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RESUMO

Introdugdo: A Sindrome de Williams (SW) é uma aneusomia segmentar devido a
delegdo de multiplos genes no brago longo do cromossomo 7 (regido 7q11-23)
associada a alteragdes comportamentais e cognitivas. Objetivo: identificar
comportamentos agressivos, auto-agressivos e estereotipados e indicadores
comportamentais de Transtorno Global do Desenvolvimento em criangas e
adolescentes com SW. Método: a amostra foi composta por pais e responsaveis
de 22 criangas e adolescentes com diagnostico de SW, média de idade de 11,6
anos. Os pais responderam Inventario de Problemas de Comportamento BPI-01 e
0 Questionario de Comunicagdo Social-ASQ. Discussio e Resultados: O BPI
indicou que os comportamentos mais emitidos sio os de estereotipia e auto-
agressio. No ASQ cinco participantes classificaram na categoria de Transtorno
Globa do Desenvolvimento (TGD) e um autismo. Conclusio: Recomendam-se
uso de programas de manejo comportamental direcionados a pais e professores
destas e avaliagdes de maior acuidade para identificar co-ocorréncia de SW e
TGD.

Palavras-Chave: Sindrome de Williams; Comportamento; Transtorno Global do
Desenvol vimento; comportamento agressivo; comportamento estereoti pado

ABSTRACT

Introduction: The Williams Syndrome (WS) is a genetic disorder caused by
deletion of multiples genes of long arm of chromosome 7 (region 7g11-23),
which causes behavioral and intellectual disability. Objectives: To identify
aggressive behavior, self-injurious and stereotyped and behavioral indicators for a
Pervasive Developmenta Disorders (PDD) in children and adolescents with WS,

37
Universidade Presbiteriana Mackenzie
CCBS - Programa de Pos-Graduagao em Distlirbios do Desenvolvimento

Cadernos de Pos-Graduagao em Distirbios do Desenvolvimento, Sdo Paulo, v.10, n.1, p.37-48, 2010



mailto:E-mail:cris@teixeira.org

ISSN 1809-4139

Problemas de comportamento em criangas e adolescentes com Sindrome de Williams.

Apoio financeiro: Conselho
Nacional de Desenvolvimento
Cientifico e Tecnologico- CNPq,
Fundo Mackenzie de Pesquisa-
Mackpesquisa; Programa
Institucional de Bolsas de Iniciagdo
Cientifica da Universidade
Presbiteriana Mackenzie/CNPg—
PIBIC e Coordenagdo de
Aperfeigoamento de Pessoas de
Nivel Superior-CAPES.

aged 6 to 18 years and mean of 11,6 years. Method: The sample was composed
by parents and guardian of 22 children and adolescents with diagnoses of WS,
mean age of 11,6 years. Parents answered the Behavior Problem Inventory-BPI-
01 and Autism Screening Questionnaire-ASQ. Discussion and results: The BPI
indicates types of behaviors more issued are stereotypy and self-harm. In ASQ, 5
subjects were categorized with Pervasive Developmental Disorders and 1 with
autism. Conclusion: Are recommended use of behavioral management programs
to parents and teachers of these subjects and accurate assessments to identify co-
occurrence of WS and PDD.

Keywords: Williams Syndrome; Behavior; Pervasive Developmental Disorder;
Agressive behavior; Stereotyped behavior

1-INTRODUCAO

A Sindrome de Williams (SW) foi
descrita em 1961. Trata-se de uma aneusomia
segmentar devido a dele¢do hemizigotica de
multiplos genes localizados no brago longo do
Cromossomo 7 naregido cromossomica 7q11-23
(CAMPO et ., 2006; ARTIGAS-PALLARES,
GABAU-VILA; GUITART-FELIUBADALO,
2006; PASCUAL-CASTROVIEJO et d., 2004).
Do ponto de vista clinico-genético, a maioria
dos individuos com SW (99%) tem 1.5 Mb de
delegdo no Cromossomo 7911-23
(SUGAYAMA et a., 2007).

