subteste sinalizou-se como redutor, em
média, de 31,5% da chance da crianca ser do Grupo Clinico. Ja no teste de Raven, observou-
se que a cada ponto alcancado, diminui em 13,7% (em média) a chance da crianga ser
portadora de DF. No dominio da aten¢do/fungdo executiva em “Fluéncia em Desenho”, a cada
ponto alcangado promove redugdo, em média, de 29,5% de chance da crianca ser do Grupo
Clinico, enquanto nas trés tarefas de “Inibindo Respostas” essa probabilidade de ser portadora
de DF diminuiu entre 20,9 a 25,8%. No dominio linguagem, a cada acréscimo de um ponto
nos subtestes dessa area, correspondeu uma reducdo entre 26,2 a 43,4 % de chance da crianca
ser portadora de DF, tendo o subteste “Nomeando rapido” o maior efeito (p = 0,003). No
dominio aprendizado/memoria, a cada um ponto nos subtestes “Memodria para Desenho”
imediato e tardio associou-se a diminuicdo de 21,8 a 33,5% de chance da crianca ser do
Grupo Clinico. Por fim, na habilidade visoespacial, cada ponto alcangado no subteste de

“Flechas” sinaliza diminui¢do de 21,4% de chance da crianga ser portadora de DF.

4.1.1. Anélise da variavel idade

A Tabela 9 mostra os resultados relativos ao WISC Ill e a0 Raven nos subgrupos
etarios: 7a9 anos (n=11) e 10 a 12 anos (n = 19). Para fins de analise dos resultados no teste
de Raven optou-se por utilizar os pontos brutos desse teste, sendo esperada uma curva

crescente de pontuagdo com o aumento da idade.

Tabela 9 - WISCIll e Raven: Comparagdo entre as faixas etdrias de 7-9 anos e 10-12 anos nos Grupos
Clinico e Controle

Grupo Clinico Grupo Controle
Testes Idade . L.
Média DP Estat. p Média DP Estat. p
Ql Estimad 79 107 18177 2,674t 0,018* 1049 750 2,279t 0,030*
= >timado 10-12 91,11 10005 °’ ! 113,63 11,29 !
Q . 7-9 11,82 4,167 . 11 1,34 .
§ Voaabulario 10-12 8,89 Lo41 2,193t 0,048 1278 255 -2,515t 0,018
7- 1 2 10,81 2,14
Cubos 9 0,64 803 2,679t 0,012* 08 ’ -1,105t 0,279
10-12 8,05 2,392 11,78 2,42
7-9 21,91 43 21,54 491
Raven | Raven (pontos brutos) ! ! 70U 0,136 ! 11,5U  0,001%**
10-12 25,32 5,86 31,31 3,11

Estat. = Estatistica; Testes t de Student e U de Mann-Whitney ; p **<0,01 e * <0,05
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No WISC Ill constatou-se que os portadores de DF de 7-9 anos tiverem desempenho
estatisticamente superior do que os 10-12 anos em todos os subtestes (p < 0,05). Efetuou-se
correlacdo entre a idade e os resultados obtidos nesses referidos testes, chegando-se aos dados

da Tabela 10, onde se evidencia correlagdo inversa moderada coma idade (p =-0,39 a -0,48).

Tabela 10- WISC /Il e Raven: Correlagto com a idade (7 - 12 anos) nos Grupos Clinico e Controle

Testes Grupo Clinico Grupo Controle

Spearman p Spearman P
= Ql Estimado -0,485!g 0,007 0,275 0,142
3 | Voaabulario -0,395 0,031 0,319 0,086
= [Cubos -0,473 0,008 0,127 0,504
Raven (pontos brutos) 0,308 0,098 0,756 0,001

p**<0,0le * <0,05

Ao se considerar os dados das Tabelas 9 e 10 relativos ao Grupo Controle, nota-se
resultados ndo esperados, visto que as criangas de 10-12 anos apresentaram desempenho
médio estatisticamente superior no QI Estimado (p = 0,03) ¢ em “Cubos” (p = 0,018),
seguindo um padrdo de melhor desempenho com o aumento da idade. Contudo, ndo houve
correlacdo estatisticamente significativa da idade com nenhum subteste do WISC IIl no
Grupo Controle.

Cabe agora focalizar a analise das evidéncias obtidas a partir do Teste de Raven, nos
dois grupos examinados. No tocante aos dados do Grupo Controle, pela Tabela 9 constata-se
pontuacdo (em termos brutos) estatisticamente maior nas criangas de 10-12 anos (p = 0,001),
enquanto a Tabela 10 mostra que houve direta e elevada correlacdo (estatisticamente
significativa) entre pontos brutos no Raven e a idade (p = 0,75). No Grupo Clinico esse
padrdo de resultados no Raven ndo foi observado, podendo-se apenas notar que as criangas de
10-12 anos alcancaram resultado, na média de pontos brutos, maior que as criancas de 7-9
anos desse grupo, ndo havendo diferenca estatisticamente significativa entre as faixas etarias
conforme esperado. Em outras palavras, no Raven, as criancas da amostra clinica de mais
idade ndo obtiveram o padrdo de resposta correspondente a sua faixa etaria, sugerindo, assim,
maior dificuldade na execucédo dessa prova intelectual.

A continuidade das analises comparativas dos resultados em funcdo dos subgrupos

etarios deu-se também em relacdo ao NEPSY Il, conforme mostram as Tabelas 11 e 12.
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Grupo Clinico Grupo Controle
Testes Idade I - - P
Média DP Estat. p Média DP Estat. p
Atencdo Auditi /-9 10,91 3,36 94,5U 0,662 12 214 72U 0,148
€ncao Auditiva 10-12 10,93 2,24 ’ ’ 11,21 2,44 ’
Atencdo Auditi binad 79 18,27 3,66 93,50 0,633 12,27 2,45 70U 0,124
o engao Auditiva combinado 10-12 10,79 217 " A 11,21 225 A
'E Conjunto de R . /-9 12,27 28 1,672t 0,106 12,09 176 86U 0,417
3 | FonuntodeRespostas 10-12 10,53 2711 ' 11,21 2,37 '
(] .
Conjunto de Res 7-9 12,18 2,40 12,09 1,38
3 Jul postas 1,877t 0,071 88,5U 0,482
o | combinado 10-12 10,37 2,62 11,36 2,31
g ibi B 7-9 8,73 2,53 10,82 2,71
e Inibindo Respostas 1,973t 0,058 1,669t 0,106
S | Nomeagdo 10-12 6,39 3,77 9,11 2,70
: Inibindo R tas- Inibicd -9 9,45 3,01 3,660t  0,001** 8,45 314 0,638t 0,529
18 nibindo Respostas- Inibicdo 10-12 5,50 2,03 A 2 9,21 311 2 A
g Inibindo R tas- Mud -9 bt %35 2,005t 0,055 9,27 2,45 0,367t 0,716
o nibindo Respostas- Mudanga 10-12 6,17 3,20 , A 8,95 2,27 , ,
< Inibindo R tas- Erro Total 79 9,27 417 1,989t 0,057 9,27 2,83 1,043t 0,306
ninINAo Respostas-Etrro Iota 10-12 6,11 4,14 ) ) 8,32 2,16 , )
7-9 6,64 2,37 8,72 1,35
anci ’ ’ 0,559t 0,581 ’ ’ 68U 0,109
Fluéncia em Desenhos 10-12 6.11 258 763 167
7-9 8,55 3,35 10,18 2,36
Api ’ ’ 49,50  0,016* ’ ’ 89U 0,499
Nomeando Rapido 10-12 5,58 2,87 9,63 1,92
C dendo Instrucd 79 9,09 2,94 3,430t  0,002** 945 277 0,511t 0,614
g ompreendendo Instrugdes 10-12 5,95 2,06 5 ) 9,94 2,41 R '
& P to Fonoldgi -9 745 2,94 28,50  0,001** 7,54 192 90U 0,522
usn rocessamento Fonoldgico 10-12 3,47 211 3 3 731 183 ,
£ i - 7-9 8,27 3,13 10,54 2,34
5 | Produzindo Palavras 0,197t 0,845 0,123t 0,903
Semantica 10-12 8,05 2,83 10,42 2,83
i B 7-9 7,45 2,06 8 2,32
Pr'ogluzmdo Palavras - Letra 3215t 0,003* 0,000t 1,000
Inicial 10-12 4,68 2,38 8 1,83
7-9 12,27 2,61 11,54 2,58
bri iva i ’ ’ 5,479t  0,001%* ’ ’ 1,862t 0,073
Memoéria Narrativa Livre 10-12 6,89 2,58 9,52 3,01
Memodria Narrativa Livre + 7-9 11,91 2,62 10,81 2,14
! 19,5U  0,001** 0,967t 0,342
Pista 10-12 6,37 2,87 9,78 3,12
bri 7-9 10 2,36 10,81 2,79
Memo'na para Desenho 2,107t 0,044* -0,068t 0,946
Conteudo 10-12 7,63 3,25 10,89 3,05
© bri 7-9 9,55 2,33 12,18 3,03
.& | Memdria para Desenho 88,50 0,487 90U 0,51
© | Espacial 10-12 8,42 3,93 11,73 2,16
£ 7-9 9,64 2,37 11 2,93
S - , , N , .
2 Mem©ria para Desenho Total 10-12 721 3.70 59U 0,049 11,21 3.07 0,184t 0,855
~ | Memdria para Desenho 7-9 10,55 1,80 11,54 3,45
o p ) 2,305t  0,029* 93U 0,608
'g Contetdo Tardia 10-12 8,16 3,13 11,26 2,73
N bri 7-9 10,91 2,3 12,54 2,77
5 | Memdria para Desenho 695U 0,126 780 0,186
5 Espacial Tardia 10-12 8,58 3,62 12,36 1,50
= | Memoria para Desenho Total 7-9 10,82 2,82 12,09 3,86
o 2,023t 0,053 84U 0,374
< | Tardia 10-12 8,37 3,38 12,15 2,83
L 7-9 9,82 3,81 8,81 4,00
Memoria para Faces 84,5U 0,385 -0,301t 0,765
10-12 9,47 2,67 9,21 3,08
L ) 7-9 10,27 3,55 11 3,16
Mem©ria para Faces Tardia 45,5U 0,011* 1,484t 0,149
10-12 7,32 3,00 9,15 3,34
bri i 7-9 11,27 2,19 13,18 2,23
Memoria para Lista de 1,85t 0,079 3,005t  0,005**
Palavras 10-12 9,32 3,12 10,47 2,44
7-9 9,64 3,20 10,45 3,21
Flechas -0,142t 0,888 -1,639t 0,122
w 10-12 9,84 4,12 12,21 2,02
> bracabeca G Stri 7-9 11,45 L75 2,624t 0,014* 10 2,65 1,347t 0,189
Que racabega Geometrico 10-12 9 2,78 y , 11,31 2,54 % 'y
Precisdo Vi t 79 9,64 3,26 90U 0,529 10,63 3,96 99,5U 0,828
recisao visomotora 10-12 9,47 3,51 g 10,57 3,50 g )
Imitando Posicio da M -9 10,09 423 67,5U 0,105 1 Le1 485U  0,014*
= mitando Fosicao da Mao 10-12 8,26 2,78 ’ ’ 9,31 2,16 ' ’
Média Abaixo Média Abaixo
énci 7-9 11 - 10 1
Sequéncia Motora Manual r 0,129 F 1,000
10-12 14 5 18 1

Estat. = Estatistica; Testes t de Student, U de Mann-Whitneye Exato de Fisher (F); p**<0,01 e *<0,05; VE = Visoespacial; SM =

Sensoriomotor
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Tabela 12 - NEPSY II: Correlagdo dos testes neurospicoldgicos com a idade (7 - 12 anos) nos Grupos
Clinico e Controle

Testes Grupo Clinico Grupo Controle
Spearman p Spearman p
Atengdo Auditiva -0,195 0,303 -0,305 0,102
-g Atencdo Auditiva combinado -0,202 0,283 -0,307 0,099
§ Conjunto de Respostas -0,281 0,132 -0,22 0,243
"E Conjunto de Respostas combinado -0,208 0,27 -0,078 0,68
zg‘ Inibindo Respostas- Nomea¢do -0,446 0,013 -0,347 0,061
E Inibindo Respostas- Inibigio -0,685 0,001 0,060 0,753
"3 Inibindo Respostas- Mudanga -0,359 0,056 -0,113 0,552
§ Inibindo Respostas- Erro Total -0,435 0,018 -0,284 0,129
< Fluéndia em Desenhos -0,195 0,301 -0,304 0,102
Nomeando Réapido -0,402 0,027* -0,136 0,472
CIEJ Compreendendo Instrugdes -0,475 0,008” -0,016 0,933
?g" Processamento Fonolégico -0,627 0,001 -0,042 0,825
%n Produzindo Palavras —Semantica 0 0,997 -0,128 0,499
Produzindo Palavras - Letra Inidial 0,527 0,003" -0,123 0,517
Meméria Narrativa Livre -0,779 0,001 -0,47 0,009
Meméria Narrativa Livre + Pista 0,733 0,001" -0,32 0,085
.® | Memdria para Desenho Conteuido -0,344 0,063 -0,013 0,946
"E Meméria para Desenho Espadal 0,001 0,996 -0,151 0,427
§ Memdria para Desenho Total -0,319 0,086 -0,036 0,85
E Meméria para Desenho Contelido Tardia -0,33 0,075 0,03 0,876
.E Memdria para Desenho Espadal Tardia -0,177 0,35 -0,231 0,219
g Memdria para Desenho Total Tardia -0,332 0,073 0,065 0,732
5‘ Memédria para Faces -0,193 0,306 -0,063 0,742
Memdria para Faces Tardia -0,339 0,067 -0,441 0,015*
Meméria para Lista de Palavras 0,262 0,162 -0,551 0,002
w Flechas 0,062 0,747 0,095 0,616
> Quebracabeca Geométrico -0,358 0,052 0,019 0,921
Precisdo Visomotora -0,053 0,779 -0,036 0,85
‘% Imitando Posi¢do da Mao -0,304 0,102 -0,386 0,035*

Correlagdosignificativa p ¥*<0,01 e * <0,05; VE =Visoespacial; SM = Sensoriomotor

No dominio da atencdo/funcdo executiva, as criangcas com DF de 10-12 anos
demonstraram desempenho inferior (de modo estatisticamente significativo) no bteste
“Inibindo Resposta” na tarefa de “Inibicdo” (p = 0,001) e uma tendéncia a significAncia
estatistica nas demais tarefas desse subteste. Verificou-se também em “Inibindo Resposta”
nas tarefas de ‘“Nomeacdo, Erros Totais e Inibicdo” correlacdo inversa de intensidade
moderada a alta com a idade (p = -0,44 a -0,69). Na linguagem, o Grupo Clinico de de 10-12

anos apresentou rendimento estatisticamente pior em relacdo as criancas de 7-9 anos,
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inclusive com médias abaixo do esperado em quase todos os subtestes, com exce¢do apenas
de “Produzindo Palavras - Seméntica”. Ademais, houve correlacdo inversa de moderada a alta
(p =-0,40 a-0,63) coma idade em todas essas tarefas da area de linguagem. Ressalta-se que
no Grupo Controle ndo houve diferenca entre as faixas etarias nos dois dominios acima
mencionados do NEPSY 1I.

