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Avaliagdo neuropsicologica, comportamental e clinica na Sindrome de Williams-Beuren.
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RESUMO

Os critérios clinicos para o diagnostico de Transtorno de Déficit de Atengdo e Hiperatividade
(TDAH) estdo estabelecidos no DSM-IV-TR. Os mesmos orientam a avaliagdo e possiveis
estratégias de intervengdes psSiquiatricas e comportamentais. Uma avaliagdo diagnostica deste
transtorno ¢ complexa, ndo s6 pelo carater dimensional dos sintomas, mas também pela alta
freqiiéncia de comorbidades psiquitricas apresentadas pelos pacientes. O estudo de criangas
com Sindromes genéticas como a Sindrome de Williams-Beuren se mostram um desafio para
pesquisadores pela presenca de dois transtornos: um primario que é a propria sindrome e outro
que podera se manifestar no decorrer do desenvolvimento da crianga, neste caso o TDAH. O
objetivo do presente estudo ¢é apresentar um protocolo de avaliagdo clinica-neurologica,
neuropsicologica e comportamental para rastreamento de indicadores de desatengdo em
criangas e adolescentes com Sindrome de Williams-Beuren. Os instrumentos de avaliagdo
utilizados sio: avaliagdo clinica-neuroldgica, avaliagdo neuropsicologica de habilidades
intelectuais, atencdo por meio de testes tradicionais e computadorizados, controle executivo,
além da avaliagdo do perfil comportamental e comportamentos do espectro autista. Espera-se
que o presente protocolo possa identificar sinais de desatencéo, hiperatividade e impulsividade
em criancas ¢ adolescentes com SWB e aumentar o conhecimento para o manejo adequado
deste transtorno ainda na infincia, como procedimentos de intervencio cognitivo-
comportamentais, psicoeducacionais e pedagdgicas.

Palavras-Chave: Transtorno de Déficit de Atengdo e Hiperatividade; Comportamento;
Sindrome de Williams-Beuren; Adolescente; Crianga
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1-INTRODUCAO

Segundo o DSM-IV-TR (APA, 2002) o

ABSTRACT

Clinica criteria for the diagnosis of Attention Deficit Hyperactivity Disorder (ADHD) are
established by DSM-IV-TR. They orient the assessment and possible strategies of psychiatric
and behavioral interventions. The diagnostic evaluation of this disorder is complex, not only
for the dimensional character of the symptoms, but also for the high frequency of psychiatric
co-morbidity displayed by the patients. The study of children with genetic syndromes, such as
Williams-Beuren Syndrome, is challenging for researchers due to the presence of two
disorders: a primary, which is the syndrome itself, and another that can appear with the
development of the child, in this case ADHD. The objective of the present study isto present a
protocol of clinical-neurological, neuropsychological and behavioral assessment designed to
track indicators of inattention in children and adolescents with Williams-Beuren Syndrome.
We used the following measures: clinical-neurological, neuropsychological assessment of
intellectual abilities, attention through traditional and computer tests, executive control, and the
description of behavioral profile and behaviors of the autistic spectrum. We expect that the
present protocol can identify signs of inattention, hyperactivity and impulsiveness in children
and adolescents with WBS, as well as to increment the knowledge for proper management of
this disorder still during childhood, as procedures of cognitive-behavioral intervention,
psychoeducational and pedagogical.

Keywords: Attention Deficit Hyperactivity Disorder; Behavior; Williams-Beuren Syndrome;
Adolescent; Child

nivel de desenvolvimento ¢ matura¢do do individuo,
devendo as avaliagdes ser feitas com cautela. Além
disso, preuizos determinados pelos sintomas devem

Transtorno de Déficit de Atencdo/Hiperatividade ¢
caracterizado por um padrio de desatengdo e/ou
hiperatividade persistente e mais grave do que aquele
normamente observado em individuos com nivel
equivalente de desenvolvimento. Alguns dos
sintomas, devem estar presentes antes dos 7 anos,
entretanto, muitos individuos sdo diagnosticados
depois desta faixa etaria quando os prejuizos
educacionais e sociais se tornam mais expressivos.
Estes sinais podem variar de acordo com a idade e

estar presentes em mais de um ambiente (por ex., em
casa e na escola). Também sdo exigidas evidéncias
claras de interferéncia no funcionamento social,
académico ou ocupacional apropriado em termos
evolutivos e a alteragdo observada ndao pode ser
melhor explicada por outro transtorno mental.