O diagnéstico clinico da SW ¢
realizado, iniciamente, durante a infancia, a
partir de critérios clinicos. Os mais freqiientes
Sdo os dismorfismos faciais e as doengas
cardiovasculares (HERREROS, ASCURRA,
FRANCO, 2007; ROSSl, MORETTI-
FERREIRA & GIACHETI, 2006). A
confirmagdo diagnostica, entretanto, ocorre
somente apos exames citogenéticos, por
exemplo, FISH - Fuorescent in situ
hybridization. A prevaléncia varia de 1:20.000 a
1:50.000 nascidos vivos e a incidéncia na
populagdo estima-se acima de 1:7.500 (ROSSI,
MORETTI-FERREIRA; GIACHETI, 2007,
SUGAYAMA, e d, 2007, MEYER-
LINDENBERG, MERVIS e BERMAN, 2006;
ROSSI, MORETTI-FERREIRA; GIACHETI,
2006; STROMME, BJORNSTAD, RAMSTAD,
2002). As principais areas de concentragdo de
pesquisas sobre a SW sio a de genética e
biologia molecular, pediatria e saide mental. Na

area de satide mental, por exemplo, destacam-se
os trabahos sobre perfis comunicativos,
habilidades sociais, alteracoes de
comportamento, padrdes de funcionamento
cognitivo e transtornos mentais (JARVINEN-
PASLEY et d., 2008; ROSSI, MORETTI-
FERREIRA; GIACHETI, 2007; SUGAYAMA,
et a, 2007; LEYFER et a., 2006; MEYER-
LINDENBERG, MERVIS;, BERMAN, 2006;
ROSSI, MORETTI-FERREIRA; GIACHETI,
2006; TASSABEHJ, 2003; ARTIGAS
PALLARES, 2002).

Atualmente a SW ¢ considerada um
dos transtornos gque serve como modelo para o
estudo da relagdio entre  indicadores
comportamentais e  alteragdes  genéticas
(MARTENS, WILSON, REUTENS, 2008). Nas
ultimas décadas o trabalho de diversos
laboratorios de pesquisa associado ao Projeto
Genoma tém reunido dados sobre diversos
genes incluidos no intervalo deletado e
manifestagdes fenotipicas clinicas, cognitivas e
comportamentais associadas (CAMPO et al.,
2006; ARTIGAS-PALLARES et al., 2006).

Pesquisas apontam que pessoas com
SW apresentam retardo mental e psicomotor de
graus variados. Sdo descritas incongruéncias
entre um desenvolvimento notavel de
habilidades sociais e de linguagem e déficits em
diversas fungdes cognitivas (ARAVENA,
CASTILLO, CARRASCO, 2002; TOBIAS-
MACHADO et a., 1998). Por exemplo, em
testes que avaliam linguagem expressiva, O
desempenho dos sujeitos ¢ elevado se
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comparado com o desempenho em tarefas
executivas (JOYCE et al., 1996; URBAN et .,
1996). Mervis e Klein-Tasman (2000), em
estudo de revisio tedrica destacam como
manifestagdes neuropsicologicas e
comportamentais  associadas a  doenga:
deficiéncia  intelectual, dificuldades de
aprendizagem, habilidades sociais elevadas para
procurar contatos interpessoais, dificuldades nas
habilidades = motoras, baixa capacidade
adaptativa para enfrentar fatos da vida diaria,
baixatolerancia a frustragdo, entre outras.

Jirvinen-Pasley e  colaboradores
(2008), em estudo de revisio sistematica da
literatura sobre padrdes comportamentais na SW
descrevem auséncia de acanhamento, alta
empatia, facil socializagdo, boa capacidade de
orientagdo e niveis elevados de ansiedade. Os
autores, assim como em estudos anteriores
sugerem um fendtipo comportamental e
cognitivo caracterizado predominantemente por
déficit de ateng¢do e concentragdo, irritabilidade
e hiperacusa (JARVINEN-PASLEY et 4.,
2008; PHILOFSKY FIDLER, 2007; ARTIGAS
PALLARES, 2002).