No dominio de aprendizado/memoria, os portadores de DF com 10-12 anos
apresentaram escores médios abaixo do esperado para “Memoria Narrativa Livre” e “Livre +
Pista”, demonstrando diferenga estatisticamente significativa (p = 0,001) em relacdo a faixa
etaria de 7-9 anos, identificando-se alta correlagcdo inversa com a idade nesses subtestes (p = -
0,78 e -0,73, respectivamente). Em “Memoria para Desenho”, as criangas de mais idade do
Grupo Clinico apresentaram desempenho estatisticamente pior em conteudo imediato (p =
0,044), tardio (p = 0,029) e no escore total imeidato (p = 0,049) e uma tendéncia a
significancia estatistica no escore total tardio (p = 0,053). No entanto, ndo foi verificada
correlagéo estatisticamente significativa desse subteste com a idade em nenhum dos grupos.
Na “Memoria para Face Tardia” houve diferenga estatisticamente significativa entre as faixas
etarias (p = 0,011), com pior desempenho para criancas de mais idade. No Grupo Controle, as
criancas mais novas obtiveram desempenho estatisticamente superior em “Memoria para Lista
de Palavras” (p = 0,005), verificando-se também moderada correlagdo inversa em “Memoria
Narrativa Livre” (p = -0,47), “Face Tardia” (p =-0,44) e “Lista de Palavras” (p = -0,55).

No dominio visoespacial, no Grupo Clinico de 10-12 anos apresentou desempenho
estatisticamente inferior em “Quebracabega Geométrico” (p = 0,014). No Grupo Controle ndo
foi observada nenhuma diferenca estatisticamente significativa na comparacao entre as faixas
etarias aqui consideradas. No dominio sensoriomotor, a amostra clinica ndo apontou diferenca
estatisticamente significativa entre as faixas etarias. No Grupo Controle contatou-se
desempenho estatisticamente superior para criangas de 7-9 anos em “Imitando Posicdo da

Mao” (p = 0,014), identificando-se baixa correlagcdo inversa coma idade (p =-0,39).

4.1.2. Analise da variavel sexo

Procurou-se examinar eventual influéncia da variavel sexo nos resultados dos testes
neuropsicoldgicos. Inicialmente sdo apresentados, na Tabela 13, os resultados dessa analise
no WISC I1ll e no Raven, enquanto os dados relativos ao NEPSY Il estdo organizados na
Tabela 14.
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Tabela 13 - WISC /Il e Raven: Comparagdo entre os Grupos Clinico e Controle em fungdo do sexo

Grupo Clinico

Grupo Controle

Testes Sexo -~ -~
Média DP  Estat. p Média DP  Estat. p
. M 100,39 15,77 111,66 11,50
Ql Estimado 1,542t 0,134 0,760t 0,454
— F 91,75 13,81 108,58 9,87
: L. M 10,44 341 12,38 2,59
A Vocabulario 83U 0,285 90,5U 0,454
§ F 9,25 2,89 11,75 191
M 9,72 2,67 11,61 2,33
Cubos 1,793t 0,084 89,5U 0,429
F 792 2,74 11,16 241
R (pontos brutos) M 2617 >77 2,640t  0,013* 28,61 >0 92,5U 0,510
aven (pontos brutos i § X ,
Raven P F 20,92 458 26,41 7,18
Estat. = Estatistica; Testes t de Student e U de Mann-Whitney; p * < 0,05; VE = Visoespacial; SM =Sensoriomotor
Tabela 14 - NEPSY II: entre os Grupos Clinico e Controle em fungdo do sexo (continua...)
Grupo Clinico Grupo Controle
Testes Sexo o L
Média DP Estat. p Média DP Estat. p
~ - M 10,61 2,89 11,22 2,71
Atengdo Auditiva r 11,42 227 93,5U 0,533 11,01 162 100,5U 0,743
" - . M 10,56 2,77 11,33 2,68
Atengdo Auditiva combinado E 1158 274 -0,999t 0,326 12 176 96,5U 0,614
£ Conjunto de R t M 10.72 248 1,051t 0,302 1111 240 86U 0,343
5 [ omHTode TR Fo 1183 275 ’ 12,16 1,70 ’
© | Conjunto de Respostas M 10,39 2,72 11 2,25
x -1,676t 0,105 60U 0,038*
"; combinado F 12 2,33 ! ! 12,58 1,16 !
%8, | Inibindo Respostas- M 6,83 3,76 9,83 2,85
=4 -0,563t 0,578 0,236t 0,815
g Nomeacdo F 7,58 3,26 9,58 2,81
('
o _— M 6,94 3,31 9,11 3,06
E Inibindo Respostas- Inibicdo r 675 395 0,146t 0,885 867 325 0,380t 0,707
O
M 7,61 3,74 8,94 2,31
q:,) Inibindo Respostas- Mudanga ! ! 0,926t 0,363 ! g 0,351t 0,729
E F 6,36 3,10 9,25 2,37
M 7,89 4,66 8,67 2,49
Inibindo R tas- Erro Total ! ! 0,910t 0,371 ! ! 0,000t 1,000
nibindo Respostas- Erro Tota F 636 385 867 242
. M 6,67 2,56 7,77 1,66
Fluéncia em Desenhos E 575 234 84,5U 0,315 841 156 -1,054t 0,301
L. M 6,5 3,58 9,55 2,01
Nomeando Rapido -0,330t 0,744 0,898t 0,377
F 6,92 3,05 10,25 2,18
N M 7,11 3,21 9,33 2,33
Compreendendo Instrucdes 0,026t 0,980 -1,163t 0,255
1 F 7,08 2,27 10,41 2,75
% L. M 4,94 3,24 6,94 1,16
g Processamento Fonoldgico 0,024t 0,981 -1,725t 0,096
a0 F 4,92 2,99 8,08 243
c
a0 i - M 8,61 2,61 9,94 2,67
=i | Produzindo Palavras 1111t 0276 1,355t 0,186
Semantica F 742 3,26 11,25 2,45
i -L M 5,72 294 7,72 2,02
Produzindo Palavras - Letra 0056t 0956 0,938t 0356
Inicial F 567 2,14 841 193
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Tabela 14 - NEPSY II: entre os Grupos Clinico e Controle em fun¢do do sexo (conclusdo)

Grupo Clinico Grupo Controle
Testes Sexo L L
Média DP Estat. p Média DP Estat. p
M 8,33 3,95 10,11 2,70
Memoria Narrativa Livre ! ! -0,975t 0,338 ! ! -0,345t 0,733
F 9,67 3,17 10,5 3,48
Memdria Narrativa Livre + M 7,72 4,18 10,22 2,53
Pista F 9,42 32 78U 0,201 10,08 3,29 0,131t 0,897
Memo©ria para Desenho M 8,17 3,36 10,61 3,05
. -0, 7! 4 -0,582 ,
Conteudo F 9 282 0,706t 0,486 1125 277 0,582t 0,565
Memodria para Desenho M 8,67 4,05 11,55 2,25
©
= . -0,320t 0,751 88,5U 0,383
5 | Espadal F 9,08 2,35 ! ! 12,41 2,77 ! i
£ M 8 3,81 10,83 3,15
Memori D ho Total ! -0,191t 0,850 ! ! -0,672t 0,507
§ emoaria para Desenho Tota E 825 295 1158 275
~~ | Memodria para Desenho M 8,72 3,52 11,16 3,15
o - 2t 4 1
k] Conteudo Tardia F 9,5 1,73 0,80 0430 11,66 2,74 0su 0895
.2 | Memdria para Desenho M 9,22 3,65 12,5 1,69
© . ) ! ! 107U 0,966 i ! 1045U 0,864
< Espacial Tardia F 9,75 2,98 ! 12,33 2,50 ’ !
s ri M 9,5 3,79 12 331
2_ Menjona para Desenho Total ’ , 0,459t 0,650 , 0,277t 0784
Tardia F 892 2,71 12,33 3,11
- M 9,72 2,63 8,27 3,27
Memoria para Faces F 9,42 3,77 0,262t 0,795 10,25 333 -1,606t 0,119
- . M 8,11 33 10 3,03
Meméria para Faces Tardia r 8,83 381 -0,552t 0,586 9,58 3,90 0,329t 0,744
Memodria para Lista de M 9,67 3,48 11,38 3,07
-0,932t 0,360 -0,192t 0,849
Palavras F 10,58 1,88 11,58 2,07
Flech M 1494 e 3,542t 0,001 ** 12,16 201 1,582t 0,125
W | e F 725 349 / 10,66 320 7 ’
g Quebracabega Geométri M 1017 256 0,654t 0,518 11,16 27 0,851t 0,402
uebracabeta Beometnco F 95 284 ’ 10,33 271 ’
Cx g M 9,44 2,68 9,77 3,62
Precisdao Visomotora r 9,67 433 0,174t 0,863 11,83 335 70U 0,105
. - " M 9,17 3,25 9,61 1,97
Imitando P da Ma ! ’ 99,5U 0,714 ! ! 79U 0,211
s mitanao Fosigdo ca Mao F 8,58 38 ' ' 10,41 231 ’
Média  Abaixo Média  Abaixo
Sequéncia Motora Manual M 15 3 16 2
r 10 ) F 1,000 12 _ F 0,503

Estat. = Estatistica; Testes t de Student e U de Mann-Whitney e Exato de Fisher (F); p ** <0,01 e * <0,05; VE=Visoespacial; SM =
Sensoriomotor

Nos resultados das andlises comparativas em funcdo do sexo, em ambos 0S grupos, as
diferencas estatisticamente significativas identificadas foram bastante pontuais. Na amostra
clinica observou-se diferenca estatisticamente significativa no Raven (p = 0,013) e no subteste
“Flechas” do NEPSY II (p = 0,001), sendo que o sexo masculino apresentou melhor
desempenho. No Grupo Controle, o sexo feminino demonstrou escore mais alto em “Conjunto
de Resposta combinado” no NEPSY II (p = 0,038). Pode-se, portanto, ponderar como pouco
relevante a influéncia da variavel sexo nos resultados dos testes neuropsicologicos utilizados

nas criangas dessa pesquisa.



90

4.1.3. Anélise da variavel genétipo na DF

Especificamente no Grupo Clinico, buscou-se dividir as criancas em funcdo de seu
subtipo genético, a saber: SS e SB° (casos de maior gravidade clinica, n = 18) ou SC e Sp+
(casos de menor gravidade clinica, n = 12). Foi, entdo, efetuada comparacdo estatistica dos

desempenhos médios entre esses subgrupos no WISC 1ll e no Raven (Tabela 15).

Tabela 15 - WISC Il e Raven: Comparacéo entre subgrupos genéticos da amostra clinica

Testes Genétipo Média DP Estat. )
. SS, SB° 16,72
Ql Estimado 99 6,723 0,898t 0,377
_ SC, S+ 93,83 13,21
= SS, SB° 10,22 3,135
U 7. ’ ’
A Vocbulario SC, sp+ 958 345 90,5U 0,454
= ss, Sp° 9,44 3,294
Cubos 1,194t 0,243
SC, SB+ 8,33 1,775
SS, SB° 23,5 6,071
Raven Raven (pontos brutos) SC, s 9092 568 -0,642t 0,526

Estat. = Estatistica; Testes t de Student e U de Mann-Whitney

Nota-se que ndo foram identificadas diferencas estatisticamente significativas entre 0s
subtipos genéticos de criancas com DF em nenhum dos testes psicoldgicos utilizados no
processo de triagem intelectual dos participantes.

A sequir, realizou-se a mesma comparacdo dos subtipos genéticos com os resultados
médios do NEPSY Il (Tabela 16).

Verificou-se diferenca estatisticamente significativa apenas no subteste ‘“Precisdo
Visomotora” (p = 0,015), sendo que o subgrupo de menor gravidade clinica (SC e SB+)
apresentou pior desempenho. Em sintese, pode-se notar que os subtipos de genotipo da DF
aqui considerados ndo se mostraram relevantes o suficiente para gerar evidéncias de

resultados especificos nos testes neuropsicolégicos utilizados no presente trabalho.