O TDAH ¢ um transtorno polimorfo e
multifatorial que, embora seja motivo frequente de
procura de atendimento clinico-pediatrico e
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psicologico desde a década de 70, o diagnostico do
mesmo exige miultiplas estratégias de avaliagdo
(FERRANDO-LUCAS, 2006). A complexidade do
transtorno tem determinado a formulagio freqiiente
de questdes de pesquisa do tipo: a doenga é um
transtorno primario do desenvolvimento ou, apenas é
um sintoma que faz parte de uma doenga de maior
complexidade? Qual ¢ a influéncia do ambiente como
fator precipitante de predisposicdes genéticas do
transtorno? Assim, estudos atuais tentam estabel ecer
marcadores neurobiologicos, neuropsicologicos e
comportamentais do transtorno assm como de
endofenotipos. No caso deste tultimo, vale salientar
gue os estudos sobre o endofendtipo sdo orientados
para a identificagdo dos substratos neurais da base
biologica de um transtorno, que obviamente ndo
constituem caracteristicas observaveis em avaliagdes
Clinicas e/ou por instrumentos verbais ou de
observagdo (KLIN; MERCADANTE, 2006).

Dados sobre o endofenotipo deste transtorno
tém focado substratos neurobiologicos (SZOBOT et
al., 2001; ROMMELSE et al., 2009). Destaca-se, por
exemplo, 0 estudo de neurotransmissores, como o
envolvimento das catecolaminas, em especia da
dopamina e noradrenalina (ROHDE; HALPERN,
2004; BUSH, 2008). Estes achados tém favorecido a
realizagdo de estudos para identificar o envolvimento
de fatores genéticos no TDAH, no intuito de localizar
precocemente um ou Mais genes que possam ser
candidatos a suscetibilidade, 0 que possbilita
medidas de prevencdo nas primeiras fases do
desenvolvimento (ROMANA; ROHDE; HUTZ,
2002; SMITH; MICK; FARAONE, 2009). Em
fungdo da combinagdo desta multiplicidade de fatores
tem se desenvolvido trés modelos basicos de
endofenotipos sobre TDAH: a) Incapacidade para
inibir respostas, cuja consequéncia seria a
hiperatividade; b) Transtorno no  adequado
processamento temporal, cujas consequéncias seriam
0 déficit na correta estimacdo do tempo, a
organizagao e rapidez de respostas e o déficit na

consciéncia fonoldgica; e ¢) Déficit na memoria de
trabalho, que se traduziria em transtornos nas fungdes
executivas, atengio seletiva e déficit na consciéncia
fonologica (CASTELLANOS; TANNOCK, 2002).

Em criangas a hiperatividade pode ser
observada a partir de manifestagdes comportamentais
do tipo inquietagdo, ndo permanecer sentado quando
necessario, correr ou subir excessivamente, ter
dificuldade para brincar ou permanecer em siléncio
em atividades de lazer, parecer, com frequéncia, estar
"atodo vapor" ou falar em excesso. Em adolescentes
e adultos, os sintomas de hiperatividade assumem a
forma de sensagdes de inquietagdo e dificuldade para
envolver-se em atividades tranqiiilas e sedentarias
(RHODE; HALPERN, 2004).

Ja a impulsividade manifestaase como
impaciéncia, ter dificuldade para protelar respostas ou
responder precipitadamente antes de as perguntas
terem sido completadas, ter dificuldade para aguardar
sua vez e com frequéncia interromper se meter nos
assuntos dos outros, ao ponto de causar dificuldades
em contextos sociais, escolares ou profissionais. A
impulsividade pode facilitar a ocorréncia de acidentes
e envolvimento em atividades potencial mente
perigosas, sem consideragio quanto as possiveis
conseqiiéncias (PEREIRA; ARAUJO; MATTOS,
2005; ROHDE et al., 2004).

Do ponto de vista clinico e
independentemente do nivel de desenvolvimento, a
desatencdo é um dos sintomas cardinais do transtorno
e pode manifestar-se em situagdes escolares,
profissionais ou sociais. A mesma consiste em nao
prestar atencdo a detalhes ou cometer erros por
descuido a itens contidos nos trabalhos escolares ou
outras tarefas da vida diaria. Isto se expressa em
produtos académicos finais, por exemplo, os
trabalhos sdo fregiientemente confusos e realizados
com pouco cuidado. Os individuos com freqiiéncia
tém dificuldade para manter a atengdo em tarefas ou
atividades ludicas e consideram dificil conclui-las.
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Eles fregiientemente ddo a impressdo de estarem com
a mente em outro local, ou de ndo escutarem o que
recém foi dito (ROHDE et al., 2004). Pastura, Mattos
e Araijo (2005) reforgam a relagdo entre desempenho
escolar e TDAH, apontando a necessidade de
cuidados adicionais para evitar 0 mau desempenho
escolar de criangas com TDAH, principalmente as
gue possuem majoritariamente sinais de desatengao.