Caracteristicas especificas do fenotipo
comportamental e cognitivo de pessoas com a
sindrome apontam para problemas de memoria
de trabalho, dificuldades para plangar a
realizagdo de tarefas, problemas para controlar
seus impul sos, movimentos corporais repetitivos
(balangar o corpo, por exemplo), sensibilidade
especial a estimulos auditivos (gritos, ruidos,
estrondos, palmas ou risos), hiperatividade,
agitacdo e desatengdo moderada a grave, boa
memoria auditiva, ecolalia em diferentes
contextos, fala com problemas sintaticos e
pragmaticos e uso excessivo de clichés, sons,
entonagdo e pausas, habilidades verbais de
comunicagdo (fala) mais desenvolvidas que
habilidades verbais de compreensio, excessivo
interesse pelo relacionamento social, baixa
tolerancia a frustragdo, preocupagdo exagerada
com o bem-estar de outras pessoas, muito
afetuosos e sensiveis ao afeto dos outros
(MARTENS, WILSON, REUTENS, 2008).

Entre as principais comorbidades
psiquiatricas de criangas e adolescentes com a
Sindrome destacam-se 0 Transtorno do Déficit
de Atencédo e Hiperatividade (TDAH), as fobias
especificas e o transtorno generalizado de
ansedade (SUGAYAMA e d. 2007 ;
TASSABEHJI, 2003). Entretanto, nos ultimos
anos registram-se estudos direcionados a
identificagio e  tratamento de  outras
comorbidades psiquiatricas na sindrome, uma
delas sfo os transtornos do espectro autista —
TEA (KLEIN-TASMAN et a., 2007
LINCOLN et a., 2007). Sio observados em
criancas e adolescentes com SW padrdes
sensoriais e comportamentais  do  tipo,
hipersensibilidade a sons, atencdo ndo
compartilhada, comprometimento em
habilidades de comunicacdo nido verbal, déficits
socio-comunicativos, comportamentos
repetitivos, isolamento social, comportamentos
de fixagdo, estereotipias e, comportamentos ndo
discriminativos e descontextualizados de
situagdes sociais (KLEIN-TASMAN et al.,
2009; KLEIN-TASMAN et al., 2007; KLEIN-
TASMAN et a., 2007; MERVIS E TASMAN
KLEIN, 2000; POBER e DY KENS, 1996).

Além de semelhangas entre
caracteristicas do perfil comportamental da SW
e dos TEA, também tém sido observadas em
pessoas com ambos 0s transtornos,
anormalidades comuns em areas do cerebelo e
alteragdes genéticas associadas ao cromossomo
7q (OSBORNE., POBER., 2002; JONES et al.
2002; BADNER, GERSHON, 2001; JONES et
al., 2000; HASHIMOTO et ., 1995).

Assim como outros tipos de transtornos do
desenvolvimento atipico, a maior parte das
criancas com SW no Brasil freqgiientam escolas
na rede regular de ensino a partir da Lei n°
9.394/1996. Sabe-se que esta lei dispdoe nas
Diretrizes e Bases da Educagdo Nacional — LDB
(Brasil, 1996) o direito a educagdo para todos
(Brasil, 2002), o que deve, teoricamente,
assegurar as pessoas com deficiéncia garantias
de tratamento diferenciado, considerando suas
necessidades  especiais, aém  daquelas
asseguradas a todos. Entretanto, a distancia que
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separa 0 discurso oficid das praticas
vivenciadas no cotidiano das escolas é ampla,
demandando de todos os profissonais da
educagdo esfor¢os consideraveis para torna-las
compativeis com os propositos legais, como ja
apontado por Tessaro e colaboradores (2005) e
Teixeira e colaboradores (2008).

Dentre todas as medidas necessarias
para a implantagio de uma educagio inclusiva,
algumas sio fundamentais. Citam-Se 0
conhecimento dos padrdes comportamentais e
habilidades cognitivas destas criancas e a
capacitagdo de professores e profissionais
envolvidos (TEIXEIRA, e a, 2010;
GUARINELLO, et a., 2006; MICHELS, 2006;
ENUMO, 2005). Para um melhor planejamento
¢ necessario que as equipes conhegcam as
caracteristicas  clinicas  dos  transtornos,
sindromes e deficiéncias em geral que seus
alunos apresentam (LEAO et al., 2006;
SANT’ANA, 2005). Neste complexo quadro
estdo inseridas muitas criangas e adolescentes
com SW que podem apresentar dentro do
fendtipo comportamental alteragdes tipicas do
proprio transtorno ou de outros transtornos do
desenvol vimento.