Tabela 16 - NEPSY II: Compara¢do entre subgrupos genéticos da amostra clinica

Testes Gendtipo Média DP  Estat. P
~ . SS, SB° 10,39 3,013
Atengd o Auditiva sc sg+ 1175 1815 80,5U 0,237
SS, SB° 10,56 3,053 -
@ | Atencdo Auditiva combinado 0,326
> ¢ SC, SB+ 11,58 2,234 0,999t
= SS, SB° 11,78 2,798
3 | Conjunto de Respostas B 1,471t 0,152
] po:
g SC, SB+ 10,25 2,768
&S Conjunto de R t binad 55, 5B 1722485 oo U 0,002
° onjunto de Respostas combinado SC, sp+ 10 273 ) ,
S ~ SS, SB° 7,28 3,86
& | Inibindo Respostas- Nomeagdo SC, Sp+ 6.92 311 0,270t 0,789
= ’ ) 3
- - s SS, SB° 7,33 3,51
~~ | Inibindo Respostas- Inibi¢do SC. sp+ 617 356 0,886t 0,383
° ) 7 l
w SS, SB° 7,17 3,73
| Inibindo Respostas- Mudanca 5B ! ! 0,055t 0,956
g SC, Sp+ 7,09 3,30
= SS, SB° 7,72 4,43
<C | Inibindo Respostas- Erro Total 6 0,643t 0,526
SC, SB+ 6,64 4,38
A SS, SB° 6,39 2,638
Fluéncia em Desenhos SC, sp+ 617 2329 0,237t 0,815
o SS, SB° 6,56 3,535
Nomeando Rapido s, sp+ 683 3157 96U 0,606
~ SS, SB° 7,44 3,072
€ | Compreendendo Instrugdes sc Sg+ 658 2466 0,811t 0,424
[J] ’ ) )
%D - SS, Sp° 4,94 3,244
u:o Processamento Fonolégico SC, 5B+ 492 2,999 0,024t 0,981
< SS, SB° 8,39 1,883
= | Produzindo Palavras —Semantica SCI SS+ 7'75 4l048 0,511t 0,617
] o SS, SB° 6,06 2,733
Produzindo Palavras - Letra Inicial SC, sp+ 517 2443 0,909t 0,371
- . . SS, SB° 9,28 3,923
Memoria Narrativa Livre B 0,747t 0,461
SC, SB+ 8,25 3,306
Memodria Narrativa Li Pista 55, 5 O 4187 gu 0287
emoria Narrativa Livre + Pis SC, sp+ 75 3,61 ,
- , SS, SB° 8,72 3,754
Memdria para Desenho Conteudo B 0,526t 0,603
SC, SB+ 8,17 1,992
g .. . SS, SB° 9 3,181
G | Memodria para Desenho Espacial SC, sp+ 858 3,919 0,320t 0,751
qE; - SS, SB° 8,39 4,031
Memodria para Desenho Total 92U 0,496
= SC, SB+ 7,67 2,425
~~ N
- , . SS, S 8,94 3,226 -
O | Meméria para Desenho Contetdo Tardia B 0,843
T SC, Sp+ 9,17 2,552 0,200t
5 Memori Desenho Espacial Tardi 55, 5B 939 3,449 © 0931
'g emoria para Desenho Espacial Tardia SC, sp+ 95 3371 0,087t ,
(] .
- . SS, S 9,44 3,823
S_ Memdria para Desenho Total Tardia B 0,349t 0,730
< SC, SB+ 9 2,663
Memori F 55, 5B 983 2975 oot 0,620
emoéria para Faces SC, s+ 925 3334 X
- . SS, SB° 9,33 3,531
Memodria para Faces Tardia 1,882t 0,070
SC, SB+ 7 2,985
Memori Lista de Pal S5, 5B 1056 3,055 ) 00t 0,240
emoria para Lista de Palavras SC, sp+ 925 2701 ,
SS, SB° 9,83 3,569
Flechas 0,177t 0,908
1] SC, SB+ 9,67 4,185
> bracabeca G tri S5, SB' 96L 309 o0 o608
Quebracabega Geométrico SC, s+ 10,33 2,06 X
. i - SS, SB° 8,28 2,986
Imitando Posi¢gdo da Mdo B 79,5U 0,219
SC, SB+ 9,92 3,942
Ca SS, SB° 10,72 2,63
E Precisdo Visomotora 2,588t 0,015*
= SC, Sp+ 7,75 3,671
Média Abaixo
Sequéncia Motora Manual SS, SB° 15 3 E 1000
SC, SB+ 10 2 ’

Estat. = Estatistica; Testes t de Student e U de Mann-Whitney e Exato de Fisher (F); p * <0,05; VE=
Visoespacial; SM =Sensoriomotor
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4.2. Relativos a avaliacdo do comportamento

O instrumento de avaliagho do comportamento (CBCL) foi respondido por 29
informantes de cada grupo. As méaes constituiram a grande maioria dos informantes nos dois

grupos avaliados, conforme Tabela 17.

Tabela 17 - Distribuicdo (em frequéncia simples e porcentagem) dos informantes do CBCL dos Grupos
Clinico e Controle

Grupo Clinico Grupo Controle
Informante

F % F %
Mae 27 93 23 79
Pai 0 0 5 17
Outros 2 7 1 4

A partir desse padrédo de respostas ao CBCL, pode-se considerar que dados advindos
desse instrumento avaliativo seriam compardveis entre 0s grupos aqui considerados, no
tocante a possivel identificacdo de problemas do comportamento. A Tabela 18 apresenta 0s

dados referentes ao CBCL do Grupo Clinico e Controle.

Tabela 18 - Comparagdo dos problemas comportamentais do CBCL entre os Grupos Clinico e Controle.

Sindromes e Grupo Clinico Grupo Controle
Escalas Média DP Média DP Estat. P
Ansiedade / depressdo 60,34 9,03 58,93 7,87 383,5U 0,563
Retraimento / depressdo 57,82 9,11 55,83 492 400U 0,747
Queixas somaticas 56,86 5,69 55,45 6,45 343 U 0,218
Problemas sociais 59,31 7,73 56,34 6,10 311U 0,088
Problemas do pensamento 54,51 7,15 53,83 4,99 404 U 0,792
Problemas de atengdo 60,10 10,76 53,72 4,70 2445 U 0,006**
Violagdo de regras 57,55 8,42 53,93 4,71 309 U 0,080
Comportamento agressivo 62,00 9,69 57,31 8,17 288 U 0,038*
Escala de Internalizagdo 58,17 10,10 55,79 10,00 0,901t 0,371
Escala de Externalizagdo 59,55 10,11 53,24 10,53 2328t 0,024*
Escala Total 59,55 10,04 53,72 9,86 2,230t 0,030*

Estat. = Estatistica; Testes t de Student e U de Mann-Whitney; p **< 0,01 e * <0,05

Nesse inventario foi possivel identificar que os resultados médios das oito sindromes
comportamentais e emocionais diferiram de modo estatisticamente significativo entre os
grupos de criangas em apenas dois aspectos: problemas de atengdo (p = 0,006) e

comportamento agressivo (p = 0,038), sendo maiores no Grupo Clinico. Com relagdo as
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escalas de avaliacdo do comportamento, houve escores médios estatisticamente mais elevados
no Grupo Clinico em Problemas de Externalizacdo (p = 0,02) e Problemas no Funcionamento
Total (p = 0,03), conforme Tabela 18. Entretanto, ap6s controlar as variaveis escolaridade da
mde e NSE, somente problemas de atengdo mantiveram diferenca estatisticamente
significativa entre os grupos (p = 0,024).

Objetivando alcancar uma avaliagdo mais detalhada dos sintomas comportamentais e
emocionais apresentados pelas criancas desse estudo, optou-se por analisar as categorias
diagnosticas oferecidas pelo CBCL. Os resultados compativeis com o diagnostico de “clinico”
ou “limitrofe” formaram o subgrupo “clinico” e aqueles com pontuacdo dentro do padrao
normativo formaram o subgrupo “normal”, comparando-se a frequéncia desses casos entre 0s

Grupos Clinicos e Controle (Tabela 19).

Tabela 19 - Comparag¢do da frequéncia dos casos “clinicos” identificados no CBCL nos Grupos Clinico
e Controle

Categoria diagndstica CBCL

Sindromes e Escalas Grupos Normal Clinico
f % f % Estat. p

Ansiedade/depress3o Co(i:ti:(ijz ;i 32:151 12 ;;"i 0,322 X2 0,570
Retraimento/depressdo Cocnltlcclj(e) §Z gg’g : ig’i -F 1,000
Queixas somaticas Cocnltlrr]cljz ;? gg;i g 1:’; -F 0,670
Problemas sociais Cocnlt”:;cej i: 22’2 i 1;'2 -F 1,000
Problemas do pensamento Co(:r:tlrr]tl)clz ;; gz:é i g:i -F 1,000
Problemas de atengdo Cocrwltlr:cljz ;z SZ’Z 1(1) 3:’2 -F 0,005**
Violagdo de regras Cocr:tllrr](i)clz ;: 22:2 i 1;”‘21 -F 0,194
Comportamento agressivo cOCnItll:cijZ ;i ?g’; 1(13 23’3 2,080 X? 0,149
Internalizagio Cocr:t'::lz ;; Zgzg 1; :ig 0672 X2 0412
Externalizacio Cocnlt”:cljz ;g ggig 1: ii; 2,559 X2 0,110
R

Estat. = Estatistica; Testes Qui-quadrado (X?) e Exato de Fisher (F); p **< 0,01

Essa analise corrobora os resultados anteriores, tornando-se possivel confirmar que a
diferenca mais robusta entre 0s grupos manteve-se em problemas de atencdo (p = 0,005).
Contudo, a despeito de ndo ter sido verificada diferenca estatisticamente significativa entre os
grupos nos demais aspectos avaliados pelo CBCL, chama atencdo a elevada frequéncia de
casos com dificuldades comportamentais no Grupo Clinico. Isso ficou mais evidente nas

sindromes de ansiedade/depressao (34,5%) e comportamentos de agressividade (37,9%), bem
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como nas escalas relativas a problemas de comportamento do tipo de Internalizacéo (41,4%),
Externalizacdo (51,7%) e Funcionamento Total (44,8%). Apesar disso, ndo houve qualquer
relato dos pais ou responsaveis no tocante a existéncia de acompanhamento em servicos de

salde mental dessas criancas.

4.3. Relativos aos exames médicos do Grupo Clinico

4.3.1. Doppler Transcraniano

Relativo aos resultados do DTC, todos os participantes tiveram valores na VFSC <
170 cnV/seg considerados como normais de acordo com o Guidelines brasileiro (2011).
Entretanto, cinco criangas apresentaram pequenas alteragdes, principalmente inversdo de
velocidades entre ACM e ACA podendo indicar estenose intracraniana. Essa hipdtese
diagndstica pdde ser verificada por meio da AngioRM (Angiografia por ressonancia
magneética). Foi possivel ter acesso a quatro resultados desse exame, detectando-se uma
estenose na ACA-E, uma estenose na ACM-D e dois exames normais. N&o foram analisados,
no presente estudo, todos os resultados da AngioRM, pois alguns ndo tiveram o laudo

definitivo liberado.

4.3.2. Imagem por Ressonancia Magneética

O exame da IRM foi realizado com 29 participantes. A prevaléncia de ICS foi de 24%
(n = 7), os demais exames foram considerados normais (n = 22). Diante desse resultado,
optou-se por comparar Grupo ICS e IRM normal nas variaveis sociodemogréaficas, escolares e
clinicas (Tabela 20).

- Aspecto sociodemografico

O Grupo ICS apresentou média de idade de 11 anos (DP + 1,414) sendo
estatisticamente diferente significativamente (U = 36,5; p = 0,03) ao Grupo IRM normal, onde
a idade média atingiu 9,50 anos (DP + 1,819). Esse dado é corroborado, pela observacao de
que 85,7% (n = 6) das criangcas com ICS pertenciam ao grupo de maior idade (10-12 anos),
apesar de ndo haver diferenca estatisticamente significativa na compara¢do com o grupo de
menor idade. N&o houve diferenga estatisticamente significativamente entre 0S grupos
relacionada ao sexo e ao genotipo. A despeito disso, verificou-se 85,7% (n=6) do Grupo ICS

possuia o subtipo genético de maior risco clinico (Tabela 20).
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Nos demais dados sociodemograficos (como escolaridade do pai e da mde, além de
NSE) ndo foram encontradas diferenca estatisticamente significativa entre 0s subgrupos

clinicos aqui considerados.

Tabela 20 - Varidveis sociodemdgrafica, escolares e clinicas do Grupo Clinico: Comparag¢do entre
subgrupos IRM normal e ICS

Varidveis Normal ICS Teste de
(n=22) (n=7) Fisher
f % f % p
Grupo idade 7-9anos 10 45,5 1 14,3 0,20
10-12 anos 12 54,5 6 85,7
s Mas culino 13 59,1 4 57,1 1.00
€xo Feminino 9 40,9 3 42,9 7
. SS, SB° 11 50 6 85,7
Gengtipo SC, SB+ 11 50 1 14,3 0,19
Fundamental 15 68 6 86 030
Escolaridade pai Média/ Superior 5 22 - - !
N&o informada 2 10 1 14
Fundamental 14 64 7 100 014
Escolaridade mae Média/ Superior 7 32 - - !
Ndo informada 1 4 - -
AB 2 9,1 - -
Dot CDE 20 90,9 7 100 L
Ndo 18 81,8 3 42,9
Ref | ! ¢ ,07
eforco escolar Sim 4 182 4 571 0,0
Dificuldad | Nao 17 77,3 4 57,1 036
ificuldade escolar Sim 5 27 3 429 b
- Nao 16 72,7 3 42,9
Repeténcia escolar Sim 6 273 4 571 0,19
Normal 18 81,8 6 85,7
DTC ¢ ! 1,00
Alterado 4 18,2 1 14,3
Hidroxiurei N3o 17 77,3 7 100 030
idroxiureia sim 5 227 0 0 ,

- Aspectos escolares
Em relacdo as questdes escolares, também ndo houve diferenca estatisticamente
significativa entre os subgrupos clinicos no tocante a distribuicdo das ocorréncias de

repeténcia escolar, dificuldade na escola e necessidade de reforgo escolar.