Com relagdo as taxas de prevaléncia de
TDAH em criancas e adolescentes com
desenvolvimento norma ou tipico, Vasconcelos e
colaboradores (2003) compararam  estimativas
procedentes de diferentes estudos. Esta comparagio
mostra ampla variagdo. De um lado, estudos que
apresentam taxas de prevaléncia de apenas 2% e, de
outro, taxas de 16,1%. Os autores atribuem esta
diferenca a aspectos dos desenhos metodoldgicos das
pesquisas, por exemplo, os instrumentos utilizados e
diferencas  entre os  grupos  populacionais.
Recentemente, Smalley e colaboradores (2007)
conduziram um estudo para avaliar a prevaléncia de
TDAH em adolescentes finlandeses e observaram
taxas de prevaléncia de 8,5%, sendo a proporgdo de
5,7 meninos para 1 menina, com maior propor¢io
(64%) para o tipo desatento; 28% para 0 tipo
combinado e 8% para 0 tipo predominantemente
hiperativo/impulsivo. Para determinar taxas de
prevaléncia do transtorno no Brasil, Pastura, Mattos e
Araijo (2007) avaliaram, em uma amostra de
escolares do Rio de Janeiro, a presenca de TDAH
associado a outras comorbidades psiquiatricas e
observaram que a prevaéncia encontrada para o
TDAH foi 8,6% e as comorbidades se mostraram em
58% dos casos, dos quais 0 mais prevalente foi o
transtorno  opositivo-desafiador, encontrado em
38,5% do total. Tais autores concluem que a
prevaléncia do TDAH e suas comorbidades nas
amostras pesquisadas ¢ semelhante  aquelas
observadas em outros estudos da literatura
internacional.

Souza e colaboradores (2007) ressaltam que
tanto 0 processo diagnostico quanto o tratamento do
TDAH sio complexos, ndo s6 pelo carater
dimensional dos sintomas de desaten¢io e/ou
hiperatividade, mas também pela alta freqiiéncia de
comorbidades psiquidtricas  apresentadas  pelos
pacientes. Para estes autores, o diagndstico do TDAH
deve levar em consideragdo a presenga de diferentes
condigdes, tais como déficits cognitivos, transtornos
do aprendizado ou transtornos invasivos do
desenvolvimento, sendo fundamental o melhor
entendimento da complexidade desses casos para uma
adequada orientagdo, elaboragdo da intervengdo
terapéutica e avaliagdo da necessidade do suporte
educacional e emocional para pacientes e familiares.
Assim, apresenca de comorbidades psiquiatricas e/ou
fisicas pode comprometer a clareza em relagdo ao
diagnostico. (STEFANATOS; BARON, 2007). Esta
incerteza do diagnodstico do TDAH muitas vezes esta
presente na pratica clinica como apontado no estudo
de Rafalovich (2005).

O estudo do TDAH tem se concentrado na
infancia e na adolescéncia tanto nos casos de
desenvolvimento tipico ou normal como naqueles em
gue existe o diagndstico primério de transtornos do
desenvolvimento, associados a sindromes genéticas,
por exemplo, Sindrome de Williams-Beuren (SWB) e
Sindrome de Prader-Willi. (CASSIDY; MORRIS,
2002; WIGREN; HANSEN, 2005; GRAHAM et al.,
2005; HARVEY et al., 2009; CORBETT et al.,
2009).