Assim, 0 presente estudo teve como
objetivo geral identificar comportamentos
agressivos, auto-agressivos e estereotipados e
indicadores comportamentais do espectro autista
em criangas e adolescentes com SW.

2-METODO
2.1-Amostra

A selegdo da amostra seguiu critérios
nao probabilisticos. Participaram deste estudo
22 criangas ¢ adolescentes entre 6 ¢ 18 anos
(média de idade=11,6 anos; 11 de cada sexo)
com diagnoéstico clinico e citogenético (FISH)
da SW e seus respectivos pais. As criangas e
adolescentes foram rastreados na Associagido
Brasileira de Sindrome de Williams. O presente
projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa com Seres Humanos sob o protocolo

CEP/UPM no 1219/04/2010 e CAAE no
0027.0.272.000-10.

2.2-Instrumentos
Os instrumentos utilizados foram:

a) Teste WISC-lII (Escaa de
Inteligéncia Wechsler para criangas (CUNA,
2002). Os critérios para estabelecimento do
retardo mental foram o0s da Associagido
Americana sobre Retardo Mental que estabelece
QI abaixo de 70 (compativel com a classificagdo
‘intelectualmente deficiente’), assim como a
presenca de problemas de comportamento
adaptativo (AMERICAN ASSOCIATION ON
MENTAL RETARDATION, 2006;
WECHSLER, 2002). A medida de inteligéncia
adotada no estudo foi o QI estimado do WISC-
[11. Esta medida foi obtida a partir da pontuagio
ponderada das provas de Cubos e Vocabularios.
Para a obteng¢do dos valores finais, foi usada a
tabela de estimacao do QI indicada em Strauss,
Sherman e Spreen (2006). O valor do QI
estimado do WISC-II| variou de 45 a 77, média
de 62, 22 e desvio padrao de 11,55, valores
médios indicativos de deficiéncia intelectual.

b) Versio Brasileira do Inventario de
Problemas Comportamentais -  Behavior
Problems Inventory | BPI-01 (ROJAHN,
MATLOCK, TASSE, 2000): avaliatrés tipos de
problemas de comportamento. Estd composto
por 52 itens organizados em trés escalas: (1)
comportamentos de  auto-agressio;  (2)
comportamentos estereoti pados, 3
comportamentos agressivos ou  destrutivos.
Cada item pode ser avaliado a partir de duas
escalas, uma escala de cinco pontos que
identifica a frequéncia de ocorréncia deste
(nunca = 0, mensalmente = 1, semanalmente =
2, diariamente = 3, o tempo todo = 4) e, outra
escala que avalia a severidade do problema, que
variade 1 a 3 (leve = 1, moderado = 2, grave =
3). O inventario foi respondido pelas maes dos
participantes sob a condigao de responsaveis,
pelo menos, 6 horas por dia.
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c) Versio brasileira do Autism
Screening  Questionnaire  (ASQ):  permite
rastrear indicadores de transtornos globais do
desenvolvimento/transtornos  invasivos  do
desenvolvimento a ser respondido por pais ou
cuidadores (SATO, 2009; BERUMENT et 4,
1999). Composto por 40 questdes fechadas
(respostas ‘sim’ e ‘ndo’), 0 instrumento avalia
interacdo social reciproca, comunicagdo e
linguagem e, alteragdes de comportamento. Os
pontos de corte classificam os individuos em
trés escalas: sem diagnostico (<15), com TGD
(>15 e < 22) e com autismo (>22). O
questionario foi respondido pelas mies dos
partici pantes.

No BPI-01, procedeu-se também com
calculos de freqiiéncia e de severidade para cada
un dos trés tipos de problemas de
comportamento. Finamente foi realizada uma
analise e correlagdo entre as escalas de ambos
0s instrumentos, assim como analise de
variancia — ANOVA, para comparar taxas de
problemas comportamentais em fungdo de sexo
e faixa etaria. Também foram comparadas as
médias obtidas no BPI-O1 com as taxas de
problemas comportamentais observadas em
outros estudos com amostras equivalentes. As
analises foram realizadas com auxilio do
programa SPSS, versio 17.0.