-DTC

Na&o foi detectada diferenca estatisticamente significativa entre os resultados do DTC
entre os subgrupos clinicos (ICS e IRM normal). Dos exames do DTC que foram sugestivos
de estenose (n = 5), 80% teve IRM normal. A Unica crianca com ICS e alteragcdo no DTC, ao

realizar a AngioRM evidenciou estenose critica da ACM-D.



96

- Medicagéo
A maioria das criancas com DF utilizava como medicamentos regulares o acido félico
(100%) e a penicilina (93,3%). Em relacdo a hidroxiureia (HU), somente 16,7% (n = 5) da

amostra fazia uso desse farmaco, sendo observado que todos tiveram IRM normal.

- Hemograma

O Grupo Clinico apresentou nivel médio de Hb igual a 9,23 g/dl (DP % 1,26), sem
diferenca estatisticamente significativa entre ICS e IRM normal (p = 0,16). Em relacdo ao Ht,
a média geral do grupo com DF foi de 29,75% (DP + 4,51), sendo constatada tendéncia a
significancia estatistitica (p = 0,06) para o0 Grupo IRM normal ter maior nivel de Ht (30,67 +
4,36) quando comparado com Grupo ICS (27,00 + 4,04). Esses dados podem ser visualizados
na Tabela 21.

Tabela 21 - Hemograma do Grupo Clinico: Comparagdo entre subgrupos IRM Normal e ICS

Hemograma Grupos Média DP Min-Max (V) P
Total 9,23 1,259 7-12

Hb Normal 9,44 1,216 7-12
ICS 8,60 1,260 7-11 47 0,16
Total 29,75 4,510 22-39

Ht Normal 30,67 4,363 23-39
ICS 27,00 4,041 22-34 == g

- Avaliacgdo neuropsicolégica
Na avaliacdo neuropsicoldgica, de uma forma geral, os escores médios do Grupo ICS
tiveram tendéncia a serem menores do que o Grupo IRM normal. As evidéncias advém desde

a triagem intelectual, como mostra a Tabela 22.

Tabela 22 - WISC Ill e Raven do Grupo Clinico: Comparagdo entre subgrupos IRM normal e ICS

Testes Grupos Média DP u P
| Estimad N | 100,59 15,915
= Ql Estimado ICc;rma . s 285 0,013*
g Vocabulario :\::c;rmal ;2,‘5‘5 i:igi 435 0,085
Cubos :\grmal 2;3 i;g&j 275 0,011*
Raven ?;ovstr:)s brutos) INCc;rmal 23252); ::;%i 415 0,070

Teste U de Mann-Whitney; * p <0,05
Verificou-se desempenho estatisticamente inferior do Grupo ICS no “QI Estimado” (p

= 0,013) e no subteste “Cubos” (p = 0,011). Esses dados podem ser acrescidos com
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informacbes da Tabela 23, que apresenta a distribuicdo das criancas do Grupo Clinico em

funcdo de sua classificacdo nas provas intelectuais.

Tabela 23 - Classificagdo intelectual do Grupo Clinico a partir do Ql Estimado do WISC Il e do Raven:
Comparag¢do entre subgrupos IRM normal e ICS

Normal ICS
Testes Classificagao f % f % P
Ql Estimado Média 17 77,3 1 14,3 0.006%*
Abaixo da média 5 22,7 6 85,7 !
Raven Média 20 90,9 2 28,6 0.003**
Abaixo da média 2 9,1 5 71,4 !

Teste Exato de Fisher; p **<0,01

A classificacdo nos testes de inteligéncia aponta que 71-85% do Grupo ICS apresentou
desempenho intelectual abaixo da média, porporcéo estatisticamente diferente (p < 0,01) do
Grupo IRM normal. Ressalta-se, no entanto, que somente uma crianga do Grupo ICS foi
considerada com deficiéncia intelectual, segundo as normas do Raven.

Torna-se, no entanto, necessario ainda examinar o desempenho das criangas do Grupo
Clinico na avaliacdo das fungbes cognitivas mais especificas. Esses resultados estdo
sistematizados na Tabela 24.

Pode-se observar que, na maioria dos subtestes dos dominios da funcdo executiva,
linguagem e memoria, as criangas do Grupo ICS apresentaram resultados considerados abaixo
da média normativa. Na comparacdo com o Grupo IRM normal, as criancas com ICS
apresentaram menor rendimento estatisticamente inferior no dominio da memoéria, no subteste
‘Memoria Narrativa com evocagdo livre” (p = 0,026) e uma tendéncia a significAncia
estatistica nessa mesma tarefa com auxilio de pistas (p = 0,058). A meméria visoespacial
aferida pelo subteste “Memoria para Desenho” [nos escores totais imediato (p = 0,017) e
tardio (p = 0,036) ] também apresentam diferenca estatisticamente significativa e houve uma
tendéncia a significAncia estatistica nesse subteste na pontuagdo de “Espacial imediato” (p =
0,053) e “Conteudo tardio” (p = 0,055). No dominio da linguagem, criangcas com ICS tiveram
pontuacdo estatisticamente inferior em ‘“Processamento Fonologico” (p = 0,047). Nos demais
dominios cognitivos ndo foi encontrada diferencas estatisticamente significativa entre os
subgrupos.

De modo similiar a anélises prévias, foram realizados procedimentos de correlacao
(Spearman) entre escores neuropsicoldgicos e niveis de Hb ou Ht. Os resultados ndo se
mostraram estatisticamente significativos, sinalizando reduzida associacdo entre essas
variaveis.
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Tabela 24 - NEPSY II: Comparagdo entre subgrupos IRM normal e ICS

Testes Grupos Média DP U P
Normal 11,41 2,462
Atencdo Auditi ! ! 47,5 0,127
eneao Auditiva IcS 9,71 3,094 ’ '
Normal 11,50 2,614
Atengdo Auditi binad 4 ! 47,5 0,129
o engdo Auditiva combinado Ics 957 2992
2 . Normal 11,50 2,502
§ Conjunto de Respostas Ics 9,71 3592 50,5 0,174
g N I 11,05 2,751
HE Conjunto de Respostas combinado Icc;rma 10:57 2:440 68 0,644
g Normal 723 3,422
< | Inibindo R -N 3 ’ ’ 7 71
g nibindo Respostas- Nomeagdo IS 6.86 4375 0 0,719
[T
Normal 7,50 3,377
> Inibindo R tas- Inibica ! ! 50,5 0,175
18 nibindo Respostas- Inibigdo Ics 543 3,690 ), ,
O
c L Normal 7,67 3,596
Inibindo R tas- Mud 48,5 0,181
g nibindo Respostas- Mudanga Ics 543 3155
- Normal 7,95 4,642
Inibindo Respostas- Erro total IS 529 3302 485 0,182
N | 641 2,443
Fluéncia em Desenhos Icosrma 614 2911 75 0,918
N | 7,27 3,298
Nomeando Répido | C‘;rma e oo 43 0,079
N Normal 7,64 2,904
£ Compreendendo Instrugdes 40,5 0,060
& Normal 0 o
‘.% Processamento Fonolégico IC(;rma 3:00 1:915 38,5 0,047*
c
= Normal 841 3,09
5 . _ - / A
Produzindo Palavras —Semantica Ics 7,00 2160 53 0,218
Normal 5,82 2,557
Produzindo Pal —Letra inicial ! ! 74 0,877
roduzindo Palavras —Letra inicia Ics 557 3101 ,
L. L Normal 9,82 3,660 "
Memdria Narrativa Livre Ics 6,14 2340 33,5 0,026
L. . . Normal 9,18 4,019
+
Memoria Narrativa Livre +Pista IcS 6,00 2517 40 0,058
Normal 8,95 2,984
Memori Desenho Conteud ! ! 48 0,136
emoria para Desenho Contetdo Ics 671 3302
© - ) Normal 9,27 3,693
5 Memdria para Desenho Espacial Ics 714 2116 39,5 0,053
= Normal 8,77 3,250
§ Meméria para Desenho Total Icc;rma 5:43 2:820 30,5 0,017*
> Memdria para Desenho Contetido Normal 9,45 3,066
o ! ! 39,5 0,055
g Tardia ICS 743 2,070 ! !
N Memdria para Desenho Espacial Normal 991 3,265
h<]
g Tardia ICS 743 3,101 43 0,078
s Men}orla para Desenho Total Normal 9,86 3,342 36 0,036*
< Tardia ICS 7,00 2,646
N | 9,41 3,187
Memdria para Faces Icosrma 1043 2992 63 0471
Memdria para Faces Normal 795 3,748
61 0,412
Tardia ICS 9,29 2,289 !
N | 10,23 3,023
Memdria para Lista de Palavras Icosrma 871 1890 49 0,149
Normal 9,95 4,134
Flechas ! ! 60,5 0,398
g ICS 8,86 2,545
N | 10,32 2,102
Quebracabega Geométrico Icc;rma 843 4077 48 0,136
Precisdo visomotora INCc;rmaI 261,;31 g:ggg 61 0411
Normal 9,55 3,789
Imitando Posi¢do da Mdo ! ! 48,5 0,139
2 ICS 7,14 1215
Média Abaixo F
Sequéncia Motora Manual Normal 18 4 - 100
ICS 6 1 !

Estat. = Estatistica; Testes U de Mann-Whitney e Exato de Fisher (F); p * <0,05; VE =Visoespacial; SM =
Sensoriomotor
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-Avaliacdo de comportamento
A distribuicdo dos resultados do Grupo Clinico no CBCL, subdividido em funcdo da

presenca de ICS ou ndo, encontra-se na Tabela 25.

Tabela 25 - CBCL do Grupo Clinico: Comparag¢éo entre subgrupos IRM normal e ICS

Sindromes e Escal as Grupos Média DP u P

Ansiedade/depressdo lNCc;rmal 22':2 2’32§ 66 0,690
Retraimento/ depressdo :\lcc;rmal 22’12 ;05323 69,5 0,831
Queixas somaticas INC(;rmaI g;:;‘i 2:411251) 66 0,686
Problemas sodiais lNCc;rmaI gg:g: ?ggg 59 0,439
Problemas do pensamento :\(l:c;rmal iggg 3?;: 39,5 0,062
Problemas da atencio Il\grmal 22:22 2’21'285 47 0,158
Violagdo de regras lNCoSrmaI ii:?? z::zg 57,5 0,394
Comportamento agressivo ll\(l:c;rmal gi'zg :06’2;7 73 0,979

- N | 58,38 11,469

Escala de Internalizagdo IC(;rma 59,00 4,397 69 0,811
Escala de Externalizagdo INC(;rmaI gg:zg ;’1‘;850 70,5 0,873
Escala Total lNCzrma' ggji ;,17’(1)27 67 0,730

A andlise desses resultados do CBCL apontam que ndo foi qualquer diferenca
estatisticamente significativa entre os Grupos IRM normal e ICS na escala de sintomas
comportamentais e emocionais. Desse modo, dentro do Grupo Clinico, ndo houve evidéncias
de diferenciacéo entre caracteristicas do comportamento e vivéncias afetivas das criangas com
DF.
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5. DISCUSSAO
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Diante dos objetivos propostos para o presente trabalho, foi possivel reunir evidéncias
empiricas relevantes sobre caracteristicas do funcionamento neuropsicolégico e
comportamental de criancas com DF. Esse tema central foi tomado para investigacdo diante
da complexidade de variaveis que acometem os portadores de DF, levando a transtornos no
desenvolvimento.

As primeiras consideracOes sdo dirigidas a versdo brasileira da bateria NEPSY Il. As
médias dos escores ponderados em quase todos os subtestes avaliados no grupo de criangas
saudaveis estiveram dentro da variabilidade da normatizacdo americana de 10 *+ 3, somente no
subteste processamento fonoldgico a média ficou um pouco abaixo do esperado (7,4 com DP
+ 1,83). Cabe aqui frisar que esse subteste necessitou de ampla adaptagdo, ndo sendo possivel
sua traducdo por se tratar de um subteste do dominio da linguagem (Argollo et al., 2009). Em
termos gerais, esses resultados apontam para adequagdo psicométrica da versdo do NEPSY I
para populacéo brasileira entre 7 a 12 anos e ratificam a possibilidade de sua aplicacédo pratica
em grupos clinicos, como criangas com DF.

Referente aos resultados dos exames médicos realizados, todas as criancas com DF
apresentaram DTC considerado dentro da faixa normal. Contudo, em cinco pacientes houve
indicio de estenose cerebrovascular devido a inversdo de velocidades entre ACM e ACA,
sendo possivel confirmar esse diagnéstico em dois pacientes pela AngioRM. Em relagdo a
IRM cerebral, no presente estudo a prevaléncia de ICS foi de 24% (n = 7) na amostra clinica,
correspondendo ao mesmo percentual médio encontrado na revisao de literatura realizada.
N&o houve sinais de relevantes associacdo entre 0s exames DTC e IRM, visto que a maioria
das criangas com ICS teve DTC normal. Esse achado aponta para a importancia dos
portadores de DF serem avaliados de forma regular pelos dois tipos de exames neuroldgicos,
ja que avaliam aspectos diferentes dessa patologia e sdo essenciais para acompanhar a
progressao e riscos inerentes da DF.