O estudo do TDAH na SWB apresenta um
desafio para pesquisadores pela presenga de dois
transtornos: um primario, a propria sindrome e outro
gque poderda se manifestar no decorrer do
desenvolvimento da crianga, neste caso o TDAH
(SUGAYAMA et al., 2007). A coexisténcia das duas
condi¢des determinara uma complexidade dos sinais
e sintomas que exigirda um cuidado maior para sua
identificagdo e quantificag@o.
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A Sindrome de Williams-Beuren foi descrita
independentemente em 1961 e 1962 pelos
cardiologistas Williams e Beuren e é considerada uma
aneusomia segmentar devido a delegdo hemizigotica
de um gene continuo no brago longo do cromossomo
7 (7911.23) (PASCUAL-CASTROVIEJO et al,
2004). Do ponto de vista clinico genético, a maioria
dos individuos com SWB (99%) tem 1.5 Mb de
delecdo no cromossomo 7q11.23 (SUGAYAMA et
al., 2007). Destaca-se nessa delegdo o gene da
elastina. O diagnostico ¢ realizado inicialmente
durante a infancia a partir de dismorfismos faciais e
doencas cardiovasculares (ROSSI; MORETTI-
FERREIRA; GIACHETI, 2006; HERREROS;
ASCURRA; FRANCO, 2007). Entretanto, a
confirmagdo diagndstica ¢ feita pelo estudo
citogenético FISH - Fluoescent in situ hybridization,
ou pelo estudo de marcadores polimorficos
(SUGAYAMA et al, 2007). Sua incidéncia ¢ de
1:20.000 até 1:50.000 nascidos vivos e a prevaléncia
acima de 1:7500 nascidos vivos (MEYER-
LINDENBERG; MERVIS;, BERMAN, 2006; ROSS|
et al, 2006, ROSS|; MORETTI-FERREIRA,
GIACHETI, 2007; SUGAYAMA et al, 2007).
Estudos recentes permitem inferir que as principais
areas de concentracao da pesquisa sdo a genética, a
pediatria, a saide mental e a biologia molecular. No
caso da salde mental destacam-Se 0s estudos sobre
perfis comunicativos, habilidades sociais, alteragdes
de comportamento, padroes de funcionamento
cognitivo, transtornos mentais, por exemplo,
transtorno generalizado de ansiedade, transtornos
fobicos e o TDAH (ARTIGAS-PALLARES, 2002;
LEYFER et al., 2006; ROSSI et al., 2006; ROSS| et
al., 2007; SUGAY AMA et al., 2007).

O elevado nimero de estudos sobre as
alteragdes de comportamento na SWB se deve ao fato
da mesma ser reconhecida como modelo de
investigagdo para compreender as relagdes existentes
entre defeitos genéticos e manifestagdes cognitivas e
comportamentais presentes no fenotipo. E, diferente

de outros transtornos neurodismoérficos, a SWB ¢ a
Unica sindrome considerada como modelo para o
estudo da relagao gene-comportamento (MARTENS;
WILSON; REUTENS, 2008). Associado a estes
avancos dentro da biologia molecular, justifica-se
também a realiza¢do de investigagdes que descrevam
de maneira sistematica aspectos do fendtipo
comportamental.

Leyfer e colaboradores (2006), avaliaram
uma amostra de 119 criangas e adolescentes entre 4 ¢
16 anos e encontraram que 64,7 % do total
preenchiam 0s critérios clinicos para o transtorno
segundo o DSM-IV. Dados elevados semelhantes
confirmam-se em outros estudos (JONES et al., 2000;
JONES et al., 2002).

No caso de criangas e adolescentes com
Sindrome de Williams-Beuren, deverdao ser
redobrados os cuidados relacionados a interferéncia
gue os sintomas de desatencdo podem produzir na
area escolar e social. O sistema educacional atual é
regido pela Lei n° 9.394/1996, que dispde nas
Diretrizes e Bases da Educagio Nacional — LDB
(Brasil, 1996) o direito a educagio para todos (Brasil,
2002). Isto reassegura as pessoas com deficiéncia
garantias de tratamento diferenciado, considerando
suas necessidades especiais, aém  daquelas
asseguradas atodos. A partir da Congtituicao Federal
de 1988 e do Plano Decenal de Educagio para Todos,
de 1993/2003, a educagdo escolar do aluno com
deficiéncia passou a figurar com destaque,
salvaguardando suas especificidades na legislagao
brasileira. Destaca-se que a Resolugdo do Conselho
Nacional de Educagdo - CNE/CEB N° 2, de 11 de
setembro de 2001, ingtituiu as Diretrizes Nacionais
para a Educagdo Especial na Educacdo Baésica de
alunos que apresentem necessidades educacionais
especiais, na Educagdo Basica, em todas as suas
etapas e modalidades. Este documento dispde sobre a
organizagido e reestruturagdo dos sistemas de ensino
para o atendimento do aluno que apresenta
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necessidades educacionais especiais e parece
representar um avango em relagdo ao movimento
anterior de integragdo escolar, que pressupunha o
gjustamento da pessoa com deficiéncia no processo
educativo desenvolvido nas escolas comuns.
Entretanto, a distancia que separa o discurso oficial
das praticas vivenciadas no cotidiano das escolas
concretas ¢ muito ampla, demandando de todos os
profissionais da educagdo esforgos consideraveis para
torna-las compativeis com os propoésitos legais, como
ja apontado por Tessaro e colaboradores (2005) e
Teixeira e colaboradores (2008).