3- RESULTADOS E DISCUSSAO

Conforme mostrado na Tabela 1, a
distribui¢do de freqiiéncias de respostas obtidas
no Inventirio de  Problemas BPI-01
Comportamentai s indica que 0s
comportamentos mais emitidos sio os de
esterectipia e auto-agressio. Sdo problemas de
comportamento  freqiientemente apresentados
Nnao apenas em criangas com SW, mas também
em outras sindromes genéticas que tém em
comum deficiéncia intelectual em niveis
variados, por exemplo, Sindrome de X Fragil,
Sindrome de Down, Sindrome de Prader Willi,
inclusive, os Transtornos do Espectro Autista
(JARVINEN-PASLEY et al. 2008; FISCH et
al., 2007, ROSSI, MORETTI-FERREIRA E

GIACHETI, 2007; SUGAYAMA et a. 2007,
LEYFER, et a. 2006; ROSSI, MORETTI-
FERREIRA e GIACHETI, 2006; ARTIGAS-
PALLARES, 2002). Estudos mostram que, na
medida em que aumenta a idade, muitos destes
padroes de comportamento estereotipados e
autoagressivos tendem a cronificar-se e
aumentar em termos de  frequéncia,
variabilidade topografica e funcionalidade
(FISCH et a 2007). Quando o padrio esta
fortemente  estabelecido no  repertorio
comportamental da crianga ou adolescente, sdo
necessarios programas de manejo e modificagido
do comportamento com uso de técnicas mais
complexas que deverdo abranger mais de um
contexto, a saber, aescola e a familia.

Entre o0s comportamentos auto-
agressivos referidos pelos pais informantes
como os de maior fregiiéncia destacaram-se
bater a cabega (freq=7), roer unhas (freg=16),
bedicar-se (freq=12) e inserir objetos em
diferentes orificios do corpo (freg=31).
Observa-se que este padrio comportamental
autoagressivo, quando n3o evitado pelos
cuidadores dos participantes, certamente
implicara em danos importantes para a saude
fisica destes. Estudos anteriores sobre a relagdo
existente entre o comportamento adaptativo e a
deficiéncia intelectual explicitam as trés
dimensdes envolvidas na definicdo de
deficiéncia ou retardo intelectual de acordo com
a American Association on Mental Retardation -
AAMR (2006). Borthwick-Duffy (2007) destaca
ainfluéncia de problemas de comportamento na
adaptagdo, especificamente, nas dimensdes
pratica e social. Isto é, na realizagdo de
atividades da vida diaria e nas habilidades
pessoais necessarias para a adequacdo a
contextos sociais. Infere-se que na amostra
estudada, muitas dessas respostas auto-
agressivas e esterectipadas devam estar
concorrendo com a emissio de comportamentos
desgjados nestes contextos. E importante
identificar problemas de comportamento deste
tipo porque fregiientemente estas respostas,
além de danosas para a propria pessoa, afetam
cuidadores, colegas, professores e familiares em
geral que convivem com a mesma. Conforme
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Harris e Glasberg (2007), estes problemas de
comportamento também costumam interferir na
aprendizagem, aém de contribuir com a
estigmatizagdo de criangas com deficiéncia
intelectual no contexto escolar.

Estudos anteriores mostram que uma
das ferramentas clinicas da analise do
comportamento  que contribui  para a
identificagdo de fatores ambientais
controladores destes problemas de
comportamento ¢ a  analise funcional
(BANACO, ZAMIGNANI, MEYER, 2010;
MICHELETTO, 1997; ROSE, 1997). A mesma
possibilita identificar fatores que mantém,
aumentam, diminuem ou extinguem
determinadas respostas e estabelecer formas
adequadas de manejo conforme demandas do
contexto. Decorrente dos achados do presente
estudo desenvolve-se com este mesmo grupo
amostral uma pesquisa com uso do método
observacional. A mesma tem como finalidade

identificar  topografias e  funcionaidades
comportamentais de problemas associados com
padroes de desatencdo, hiperatividade e
impulsividade no contexto de salade aula.