Concernente as caracteristicas dos participantes desse estudo, chama atencdo o
rendimento escolar da amostra alcancada. A despeito das criangas terem a mesma idade e
similares condicbes escolares, em termos gerais, o Grupo Clinico alcancou média
significativamente inferior em anos de estudo em relacdo ao Grupo Controle. O atraso da
escolarizacdo das criangas com DF pode ser atribuido ao alto percentual de repeténcia escolar
desse grupo, tendo ocorrido em um terco dessas criangas. Essa alta prevaléncia de repeténcia
escolar também foi encontrada em outros estudos (Strouse et al., 2006; Kral et al., 2006).
Atrelado a isso, muitas apresentaram queixa de dificuldade de aprendizagem, estando

associada as disfuncbes neuropsicoldgicas encontradas, entre outros fatores do contexto de
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vida, como a necessidade de faltas escolares para tratamentos e hospitalizacbes frequentes.
Ressalta-se que ndo houve diferenca estatisticamente significativa quanto aos aspectos
escolares entre os pacientes com ICS e aqueles com IRM normal, contrastando com os dados
de Schatz et al. (2001) que verificaram maior repeténcia e necessidade de servico educacional
nas criangas com ICS.

No tocante as variaveis sociodemograficas, procurou-se compor amostra pareada entre
os dois grupos, sendo a grande maioria dos participantes advindos de instituicbes publicas de
ensino e de padrdo socioecondmico médio (classe C). Apesar disso, constatou-se que o Grupo
Clinico continha mais casos de menor NSE (classe D e E), ocasionando alguma discrepancia
com relacdo ao Grupo Controle nessa varidvel. Algumas consideracBes a respeito desses
fatores merecem aqui a devida analise e discussdo. A maioria das maes do Grupo Clinico ndo
trabalhava (53.3%), sendo o pai o Unico provedor da familia. Estudos apontam que mediante o
diagndstico da DF, ocorre uma reestruturacdo da dinamica familiar, pois a crianca portadora
dessa patologia demanda maior atencdo, j& que devem ser acompanhadas em centro de
tratamento especializado ao longo da vida, com avaliagdes clinicas periodicas e internacdes
hospitalares em situacBes de risco (Rodrigues, Araljo & Melo, 2010; Tweel et al., 2008).
Principalmente as maes assumem os cuidados dessas criancas, ficando impossibilitadas de
exercer atividades externas, sendo levadas a abdicar de outras fun¢bes, como sua profisséo
(Guimaraes, Miranda & Tavares, 2009; Assimadi, Gbadoé & Nyadanu , 2000; Macharia,
Shiroya & Njeru, 1997). Existe, ainda, um aumento dos gastos familiares com compra de
medicacdes, adicionadas a maiores despesas quando necessarias internacdes hospitalares da
crianca doente. Esta realidade foi confirmada por Assimadi et al. (2000) que verificaram que
65% dos pais de criangas com DF refere experienciar dificuldade econdémica.

Outro fator que pode estar associado ao menor status socioeconémico do Grupo
Clinico refere-se a diferenca de origem dos participantes desse estudo. Todos do Grupo
Controle residiam em Ribeirdo Preto (SP), cidade que possui 0 sexto maior indice de
Desenvolvimento Humano (IDH) do Estado de S&o Paulo (FIESP, 2000). Ja as criangas do
Grupo Clinico foram provenientes de Ribeirdo Preto, mas também de outras cidades do
interior paulista e mineiro que, em geral, possuem IDH menor. Ademais, foi evidenciado
menor grau de escolaridade do pai e da mde no Grupo Clinico, sendo esse aspecto relevante
para contribuir com o menor NSE familiar.

No perfil neuropsicolégico, o Grupo Clinico apresentou menor rendimento em
diversas funcdes cognitivas quando comparado ao Grupo Controle. Na capacidade intelectual

geral, 46% das criancas com DF apresentaram desempenho abaixo da média normativa no
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Raven e 36% quando utilizado o QI Estimado, constatando defasagem cognitiva de
aproximadamente 13-14 pontos em relagdo as criancas saudaveis. Esses dados séo
corroborados por uma série de estudos que verificaram desempenho intelectual inferior no
Grupo Clinico (Schatz et al., 2004; Steen et al., 2005; Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011; Noll
et al, 2001), encontrando diferenca no QI total de quase 19 pontos na comparacdo com
irmdos saudaveis (Swift et al, 1989). Ressalta-se que, na atual investigacao, dados os critérios
de selecdo adotados na composicdo da amostra, apenas uma crianca (3,3%) teve desempenho
intelectual inferior no Raven, porém seu resultado no QI Estimado do WISC 11l foi médio
inferior, razdo de sua inclusdo no atual estudo. Nas demais pesquisas, foi encontrado maior
percentual de deficiéncia intelectual, Steen et al. (1999) e Hijmans, Fijnvandraat et al. (2011),
alcancando aproximadamente 33%, enquanto em Swift et al (1989) a estimativa de déficit
cognitivo atingiu 19% em criancas com DF. Os resultados do presente trabalho foram
bastante claros ao apontar que o aumento de cada ponto nos testes intelectuais (QI Estimado e
Raven) mostrou-se como fator protetor, havendo reducdo de 6,5 e 13,7% (respectivamente),
em média, da chance da crianca pertencer ao Grupo Clinico.

Na analise mais apurada do Grupo Clinico, os sinais de prejuizo no desempenho
intelectual tornaram-se mais evidente. As criangas com ICS apresentaram maior percentual de
baixo funcionamento intelectual geral, correspondendo a aproximadamente 71-85% desse
subgrupo (Raven e QI Estimado respectivamente), sendo o Unico caso de deficiéncia
intelectual pertencente a esse grupo. J& as criancas com IRM normal evidenciaram
prevaléncia de limites cognitivos em menor proporc¢édo (9-23% a depender do instrumento de
avaliacdo), apresentando, em média, 15 pontos a mais no QI Estimado do que o Grupo ICS.
Essa tendéncia dos dados foi anteriormente identificada por Steen et al. (1999, 2003) e
Thompson et al. (2003), porém a discrepancia de resultados entre os subgrupos avaliados foi
mais marcante no atual trabalho do que em investigacGes anteriores que verificaram diferenca
média de 4-5 pontos (Wang et al., 2001; Thompson et al., 2003).

Deve-se ressaltar que a diferenca de classificacGes entre os coeficientes de inteligéncia
do QI Estimado do WISC 11l e do Raven possivelmente estdo relacionadas as funcdes
psiquicas e aos construtos por eles avaliados. De qualquer modo, os resultados nesses dois
testes de inteligéncia foram consistentes ao demonstrar que a DF constitui um fator de risco
importante para a crianga desenvolver prejuizos na funcionalidade intelectual geral, sendo
esse risco ainda maior para criangas com ICS.

Na avaliacdo dos dominios cognitivos mais especificos, nos subtestes de atencdo/funcéo

executiva as criancas com DF apresentaram baixo escore em velocidade de processamento,
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controle inibitério e flexibilidade mental. O acréscimo de cada ponto nesses subtestes foi
considerado como fator de protecdo, em média de 21 a 29%. O baixo desempenho em testes
voltados para funcdo executiva foi encontrado em outros estudos na literatura cientifica, em
diferentes processos cognitivos como resolucédo de problema, flexibilidade mental e
velocidade de processamento (Berg et al, 2012) e memoria operacional alca fonoldgica
(Schatz et al., 2004; Schatz & Roberts, 2005; Ruffieux et al., 2013). Contrariamente aos
nossos resultados, alguns autores ndo encontraram alteragdo em controle inibitdrio (Goonan et
al., 1994; Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011; Berg et al., 2012). Vale ressaltar ainda que na
avaliacdo mais especifica da atengéo seletiva e sustentada ndo houve diferenca marcante entre
0 Grupo Clinico e Grupo Controle, sendo esse resultado também verificado por Goonan et al.
(1994), Nabors e Freymuth (2002) e Scantlebury et al. (2011). Todavia, contraria outras
pesquisas sobre a atencdo na DF que consideraram essa funcdo como especialmente
prejudicada (Swift et al., 1989; Brown et al., 1993; Hijmans, Fijnvandraat et al., 2011, Strouse
et al, 2006). No entanto, deve-se pontuar que nesse estudo foi avaliada principalmente a
atencdo auditiva, ndo sendo investigada mais especificamente a atencdo visual, principal via
de avaliagdo da atencdo utilizada pelos estudos cientificos anteriormente citados.

Ainda no dominio da atencdo/funcdo executiva, ndo foi constatada nenhuma discrepancia
nos escores entre oS Grupos IRM normal e ICS. Essas evidéncias contrariam achados de
outras investigacdes cientificas na area que apontam, inclusive, esse dominio como o mais
vulnerdvel na DF, por envolver lesdes principalmente no circuito frontocortical e na
substancia branca (Craft et al.,1993; Schatz et al., 2001; Wang et al. 2001; Brandling- Bennett
et al, 2003). Alguns trabalhos consideram esse dominio cognitivo como o mais sensivel para
discriminar criangas portadoras de DF com ICS (DeBaun et al., 1998). Pode-se ponderar,
entretando, que uma possivel diferenca, principalmente na funcdo executiva, entre esses
grupos ndo pbde ser identificada no presente estudo, pois mesmo as criangas com IRM normal
apresentaram baixo rendimento nesse processo cogntivo quando comparadas as criangas
saudaveis. Outros estudos tambéem ndo constataram diferenca na atencdo sustentada de
criancas com DF e saudaveis (Scantlebury et al., 2011) e também em sua funcdo executiva
(Berg etal., 2012; Brown et al., 2000).

Diferentemente dos estudos anteriormente referidos (que consideram a atencdo/
fungdo executiva como dominio cognitivo mais afetado na DF), no presente estudo o dominio
da linguagem mostrou-se como 0 mais comprometido. Em quase todos 0s subtestes de
linguagem o Grupo Clinico apresentou resultados estatisticamente inferiores a média, sendo

também significativamente inferior ao Grupo Controle. Pode-se constatar baixa performance
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em atividades que requerem consciéncia fonoldgica, producdo de palavras, compreensdo
verbal e velocidade de nomeacdo. Apenas a velocidade de producdo de conhecimento
semantico se manteve dentro da média normativa, embora ainda com pontuacdo inferior as
criancas sauddveis. Além disso, houve evidéncia de que a cada aumento de um ponto nos
subtestes de linguagem, reduz, em média, 26 a 43% de chance das criancas serem do Grupo
Clinico, principalmente na tarefa de velocidade de nomeacdo. Pesquisas prévias, também
encontraram menor rendimento em portadores de DF nas provas de compreensdo verbal
(Swift et al., 1989; Steen et al., 2005), vocabulario, processamento auditivo e velocidade de
processamento (Schatz & Roberts, 2005). Vale destacar que a diferenca inicialmente
identificada entre 0s Grupos Clinicos e Controle no subtestes de “Vocabulario” do WISC III,
desapareceu ap0s o controle das variaveis sociodemograficas. Esse resultado é respaldado no
conhecimento de que a extensdo e qualidade do vocabulério infantil sdo influenciadas pelas
experiéncias prévias e refletem aspectos socioecondmicos e de escolaridade formal (Cunha,
2000).

Infere-se ainda que o prejuizo significativo no dominio da linguagem nas criangas com
DF pode estar relacionado com a alta frequéncia de dificuldades de aprendizagem,
principalmente em leitura e escrita. Kemp e Korman (2011) apontam dados nessa direc¢éo,
pois no estudo realizado com criangas com dificuldades de leitura, utilizando o NEPSY I, foi
encontrado baixo rendimento em todos os subtestes do dominio de linguagem. Os subtestes
“Processamento Fonologico” e “Nomeando Rapido™ tiveram déficits consistentes na dislexia
e foram os mais sensiveis para identificar criangas com dificuldade de leitura.

Outro aspecto que deve ser considerado na avaliacdo do baixo desempenho no dominio
da linguagem é a possibilidade de déficit auditivo associado. A respeito disso, nesse estudo
foi possivel realizar audiometria de seis criancas, apos verificar alteracdo em subtestes de
linguagem, porém ndo houve nenhuma alteragcdo nesses exames. Cabe sublinhar que ndo
houve uma avaliagdo mais detalhada da fungdo auditiva, sendo a audiometria um exame de
triagem. Silva, Nova e Lucena (2012) efetuaram revisdo de literatura sobre DF e déficit
auditivo, sendo descritas perdas de grau leve a profundo, numa prevaléncia de 12% a 66%, a
depender do grupo em estudo. Segundo essas pesquisadoras, o déficit auditivo na DF decorre
da vaso-ocluséo na coclea, ocasionando isquemia e andxia coclear, provocada pela falcizacdo
das hemacias que bloqueiam o fluxo de sangue ao epitelio coclear. Os prejuizos causados por
essa perda sensorial, muitas vezes, afetam, ndo apenas o desenvolvimento da linguagem, mas,

também, o desenvolvimento global da crianga, e seu rendimento escolar. Por isso, as autoras
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citadas destacam a necessidade de prevencdo, diagndstico e tratamento da perda auditiva
provocada na DF.

Em referéncia aos resultados da IRM, houve menor desempenho no Grupo ICS somente
na tarefa de consciéncia fonoldgica quando comparado com o Grupo IRM normal. Na
literatura cientifica, os trés estudos que avaliaram linguagem comparando esses Qrupos,
também ndo encontraram diferenca estatisticamente significativa entre eles (Craftetal., 1993;
DeBaun et al., 1998; Schatz et al., 2001). Considera-se importante apontar para o possivel
efeito-chao das analises estatisticas para 0os demais subteste de linguagem do presente estudo,
visto que quase todos os resultados desse dominio foram muito baixos no Grupo Clinico
geral, ndo sendo possivel diferenciar desempenho das crian¢as com ou sem ICS.