Na Tabela 2 observa-se a distribuigio
percentual de participantes de acordo com a
classificagao obtida no ASQ. Dos 22 sujeitos,
cinco foram classificados na categoria de
Transtorno Global do Desenvolvimento (TGD)
e um individuo na categoria autismo. Estudos
anteriores destacam que em  criangas,
adolescentes e adultos com SW podem ser
observados padroes comportamentais comuns
aos problemas de comportamento de pessoas
com Transtornos do Espectro Autista. Por
exemplo, hiperacusia, isolamento social,
distratibilidade, rigidez, estereotipias e respostas
ritualisticas, dentre outros (KLEIN-TASMAN et
al., 2007; LINCOLN, et al, 2007; HERGUNER,
MOTAVALLI, 2006; GOSCH e PANKAU,
1994; REISS, et al, 1985).

Tabela 1. Distribui¢do de freqiiéncias de respostas obtidas no Inventario de Problemas Comportamentais

(Behavior Problems Inventory - BPI-01)

Respostas

Comportamento

Inventario de Problemas Comportamentais
Behavior Problems Inventory (BPI-01)

Comportamento

Comportamento

Auto-Agressivo Estereoti pado Agressivo/Destrutivo
Freq. Total JIeX 247 64
Freq. Média NG 11,22 2,90

Tabela 2. Versio brasileira do Autism Screening Questionnaire (ASQ)

Classificacio Versdo brasileira do Autism Screening Questionnaire (ASQ)
do ASQ

Participantes
TGD B 22,72%
Autismo [l 4,56%

T 100%

Porcentagem
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Apesar dos resultados positivos no
ASQ, estes seis casos devem ser interpretados
cautel osamente. De um lado, estudos mostram a
complexidade diagnostica dos TEA devido a
causalidade multifatorial de sua patogénese
(Centers for Disease Control and Prevention,
2009; LEVY; MADELL; SCHULTZ, 2009;
SANTANGELOG; TSATSANIS, 2005;
CARVALHEIRA; VERGANI; BRUNONI,
2004). De outro, ¢ importante observar que o
ASQ apenas permite rastrear ateragdes de
comportamento compativeis com TGD e com
Autismo de acordo com as caracteristicas do
instrumento. Isto é, trata-se de um questionario
sensivel as alteragdes, porém pouco especifico
para auxiliar no diagnéstico (SATO et al, 2009;
PEREIRA; RIESGO; WAGNER, 2008).

Estudos anteriores relatam na SW
comorbidade de TEA na proporg¢do de 1:158
casos (KLEIN-TASMAN et a. 2007,
STROMME; BJORNSTAD; RAMSTAD,
2002). Uma das caracteristicas clinicas que com
maior clareza explica a dupla condigdo SW e
TEA ¢ o déficit de habilidades socio-
comunicativas. E este o padrio comportamental
gue tem conduzido a pesquisadores a levantar a
hipétese de comorbidade de Transtorno Global
do Desenvolvimento Sem Outra Especificagio -
TGD-SOE na SW (KLEIN-TASMAN et a.,
2007; AMERICAN PSYCHIATRIC
ASSOCIATION, 2003).

Para identificar possiveis associagdes entre as
escadas do ASQ e os problemas de
comportamento identificados pelo BPI-01 foi
utilizado o teste de correlagdo de Spearmam
para amostras niao-paramétricas. Foram obtidos
cinco coeficientes de correlagdo positiva,
estatisticamente significativos entre:

v a esxala de comportamentos
esterectipados do BPI-O1 e o escore
total do ASQ (rho=-0,484, p=0,022);

v a fregiiéncia total de comportamentos
do BPI-O1 e a escala de

comportamentos restritos e
esterectipados do ASQ (rho=0,496,
p=0,019);

v' a idade e a escala de linguagem e
comunicagio do ASQ (rho=0,483,
p=0,023);

v' aidade e a escala de interagdo social
reciproca do ASQ  (rho=0,486,
p=0,022);

v' entre aidade e o escore total do ASQ
(rho=0,520, p=0,013).