No que concerne ao dominio da memdria, foi evidenciado prejuizo nos portadores de DF
na memoria visoespacial imediata e tardia e forte tendéncia a perdas em memoria de lista de
palavras. Contudo, em atividades de memoria narrativa e memoria para faces, as criangas com
DF ndo apresentaram alteracdo. De forma semelhante, Swift et al. (1989) também
demonstraram desempenho significativamente inferior em memoria visoespacial e verbal no
Grupo Clinico, sendo mais intenso o prejuizo em memoria visoespacial, como presentemente
identificado nos atuais resultados. Nossos dados também apontaram que maior escore em
memoOria visoespacial constitui um fator de protecdo, sendo que a cada aumento de um ponto
nesse teste houve diminuicdo média entre 22 a 33% da chance de pertencer ao Grupo Clinico.

Na comparacéo entre Grupos IRM normal e ICS houve menor rendimento nas criangas
com infartos em memoria narrativa e em memoria visoespacial imediata e tardia. Contudo,
ndo foi verificada diferenca estatisticamente significativa na memdria para lista de palavras e
memoOria para faces. Esse resultado contradiz informac6es divulgadas por White et al. (2006)
e Brandling-Bennett et al. (2003) que consideraram a tarefa de memdria de lista de palavras
como melhor preditor para identifcar o Grupo ICS.

Ao focalizar o dominio visoespacial, foram detectados desempenhos inferiores no
Grupo Clinico em raciocinio visoespacial, na habilidade de visoconstrugdo e no julgamento de
linhas. Além disso, a cada aumento de um ponto nesses subtestes sinalizou-se como redutor,
em média, de 21 a 31% de chance da crianca ser portadora de DF. Esses dados acompanham
as conclusdes de Puffer et al. (2010) e Hijmans, Fijnvandraat et al. (2011) que evidenciaram
alteracdo nas criangas com DF na habilidade de percepgédo visual, praxia construcional e
coordenacdo motora. N&o foi encontrada, no presente trabalho, diferenca estatisticamente
significativa nesse dominio entre os grupos com e sem ICS, compartilhando a dire¢do de

resultados apresentada por DeBaun et al. (1998).
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Em nenhuma das tarefas realizadas no dominio sensoriomotor foi aqui identificada
diferenca estatisticamente significativa no desempenho das criancas com DF e aquelas
saudaveis, o que também ocorreu na comparacao dos subgrupos IRM normal e ICS do Grupo
Clinico. Essa tendéncia dos atuais dados é confirmada pela maioria das pesquisas anteriores
que ndo encontraram discrepancia no desempenho entre Grupo Clinico e Controle (Ruffieux
et al., 2013; Noll et al., 2001), bem como entre os Grupos ICS e IRM normal (Craft et al,,
1993; DeBaun et al., 1998; Armstrong et al, 1996). Ao que tudo indica, a habilidade
sensoriomotora na DF parece se manter preservada.

Outro dado interessante foi o declinio cognitivo em distintas fungdes
neuropsicologicas com o aumento da idade cronolégica nas criangas com DF. Diversos
estudos apontam nessa direcdo e levantam a possibilidade de existéncia de microinfartos
cerebrais em decorréncia do tempo nos portadores de DF (Berkelhammer et al., 2007; Kral et
al., 2003, 2006; Steen et al., 2003, 2005; Thompson et al., 2003, Wang et al, 2001). No
presente estudo, algumas fungbes cognitivas pareceram mais vulnerdveis ao efeito do
aumento da idade no Grupo Clinico como a capacidade intelectual geral, funcdo executiva,
diferentes aspectos da linguagem (como vocabulario, compreensdo, welocidade de
processamento e consciéncia fonoldgica), memoria narrativa e visoespacial e habilidade
visoespacial. Os dois estudos conduzidos por Kral et al. (2003, 2006) encontraram resultados
similares com menor desempenho em inteligéncia geral, atencdo sustentada e funcédo
executiva, memoria verbal imediata, e integracdo visomotora em criangas portadoras de DF
com maior idade. Outras investigacdes cientificas apresentaram evidéncias nessa mesma
direcdo, podendo-se destacar: no funcionamento intelectual geral o estudo de Steen et al.
(2003, 2005), na funcdo executiva o trabalho de Ruffieux et al. (2011) e, na habilidade
visomotora, a pesquisa de Brown et al. (1993). Em adicdo a esses achados, Kral et al. (2003,
2006) e Brown et al. (1993) encontraram alteracdo no processamento atencional em funcéo da
idade, resultado ndo encontrado na presente pesquisa.

Diante das evidéncias empiricas presentemente identificadas pode-se apontar que a DF
constitui fator de risco consideravel para essas criancas desenvolverem quadros progressivos
neurodegenerativos, provavelmente em funcdo de possiveis microinfartos cerebrais no
decorrer da vida. Essa possibilidade é corroborada também pelo fato de que a maioria das
criancas com ICS pertenciam ao grupo de maior idade (10-12 anos). Entretanto, faz-se
necessaria a conducdo de estudos longitudinais que investiguem mais amplamente esse
aspecto, visto que ainda ndo ha conhecimento suficiente para se determinar qual a faixa etaria

de maior risco para iniciar esse eventual declinio cognitivo nos portadores de DF.
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No tocante ao Grupo Controle, houve umachado inesperado em funcéo da idade, visto
que as criancas de 10-12 anos apresentaram desempenhos médios no QI Estimado e em
“Cubos” do WISC Il superiores aos das criancas de 7-9 anos. Como o conjunto das criangas
presentemente avaliadas possuem indicadores de desenvolvimento tipico e diante do fato que
os escores ponderados desses instrumentos de avaliagdo psicolégica ja consideram (e
ponderam) a variavel idade para o calculo da pontuacéo, esses resultados merecem a devida
exploracdo emestudos futuros, visando verificar a adequacéo do padrdo normativo disponivel
desses testes e outras variaveis que possam estar interferindo nesses resultados.

A anélise da variavel sexo ndo acumulou evidéncias relevantes para o desempenho
neuropsicoldgico de criangas do Grupo Clinico e Controle. Cabe mencionar apenas que, no
Grupo Clinico, foi identificada diferenca estatisticamente significativa, associada ao sexo, no
desempenho intelectual aferido pela capacidade de raciocinio abstrato e na habilidade de
julgamento de linhas. Nao foi verificada influéncia do sexo nos resultados da IRM. Portanto,
dentro das informagGes acumuladas neste estudo, 0 sexo ndo pareceu ser variavel de destaque
entre os resultados.

Em relacdo ao gendtipo vinculado a DF, notou-se que o grupo de menor gravidade
clinica (SC e SP+) apresentou pior desempenho em velocidade e precisdo grafomotora. Esse
resultado contradiz as expectativas tedricas, pois seria esperado desempenho inferior nas
atividades neuropsicologicas nas criangas do subgrupo de maior gravidade na DF (SS e SB°).
Nas demais fungfes cognitivas ndo houve diferenca estatisticamente significativa entre os
gendtipos. Contudo, foi observada tendéncia do subtipo de maior gravidade clinica na DF
apresentar maior risco para ICS. Vale ressaltar, no entanto, que o nimero de casos avaliados
foi reduzido no presente trabalho, fragilizando possiveis inferéncias a partir destes ac hados
relacionados aos gendtipos.

Ao analisar os elementos comportamentais, aqui avaliados por meio de relatos dos
pais ou responsaveis das criancas (pelo CBCL), notou-se que as criangas com DF
apresentaram sinais de maior frequéncia de problema de atencdo. Além disso, a impressdo
geral dos resultados indicou alto indice de “perfil clinico” no grupo com DF nas sindromes de
ansiedade/depressdo e comportamentos de agressividade, bem como nas escalas de Problemas
de Internalizacdo, Externalizacdo e Funcionamento Total.

No Brasil, foi realizado estudo sobre problemas de salde mental em criancas e
adolescentes entre 6-17 anos na regido metropolitana de baixa renda de S&o Paulo, sendo
encontrada prevaléncia de 24,6% de nivel clinico pela escala de funcionamento total do
CBCL e/ou Youth Self-Report (Paula, Duarte & Bordin, 2007). Esse resultado foi semelhante
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ao encontrado no atual Grupo Controle (24,1%), porém demonstrou que as criangas com DF
apresentaram indice superior de problemas (44,8%) em relacdo ao esperado. Esse dado
contraria resultados de investigagbes anteriores nessa area, 0S quais ndo identificaram
problemas de comportamento nas criangas com DF, mas de forma semelhante com o presente
estudo, também ndo encontraram relacdo disso com a presenca de alteragdo na IRM (Swift et
al., 1989; Goonanet al., 1994; Armstrong et al., 1996; Thompson et al., 2003).

Esse atual resultado deve ser considerado com cautela, pois pode ter sofrido alguma
influéncia do processo de aplicacdo do proprio CBCL, padronizado como instrumento
autoaplicavel. Em alguns casos da amostra clinica foi necessario fornecer explicacdo
adicional sobre a adequada forma de preenchimento do instrumento, ja que a pesquisadora
esteve disponivel em forma presencial para dirimir possiveis duvidas dos respondentes. No
entanto, alguns pais preferiram responder esse instrumento na sua residéncia. Além disso, no
Grupo Controle o inventario CBCL foi enviado aos responsaveis por seus proprios filhos,
havendo poucos casos em que foi solicitado contato com a pesquisadora para suprimir
duvidas. Partindo da observacdo que alguns responsaveis do Grupo Clinico apresentaram
dificuldade de compreensédo do inventario, deve-se questionar se houve a mesma dificuldade
para os demais respondentes, hipotese sem a devida comprovacdo nesse trabalho, dada a
auséncia do contato direto com a pesquisadora no preenchimento do CBCL pelo Grupo
Controle. Ao mesmo tempo, os pais do Grupo Controle possuiam nivel de escolaridade mais
elevado, o que pode ter contribuido para melhor compreensdo do inventario utilizado. De
gualguer maneira, percebe-se a necessidade de maior investimento em pesquisas cientificas
nessa area, para que criancas com DF possam ser compreendidas sob a luz de seu
desenvolvimento comportamental e emocional.

As demais variaveis medicas analisadas referem-se ao uso de medicamentos
especificamente a hidroxiureia (HU) e aos niveis de Hb e Ht. No tocante a HU, observou-se
que pequena amostra dos pacientes utilizava esse farmaco (16,7%), destaca-se, no entanto,
que todos tiveram IRM normal. A despeito da indicacdo da HU ser, geralmente, voltada para
aquelas criancas que apresentam maiores fatores de risco neuroldgicos, esse achado, apesar de
ser muito pontual, corrobora com o0 ja estabelecido efeito protetor de medicamento na
prevencdo de vaso-oclusdo na DF (Puffer etal., 2007).

No tocante ao nivel de Ht, houve tendéncia do Grupo IRM normal ter maior percentual
de Ht quando comparado as criangcas com ICS, porém ndo foi verificada associacéo
estatisticamente significativa com os escores neuropsicologicos. Nessa direcdo, Armstrong et

al. (1996) e Bernaudin et al. (2000) demonstraram que o Grupo ICS apresentou menor nivel
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de Ht. J& Steen et al. (2003) ndo encontraram diferenca significativa entre 0s grupos, no
entanto consideraram baixo nivel de Ht como preditor do comprometimento cognitivo em
criancas com DF. Contrariamente, aos resultados da presente investigacao, diversos estudos
tém sugerido associacao entre nivel de Ht com medidas cognitivas (como QI total, QI verbal e
de execucdo), e subtestes de informacdo, aritmética, digitos e velocidade de processamento,
vocabulario, desempenho académico, aten¢do sustentada e funcdo executiva (Bernaudin et al.,
2000; Puffer et al., 2010; Schatz et al., 2004; Kral et al., 2006).

Sobre o nivel de Hb ndo foi evidenciada diferencga estatisticamente significativa entre
0S grupos com ou sem lesdo cerebral, sem indicadores de correlagdo dessa variavel com
pontuacdes nos testes neuropsicoldgicos. Pesquisas com medidas de Hb e desempenho
neuropsicologico sdo ainda iniciais e, talvez por isso, os resultados encontrados até o
momento sdo controversos. De maneira semelhante ao presente estudo, Swift et al. (1989),
Goonan et al. (1994) e Grueneich et al., (2004) ndo constataram associacdo estatisticamente
significativa entre resultados de testes neuropsicolégicos e niveis de Hb. Para Brown et al.
(1993), baixos niveis de Hb foram considerados como fator de risco para disfuncédo
neurocognitiva, enquanto nivel mais alto de Hb mostrou-se como fator protetor da memdria
visual de curto prazo e funcionamento intelectual e académico. Ja Ruffieux et al. (2011)
encontraram correlacdo significativa, do ponto de vista estatistico, entre niveis de Hb e
funcionamento executivo em portadores de DF.

A presente pesquisa chega a apontar outros fatores de risco que podem ter contribuido
para 0 baixo desempenho neuropsicoldégico nas criancas com DF. A propria cronicidade da
doenca pareceu interferir no funcionamento neuropsicolégico desse grupo, que muitas vezes,
vivenciam faltas escolares advindas da necessidade de hospitalizaces e consultas médicas

frequentes, vinculadas a seu seguimento clinico em servicos institucionais de referéncia.
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6. CONSIDERACOES FINAIS
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Essa pesquisa apresentou resultados empiricos consistentes no tocante ao perfil
neuropsicoldgico e comportamental de criangas com DF, pois utilizou uma ampla bateria de
avaliagdo neuropsicologica integrando tambem informacbes socioecon6micas, escolares e
clinicas dos participantes. Ficou demonstrado que criancas com DF apresentaram prejuizos no
desempenho intelectual geral e déficits em diversos dominios neuropsicolégicos especificos,
principalmente funcdo executiva, linguagem, memoria visoespacial e habilidade visoespacial.
Esse comprometimento cognitivo foi ainda mais significativo no Grupo Clinico com ICS nas
funcbes: capacidade intelectual, na memdria narrativa e visoespacial, além de processamento
fonolégico. Essas diversas alteracbes neuropsicologicas nos portadores de DF tendem a
predispor a dificuldades no desempenho académico e maior repeténcia escolar. Também pode
ser observado que as criancas com DF pareceram acumular perdas cognitivas com o avango
da idade, ainda na tipica faixa etaria escolar (7 a 12 anos), resultado possivelmente
relacionado a desenvolvimento de quadro progressivo neurodegenerativo devido a maior
tempo de exposicdo & hipoperfusdo cerebral e hipoxemia crénica. Além disso, verificous-e
alta prevaléncia de problemas comportamentais (atingindo niveis clinicos) no funcionamento
global das criangas com DF.