Os resultados destas correlagdes
estatisticamente significativas permitem inferir
gue, no grupo estudado, as escalas de problemas
de comportamentos restritos e estereotipados
contribuiram  para a  obtengdo  desses
coeficientes. Isto indica que, na medida em que
eles pontuam elevado na escala que mede
comportamentos  estereotipados no BPI-01,
também obtém pontuagdes elevadas nos escores
totais do ASQ. Tratase de um resultado de
pesquisa que precisa ser validado. Para afirmar
a dupla condigdo de SW ¢ TEA ¢ essencial a
realizagio de uma avaliagdo complexa que
pressuponha a utilizagdo de critérios clinicos
padronizados para TGD, por exemplo, os
critérios do DSM-IV-TR  (AMERICAN
PSYCHIATRIC ASSOCIATION, 2003) e 0 uso
de outros instrumentos, classificados como
padrao ouro que auxiliam este diagnostico.
Citam-se, a Entrevista Diagnéstica de Autismo-
Revisada ADI-R e o protocolo de observagao
Autism Diagnostic  Observation  Schedule
ADOS (CHAKRABARTI; FOMBONNE, 2005;
FOMBONNE, 2003).

Observou-se uma associagio entre o
aumento da idade e a obtengdo de escores
elevados nas escalas de linguagem e
comunicagdo (rtho = 0,483, p = 0,023) e de
interacdo social reciproca do ASQ (rho = 0,486,
p = 0,022). Estudos longitudinais apresentam
dados que apontam para um aumento de
problemas de comportamento relacionados com
interagdo social e déficit nas habilidades de
comunicagdo e linguagem na medida em que a
idade aumenta. Em pessoas com SW ha um
contraste interessante entre a hipersociabilidade
e 0s problemas de comunicagdo e linguagem.
Inclusive, o déficit de habilidades de
sociabilidade que se manifesta nestas pessoas
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afeta consideravelmente a relagdio com seus
pares  (PHILOFSKY; FIDLER, 2007,
LINCOLN et a, 2007). Os dados encontrados
evidenciam na amostra estudada uma associagdo
estati sticamente positiva entre ambos os déficits
(comunicagio e interagdo social) e 0 aumento da
idade. Entretanto, Sio achados que aertam para
a necessidade de esclarecer possiveis
comorbidades autisticas ou outros tipos de
problemas de saiide mental descritos na SW, por
exemplo, transtornos afetivos (MEYER-
LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006).

As andlises de variancia (ANOVA) que
tinham como finalidade comparar taxas de
problemas comportamentais em fungdo de sexo
e faixa etaria n3o permitiram observar
diferencas estatisticamente significativas entre
estas variaveis.

4-CONCLUSAO

Os dados do presente estudo
apresentam implicagdes clinicas importantes
dentro do contexto da amostra. O trabalho
permitiu identificar taxas importantes de
problemas de comportamento agressivo, auto-
agressivo e estereotipado no grupo. Foram
rastreados também indicadores de TGD e de
Autismo que aertam para a necessidade de
avaliagdes mais complexas que permitam
afirmar com clareza a presenca de uma
comorbidade  autistica nos  participantes
pesquisados. Isto, porque um dos problemas de
comportamento  identificado com  maior
fregiiéncia foi o de estereotipia. Ja os problemas
em habilidades socio-comunicativas (medido
pela escalas Linguagem, Comunicagdo e
Interagdo Social Reciproca do ASQ) nao
correlacionaram positivamente com as escalas
do BPI-01. Isto permite especular que, na
realidade, os cinco participantes que pontuaram
TGD no ASQ possam apresentar, apenas,
problemas de comportamento compativeis com
a SW isoladamente e ndo com a comorbidade
SW-TEA. De outro lado, este mesmo achado
deve alertar também para o fato ja apontado em
estudos anteriores de uma co-ocorréncia

subestimada entre SW e TEA (LINCOLN et al.
2007).

O estudo apresenta limitagdes. Uma
delas é o tamanho amostral restrito e a ndo
comparagdo dos achados com outras amostras
pareadas por sexo e idade, por exemplo,
sindromes genéticas distintas que ndo a SW,
pessoas com desenvolvimento tipico e pessoas
com deficiéncia intelectual de origem
idiopatico. Como ja apontado é necessario a
verificagdo de comorbidades autisticas mediante
avaliagdo clinica para TGD e uso de outros
instrumentos.  Os  resultados  permitem
recomendar a redlizagio de estudos de
intervencdo e  manejo  comportamental
direcionados aos pais e professores destas
criancas e adolescentes. Este ultimo ja esta
sendo readlizado, no caso, com professores em
saladeaula
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