Esses resultados trazem relevantes implicacGes para o tratamento dos portadores de
DF, pois ratifica a necessidade do acompanhamento multiprofissional, inclusive por
psicologo. Nesse contexto, a avaliacdo neuropsicologica torna-se importante auxilio no
tratamento de portadores de DF, uma vez que poderd oferecer informacdes sobre seu
funcionamento cognitivo, permitindo adequados planos de intervencao. Para realizacdo dessa
avaliacdo, deve ser incluida ampla bateria neuropsicolégica, como o NEPSY II, associados a
instrumentos de avaliagdo comportamental e emocional, para compreensdo do funcionamento
cerebral dessas criancas, Vvisto o0 alto risco para desenvolverem prejuizos cognitivos variados e
alteracbes de comportamento. Sugere-se, ainda, que essas investigacdes sejam realizadas,
preferencialmente numa frequéncia regular, de forma a poder acompanhar a evolugdo do
desenvolvimento neuropsicolégico dos portadores de DF, tornando possivel a deteccdo
precoce de eventuais danos cerebrais.

Atrelado aos processos de avaliagdo neuropsicoldgica, no caso de DF parece
imprescindivel a elaboracdo e o oferecimento de servicos de reabilitacdo neuropsicologica. O
atendimento em centro especializado podera beneficiar essas criangas no acesso a estimulacéo
cognitiva, visando promover a reestruturacdo funcional do cérebro e o aproveitamento de sua
plasticidade neuronal. Além disso, pode auxiliar a crianga a enfrentar questdes da propria

doenca, assim como a lidar com suas limitacdes pessoais, estimulando a aprendizagem de
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estratégias de compensacao vinculadas a valorizacdo de suas potencialidades. O programa de
reabilitacdo pode contribuir para melhorar a qualidade de vida dos portadores de DF,
promovendo maior participacdo em ambiente escolar, social e ocupacional e prevenindo
possiveis dificuldades no desenvolvimento cognitivo, emocional e comportamental.

Os servigos de neuropsicologia, desse modo, devem realizar seu trabalho de forma
integrada as acOes das escolas. Amparados pela lei de inclusdo escolar, os professores poderdo
integrar as informacbes sobre o funcionamento cognitivo de alunos com DF de modo a
compreender essas criangas e seu desempenho académico. Em posse desses dados, torna-se
possivel desenvolver estratégias interventivas para atender suas necessidades educacionais,
buscando maximizar sua aprendizagem, compensar possiveis dificuldades e eventualmente
diminuir indices de repeténcia escolar e a cristalizacédo de dificuldades de aprendizagem.

Futuros estudos longitudinais, no entanto, devem ser realizados visando entender a
evolucdo da DF no percurso neurodesenvolvimental dessas criancas. Para tanto, devem ser
incluidas criancas de ampla faixa etaria, desde bebés a adolescentes, visto que ainda ndo é
bem conhecida a idade de maior risco para ocasionar prejuizos cognitivos. Com isso, novas
formas de tratamento e principalmente de prevencdo de dificuldades neuropsicologicas e
comportamentais poderdo ser alcancadas para esse Grupo Clinico.

Salientam-se, por fim, que as conclusdes da presente pesquisa devem ser relativizadas
e devidamente contextualizadas ao ambito desse estudo. Sugere-se que novas investigacdes
sejam realizadas no Brasil, sobretudo envolvendo variados centros de pesquisa para conseguir
ampliar a representatividade da amostra clinica, de modo a obter informacdes robustas sobre o
perfil neuropsicoldgico e comportamental de criancas com DF. Destaca-se, ainda, que as
dificuldades de aprendizagem identificadas ndo foram devidamente investigadas, visto que no
presente estudo, esse aspecto foi caracterizado pelo relato dos responsaveis e confrontacao
com as notas escolares. Assim, indica-se que sejam incluidos, em pesquisas futuras, testes
especificos para avaliar habilidades académicas como tarefas de leitura, escrita e célculo,
oferecendo fontes informativas adicionais sobre o rendimento académico, na tentativa de
covalidacdo dos achados.

Cabe frisar, ainda nos limites do presente trabalho, a possibilidade de viéses no
processo de selecdo dos participantes do Grupo Controle, ja que algumas criancas foram
previamente indicadas pelos professores, visto ser esta a condi¢do de viabilidade técnica do
estudo nesse momento. Dessa forma, indica-se que outras pesquisas possam incluir no grupo

de comparagdo, irmdos ou pares da mesma rede socioecondmica, visando minimizar possiveis
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influéncias ambientais e socioculturais nos processos de comparacdo do desempenho
cognitivo e comportamental dessas criangas.

Por fim, ressalta-se que o presente trabalho alcancou os objetivos inicialmente
propostos, apresentando evidéncias empiricas relativas ao funcionamento cognitivo,
comportamental e emocional de criangcas com DF no contexto brasileiro. Em posse dessas
informacdes, enfatiza-se a necessidade de desenvolver politicas publicas que incentivem o
cuidado global dessas criancas, levando em consideracdo ndo apenas suas questdes clinicas,

mas, também, aspectos cognitivos e emocionais desse Grupo Clinico.
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ANEXO A — Carta de autorizagéo para uso do instrumento NEPSY-II

UNIFESP

357

CARTA DE AUTORIZAGAO - USO DO INSTRUMENTO NEPSY-II

Autorizo a psicologa Katiusha Abreu a fazer o uso do instrumento NEPSY-li de traducao e
adaptacao brasileira sob minha autoria, para a sua dissertacao de mestrado. Para o seu
treino no referido instrumento havera a necessidade de treinamento e aplicacdo em
criancas de desenvolvimento normal sob supervisdo. Planejamos disponibilizar um kit da

bateria a partir do més de marco de 2011.

Salvador, 11 de novembro de 2010

PO

Prof® Dr* Nayara Silva Argollo Vieira

Autora da Validacdo Nacional do NEPSY-Brasil
Laboratorio de Pesquisas em Neurociéncias - FRB
Coordenadora Académica do Curso de Pds-graduacao de Especializacao em Neuropsicologia - UFBa
Ambulatorio de Neuropsicologia Infantil e Linguagem do Complexo HUPES
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ANEXO B — Aprovacéo do projeto no CEP da FFCLRP - USP

FFCLRP

Universidade de Sao Paulo
Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirao Preto

"Campus” de Ribeirdo Preto

Of.CEtP/FFCLRP-USP/055/-jsl

Ribeirdao Preto, 20 de maio de 2011.

Prezada Pesquisadora,

Comunicamos a V. Sa. que o trabalho intitulado "PERFIL
NEUROPSICOLOGICO DE CRIANGAS COM DOENGA FALCIFORME" foi analisado pelo Comité
de Etica em Pesquisa da FFCLRP-USP, em sua 95% Reunido, realizada em
19.05.11, e enquadrado na categoria: APROVADO, de acordo com o Processo
CEP-FFCLRP n° 573/2011 - 2011.1.1170.59.0.

Atenciosamente,

¢ I ‘\\\ -~ \
oo Do
Prof. aDr.a Dr.2 ANA RAQUéL LUCATO CIANFLONE
Coordenadora

llustrissima Senhora
Katiusha de Cerqueira Abreu
Mestranda do Programa de Pés-Graduagao em Psicologia da FFCLRP - USP

Com copia para a orientadora
Prof.? Dr.? Sonia Regina Pasian
Departamento de Psicologia da FFCLRP - USP

CEP - Comité de Etica em Pesquisa da FFCLRP

Fone: (16) 3602-4681

Fax: (16) 3633-2660 (direto) ou 3633-5015

Avenida Bandeirantes, 3900 - bloco 1 - 14040-901 - Ribeirdo Preto - SP - Brasil

Homepage: http://www.ffclrp.usp.br - e-mail: coetp@ffcirp.usp.br



ANEXO C - Aprovacéao do projeto no CEP do HC e da FMRP-USP

; E &Ea=
HOSPITAL DAS CLINICAS DA FACULDADE DE MEDICINA e

DE RIBEIRAO PRETO DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO  ya0n 1icp

RIBEIRAQ PRETO

Ribeirdo Preto, 04 de julho de 2012

Projeto de pesquisa: “Perfil neuropsicolédgico de criangas com doenca falciforme™
Pesquisadores responsaveis: Katiusha de Cerqueira Abreu e Profa. Dra. Sonia Regina Pasian

Instituicio Proponente: Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirdo Preto - USP.

“O CEP do HC e da FMRP-USP concorda com o parecer ético emitido pelo CEP da Institui¢do
Proponente, que cumpre as Resolugdes Eticas Brasileiras, em especial a Resolugio CNS 196/96.
Diante disso, 0 HCFMRP-USP, como institui¢do co-participante do referido projeto de pesquisa.
esta ciente de suas co-responsabilidades ¢ de seu compromisso no resguardo da seguranga e bem-
estar dos sujeitos desta pesquisa, dispondo de infra-estrutura necessaria para a garantia de tal

seguranga e bem-estar”.

Ciente e de acordo:

()2 »@JUOLQJ&QQ/LML;;VQ < A | / .

Dr" Marcia Guimardes Villanova Prof. Dr. José Alexandre de Souza Crippa
Coordenadora do Comité de Etica Coordenador Técnico Cientifico da Unidade
em Pesquisa - HCFMRP-USP de Pesquisa Clinica - HCFMRP-USP
Campus Universitario — Monte Alegre Comité de Etica em Pesquisa do HCRP e FMRP-USP
14048-900 Ribeirdo Preto  SP FWA-00002733; IRB-00002186 e Registro SISNEP/CONEP n° 4
(016) 3602-2228

cep@hcrp.usp.br
www.hcrp.usp.br
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ANEXO D - Autorizacdo da pesquisa sobre doenca falciforme no Hemocentro de
Ribeirdo Preto

FUNDAGAO HEMOCENTRO RIBEIRAO PRETO
HOSPITAL DAS CLINICAS
DA FACULDADE DE MEDICINA DE RIBEIRAO PRETO
DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO

Ribeirdo Preto, 16 de margo de 2011

A psicbloga Katiusha Abreu esta autorizada a realizar sua pesquisa sobre
doenca falciforme com pacientes em acompanhamento no Hemocentro de
Ribeirdo Preto, vinculado ao Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina
de Ribeirdo Preto, desde que atendidas as seguintes premissas:

s« Quando executado, o referido projeto devera estar aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa do HCFMRP, bem como, o respectivo Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido a ser utilizado para os sujeitos da
pesquisa.

e A pesquisadora devera se comprometer em respeitar os requisitos da
Resolucdo 196/96 que dispbe scbre as Direfrizes e Normas
Regulamentadoras de Pesquisas Envolvendo Seres Humanos.

Fomos informados que os dados por ela coletados serfo utilizados na sua
dissertacdo de mestrado pela péds-graduagédo em psicologia da Faculdade de

Filosofia Ciéncias e Letras de Ribeirdo Preto - Universidade de Sao Paulo.

P ——

 —

Prof. Dr. Dimas Tadeu Covas
Diretor do Hemocentro de Ribeirdo Preto

Ciente

Katiusha Abreu
Pesquisadora
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ANEXO E - Pesquisa sobre doenca falciforme em carater multidisciplinar

S s 50 HOSPITAL DAS CLINICAS
B O DA FACULDADE DE MEDICINA DE RIBEIRAO PRETO
USP - RIBEIRAO DA UNIVERSIDADE DE SAO PAULO

aeinldndis - enaio - prssuies

Ribeirdo Preto, 16 de novembro de 2010

A psicologa Katiusha Abreu fara parte da equipe de pesquisadores do projeto
em tramitacdo sobre doenca falciforme do Departamento de Neurociéncias e
Ciéncias do Comportamento sob minha coordenacao. Nessa pesquisa, serao
incluidos pacientes em acompanhamento no Hemocentro de Ribeirao Preto
vinculado ao Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina de Ribeirao
Preto.

Os dados por ela coletados serdo utilizados na sua dissertagao do mestrado
pela pés-graduagédo de psicologia da Faculdade de Filosofia Ciéncias e Letras
de Ribeirao Preto - Universidade de Sao Paulo.

;//\\1 /\ ‘ \
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APENDICE A - Formulario para participacdo na pesquisa

I):P Universidade de Sao Paulo

Faculdade de Filosofia, Ciénciae Letras de Ribeirdo Preto
Departamento de Psicologia - Centro de Pesquisas em Psicodiagnostico (CPP)

FORMULARIO PARA PARTICIPACAO NA PESQUISA

Por favor, Senhores Pais:

- Respondam as questdes abaixo da forma mais completa que Ihes for possivel no momento.

- Reafirmamos nosso objetivo de, como esse levantamento, conhecer melhor as caracteristicas dos
estudantes participantes dessa pesquisa, para poder relacionar seu desenvolvimento pessoal com seu
padrdo de respostas as atividades propostas.

- Também reafirmamos nosso compromisso de completo sigilo das informacdes e dos participantes.

- Favor devolver esse questionario juntamente com uma cOpia assinada do Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido para a pesquisa.

- Novamente, agradecemos sua valiosa colaboragéo!

. Nome do estudante:

Idade:

Data de Nascimento: / /
. Sexo: () Fem. () Masc.

. Nome pai:
. Nome mae:

. Telefone para contato:
. Cor: Branca( ) Preta/negra ( ) Parda/mulata/morena ( ) Amarela/oriental ( ) Indigena( )
9. Nome da escola:

10. Tipo de Escola: tMunicipal 0 Estadual o Particular

O~NOOUTAWN R

11. Ano Escolar: . Com guantos anos entrou na escola?

12. Necessita de algum servigo de educagéo especial? ( ) N&o ( )Sim.

Qual?

13. Ja repetiu de ano? ( )N&o ( ) Sim. Quantas vezes? Qual(is) ano(s)

14. Qual a ultima nota em: Portugués Matematica Ciéncias

15. Ja ficou internado? () N&o ( )Sim. Com que idade? Quanto tempo?

Qual o motivo?
16. Ja apresentou graves problemas de salde? ( ) Ndo ( )Sim. Com que idade?

Qual(is)?
17. Mais especificamente: ja apresentou problemas psicolégicos ou neurologicos?( )Nao ( )Sim Com
que idade? Qual(is)?

18. Fez ou faz uso de medicamento por causa desse problema? ( ) N&o ( ) Sim.
Qual (is)?
Quando? Por quanto tempo?
20. Estado civil dos pais: ( )solteiro ( )casado ( )viivo ( )separado/divorciado ( )amasiado
15. Escolaridade do pai:

a) Analfabeto/1? a 42 séries incompletas — Gltima série que freqlentou:

b) 1%a 42 séries completas (primario ou ensino fundamental I)

c) 5%a 8 séries incompletas — Ultima série que frequentou:

d) 5%a 8 séries completas (ginasial ou ensino fundamental I1)

e) Ensino Médio: 1°ao 3° anos incompletos (colegial, cientifico ou curso técnico). Qual?
Ultimo ano que freqiientou.



http://images.google.com.br/imgres?imgurl=http://www.eesc.usp.br/bioeng/oficios_modelos/cadastro/noticias/imagensenviadas/uspLogo.jpg&imgrefurl=http://www.eesc.usp.br/bioeng/oficios_modelos/&h=501&w=1269&sz=43&hl=pt-BR&start=22&tbnid=maHgzdjONf-XXM:&tbnh=59&tbnw=150&prev=/images?q=usp&start=18&gbv=2&ndsp=18&svnum=10&hl=pt-BR&sa=N
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f) Ensino Médio: 1°ao 3° anos completos (colegial, cientifico ou curso técnico). Qual?
g) Ensino superior incompleto. Qual? Quantos anos freqlientou.
h) Ensino superior completo. Qual?

16. Escolaridade da mée ou cuidador:
a) Analfabeto/1? a 42 séries incompletas — Ultima série que freqiientou:
b) 1%a 42 séries completas (primario ou ensino fundamental 1)
c) 5%a 8 séries incompletas — Ultima série que frequentou:
d) 5%a 8 séries completas (ginasial ou ensino fundamental 1)
e) Ensino Médio: 1°ao 3° anos incompletos (colegial, cientifico ou curso técnico). Qual?
Ultimo ano que freqiientou.
f) Ensino Médio: 1°ao 3°anos completos (colegial, cientifico ou curso técnico) Qual?
g) Ensino superior incompleto. Qual? Quantos anos freqlientou.
h) Ensino superior completo. Qual?
17. Quem é ochefe de familia? ( )Pai ( ) Mae
18. NUmero de irmdos:
19. Posicao do estudante entre os irmaos (Unico ou primeiro, etc.)
20. Quais e quantos desses itens sua familia possui?

TV emcores Videos-cassetes/DVD Radios
Banheiros Carros Empregados mensalistas Maquina
de lavar Geladeira Freezer (separado ou 22 porta da geladeira)

21. Observacdes que julga importantes sobre seu(sua) filho(a):
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APENDICE B — Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — Grupo Clinico

w Universidade de Sdo Paulo

Faculdade de Filosofia, Ciéncia e Letras de Ribeirdo Preto
Departamento de Psicologia Centro de Pesquisas em Psicodiagnéstico (CPP)
Av. Bandeirantes, 3900 — Campus USP
CEP:14.040-901 — Ribeiréo Preto - SP

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Aos pais de criangas do Hemocentro de Ribeirdo Preto

Estamos realizando uma pesquisa em Ribeirdo Preto que procura conhecer
caracteristicas do desenvolvimento intelectual e neuropsicoldgico de criancas de 7 a 11 anos
de idade, envolvendo cerca de 60 participantes. Este trabalho sera desenvolvido sob
responsabilidade da psicdloga KATIUSHA ABREU, aluna do Programa de P6s-Graduagdo
em Psicologia da Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirdo Preto (FFCLRP) da
Universidade de Sdo Paulo (USP) e da Dra. Sonia Regina Pasian, professora do Departamento
de Psicologia e Educacdo desta mesma faculdade. O objetivo desta pesquisa € comparar o
desempenho de criancas saudaveis com criangas portadoras de doenca falciforme em
atividades cognitivas e neuroldgicas, basicas para a aprendizagem.

Foi realizada uma selecdo prévia no Ambulatério de Doenga Falciforme do
Hemocentro de Ribeirdo Preto — Hospital das Clinicas, sendo seu (sua) filho(a) pré-
selecionado(a) para participar dessa pesquisa. Caso 0 senhor (a) permita a participacdo do seu
(sua) filho (a), serd realizada uma avaliacdo psicologica em sala do préprio Hemocentro,
sendo a crianca convidada a responder exercicios de raciocinio, de atencdo, de memoria, de
percepcdo e de linguagem (apresentadas oralmente e de forma escrita), ndo implicando em
riscos ou prejuizos a crianga, dentro das previsdes possiveis implicadas neste tipo de tarefa.
Para ndo cansar a crianca, estas atividades serdo realizadas em quatro dias, com duracdo
aproximada de 60 minutos cada. A avaliacdo psicologica sera conduzida por Katiusha, em
sala especifica em horérios previamente combinados com os pais para que ndo haja
interferéncia relevante nas atividades académicas da crianca. Aos pais sera solicitado que
preencham um questionario (que segue em anexo) sobre o desenvolvimento e comportamento
de seu (sua) filho (a), caso autorizem sua participacdo nesta pesquisa. Caso a crianga ndo
queira participar ou desista das atividades da pesquisa, sua vontade sera respeitada e podera
interromper o trabalho em qualquer momento, sem qualquer prejuizo ou énus de ambito
pessoal ou em seu tratamento.

Com sua concordancia, também serdo utilizados dados de exames ja realizados
previamente com a crianga, presentes em seu prontudrio medico do Hemocentro,
especificamente aqueles relativos aos exames de sangue e exames de Imagem por
Ressonancia Magnética e Doppler Transcraniano.

Todas as informacGes desta pesquisa sédo confidenciais e somente serdo utilizadas para
investigacdo cientifica. Os resultados deste trabalho deverdo ser divulgados sob o formato de
comunicagOes cientificas orais e escritas, compondo a dissertacdo de Mestrado de Katiusha,
sem nenhuma identificacdo das pessoas que as forneceram.
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A sua cooperac¢do e a de seu (sua) filho(a) serd muito valiosa e necessaria para tornar
possivel esta pesquisa. N&o sera oferecido aos participantes desta pesquisa nenhum
pagamento ou compensacdo pessoal por sua colaboragdo neste trabalho. Colaborar com essa
pesquisa podera ajudar a conhecer as caracteristicas cognitivas e neuroldgicas de criancas de
Ribeirdo Preto e isso podera auxiliar em planejamentos futuros para servicos de ajuda
psicologica para esta populacao.

Desde ja, agradecemos sua colaboracdo e estaremos disponiveis para outras
informacdes, caso necessario.

Atenciosamente,

Katiusha Abreu Prof2. Dr2. Sonia Regina Pasian
CRP:06/104947 CRP:06/24.018-0

Eu,

declaro que estou ciente dos objetivos do presente estudo e de acordo com a participacdo de

meu (minha) filho @

: como
voluntario no projeto de pesquisa “PERFIL NEUROPSICOLOGICO DE CRIANCAS COM
DOENCA FALCIFORME", sob responsabilidade da psicologa Katiusha Abreu e da Profa.

Dra. Sonia Regina Pasian, assim como estou ciente de que os registros relativos a esse

trabalho serdo utilizados como material de trabalho cientifico e poderdo ser divulgados em
congressos e publicados em revistas ou livros especializados, resguardando-se o devido sigilo
quanto a nossa identificacdo. Declaro ainda que este documento foi preenchido em duas vias,
sendo que uma delas ficara comigo para eventual consulta.

Ribeirdo Preto, de de 2011.

(Assinatura do paiou responsavel)
Observacédo: Se tiver qualquer davida, entre em contato com o Departamento de Psicologia
da FFCLRP-USP e esclareca-se conosco pelo telefone: (16) 3602.3785 ou pelo celular (16)
97311359.
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APENDICE C - Termo de Consentimento Livre e Esclarecido — Grupo Controle

w {ntversidade de Sdo Paulo

Faculdade de Filosofia, Ciéncia e Letras de Ribeirdo Preto
Departamento de Psicologia Centro de Pesquisas em Psicodiagnostico (CPP)
Av. Bandeirantes, 3900 — Campus USP
CEP: 14.040-901 — Ribeirédo Preto - SP

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
Aos pais de criancas escolares

Estamos realizando uma pesquisa em Ribeirdo Preto que procura conhecer
caracteristicas do desenvolvimento intelectual e neuropsicoldgico de criancas de 7 a 11 anos
de idade, envolvendo cerca de 60 participantes. Este trabalho sera desenvolvido sob
responsabilidade da psicéloga KATIUSHA ABREU, aluna do Programa de P6s-Graduagéo
em Psicologia da Faculdade de Filosofia, Ciéncias e Letras de Ribeirdo Preto (FFCLRP) da
Universidade de Sao Paulo (USP) e da Dra. Sonia Regina Pasian, professora do Departamento
de Psicologia e Educagdo desta mesma faculdade. O objetivo desta pesquisa € comparar 0
desempenho de criangas saudaveis com criancas portadores de doenca falciforme em
atividades cognitivas e neuroldgicas, basicas para a aprendizagem.

Seu (sua) filho (a) foi indicacdo através de pais de criancas com doenca falciforme
acompanhadas no Hemocentro de Ribeirdo Preto, inseridos na sua rede social, para participar
dessa pesquisa. Caso o0 senhor (a) permita a participacdo do seu (sua) filho (a), seré realizada
uma avaliacdo psicolégica conduzida por Katiusha, na propria residéncia ou escola da crianca
(ambiente mais adequado), sendo a mesma convidada a responder exercicios de raciocinio, de
atencdo, de memoria, de percepcdo e de linguagem (apresentadas oralmente e de forma
escrita), ndo implicando em riscos ou prejuizos a crianca, dentro das previsdes possiveis
implicadas neste tipo de tarefa. Para ndo cansar a crianga, estas atividades serdo realizadas em
trés a quatro dias, com duracdo aproximada de 60 minutos cada em ambiente adequado. Aos
pais sera solicitado que preencham um questionario (que segue em anexo) sobre o
desenvolvimento e comportamento de seu (sua) filho (a), caso autorizem sua participacao
nesta pesquisa.

Caso a crianca ndo queira participar ou desista das atividades da pesquisa, sua
vontade serd respeitada e podera interromper o trabalho em qualquer momento, sem qualquer
prejuizo ou 6nus de &mbito pessoal ou escolar. Os horarios da avaliagdo psicoldgica serdo
previamente combinados com o responsavel da crianca no caso de realizar a propria casa ou
com a diretoria da escola no caso da avaliacdo realizada na escola para que ndo haja
interferéncia relevante nas atividades académicas da crianca.

Todas as informacdes desta pesquisa sdo confidenciais e somente serdo utilizadas
para investigacdo cientifica. Os resultados deste trabalho deverdo ser divulgados sob o
formato de comunicac@es cientificas orais e escritas, compondo a dissertagdo de Mestrado de
Katiusha, sem nenhuma identificacdo das pessoas que as forneceram.

A sua cooperacdo e a de seu (sua) filho (a) sera muito valiosa e necesséria para tornar
possivel esta pesquisa. N&o sera oferecido aos participantes desta pesquisa nenhum
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pagamento ou compensacdo pessoal por sua colaboracdo neste trabalho. Colaborar com essa
pesquisa poderd ajudar a conhecer as caracteristicas cognitivas e neurolé gicas de criancas de
Ribeirdo Preto e isso poderd auxiliar em planejamentos futuros para servicos de ajuda
psicolégica para esta populacao.
Desde ja, agradecemos sua colaboracdo e estaremos disponiveis para outras
informagdes, caso necessario.
Atenciosamente,

Katiusha Abreu Prof2. Dr. Sonia Regina Pasian
CRP:06/104947 CRP:06/24.018-0

Eu,

declaro que estou ciente dos objetivos do presente estudo e de acordo com a participacéo de
meu (minha) filho (@)
, como
voluntario no projeto de pesquisa “PERFIL NEUROPSICOLOGICO DE CRIANCAS COM
DOENCA FALCIFORME”, sob responsabilidade da psicdloga Katiusha Abreu e da Profa.

Dra. Sonia Regina Pasian, assim como estou ciente de que 0s registros relativos a esse
trabalho serdo utilizados como material de trabalho cientifico e poderdo ser divulgados em
congressos e publicados em revistas ou livros especializados, resguardando-se o devido sigilo
quanto a nossa identificacdo. Declaro ainda que este documento foi preenchido em duas vias,
sendo que uma delas ficara comigo para eventual consulta.

Ribeirdo Preto, de de 2011.

(Assinatura do paiou responsavel)

Observacéo: Se tiver qualquer davida, entre em contato com o Departamento de Psicologia
da FFCLRP-USP e esclaregca-se conosco pelo telefone: (16) 3602.3785 ou pelo celular (16)
97311359.