Dentre todas as medidas necessirias para
implantagdo de uma educagdo inclusiva a capacita¢do
de professores e profissionais envolvidos é um dos
fatores essenciais (ENUMO, 2005; GUARINELLO et
al., 2006; MICHELS, 2006). Na inclusio escolar
torna-se necessario o envolvimento de todos o0s
membros da equipe escolar no planejamento de agoes
e programas. E para um plangjamento adequado é
imprescindivel que esta equipe conhega as
caracteristicas clinicas dos transtornos, sindromes e
deficiéncias em geral que seus alunos apresentam
(SANT’ANA, 2005; LEAO et al., 2006). Neste
complexo quadro estio inseridas muitas criangas e
adolescentes com SWB que podem apresentar dentro
do fendtipo comportamental alteragdes que
caracterizam o quadro do TDAH.

E conhecido que, do ponto de vista
comportamental, o TDAH associase a diversas
ateracdes de comportamento que quando néo
identificadas precocemente, as mesmas podem
contribuir com o desenvolvimento de transtornos
psiquiatricos de diversas ordens e com o agravamento
da propria sintomatologia da hiperatividade (LUBKE
et al., 2007; POSNER et al., 2007).

O complexo quadro do TDAH em que ha
uma superposi¢io de diversos fatores genéticos,
clinico-neurologicos, neuropsicologicos e
comportamentais exige que, antes de emitir um

diagnostico clinico, a avaliagdo destes casos abranja,
guando possivel, a maior parte destes fatores
(MCGOUGH; BARKELY, 2004; OGDIE et al.,
2004; KUSTANOVICH et al., 2004).

Muitas das dificuldades diagndsticas do
TDAH na SWB devem-se a apresentagdo de um
fenotipo comportamental e cognitivo ndo uniforme e,
por vezes, paradoxa. No caso dos aspectos
comportamentais, estudos mostram perfis tipicos
caracterizados por excessiva sociabilidade, pouca
seletividade no relacionamento interpessoal (inclusive
com pessoas estranhas ao convivio familiar e social
rotineiro), melhor relacionamento com adultos que
com seus pares, boa capacidade para comunicar e
perceber sentimentos de outras pessoas, dificuldades
para solucionar problemas e, preservagio de
habilidades de linguagem associadas a um
vocabulario  fluido e  ‘pseudopedante’ com
dificuldades semantico-pragmaticas (conhecido como
cocktail ~ party), dentre outras (ARTIGAS
PALLARES, 2002; GARCIA-NONELL et al., 2003).

Do ponto de vista cognitivo também
prevalece uma ndo uniformidade, por exemplo,
habilidades cognitivas preservadas e outras
deficitarias. Dentre as preservadas encontram-se a
capacidade de expressio verbal, as habilidades
musicais de desfrute e interpretagdo e bons
desempenhos em tarefas viso perceptuais, por
exemplo, reconhecimento de faces. Dentre as
habilidades deficitarias encontram-se as de tipo
visoespacial, quocientes de inteligéncia compativeis
com retardo mental grave ou moderado, déficit de
atengdo e concentragdo, dentre outras (GARCIA-
NONELL, 2003; WIGAL E WIGAL, 2007). Outros
aspectos que caracterizam o fendtipo da sindrome e
gue também podem interferir na emissdo de um
diagnostico de TDAH adequado sdo comorbidades
psiquiatricas como Transtorno Generalizado de
Ansiedade e Transtorno Fobico. Trata-se, pois de um
quadro clinico complexo que pode condicionar
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problemas Sérios para a crianga e/ou adolescente e,
precisar em muitos casos, de tratamentos
psicoterapéuticos ¢ farmacologicos.

Considerando a importancia social que
implica a emissio adequada de um diagndstico
correto de TDAH tanto em criangas e adolescentes
com SPW como naquelas que apresentam
desenvolvimento tipico ¢é necessario que sejam
propostos protocolos que visem a detecgdo adequada
de sinais comportamentais de desatencio e
hiperatividade mediante avaliagdes integradas de
diferentes areas. A saber, clinica-neurologica,
neuropsicol6gica e comportamental.

A partir desta problematica o estudo tem
como objetivo apresentar um protocolo de avaliagio
clinica-neuroldgica, neuropsicoldgica e
comportamental para rastreamento de indicadores de
desatencdo em criangas e adolescentes com Sindrome
de Williams-Beuren. Este protocolo tera como
objetivos:

1-Efetuar avaliagdo de sinais de desatencdo e
hiperatividade.

2-Comparar os diferentes indicadores clinico-
neuroldgicos, neuropsicologicos e
comportamentais de desatencio €
hiperatividade.

3-Avaliar e comparar capacidades intelectuais,
controle executivo e indicadores de atengéo.

4-Descrever 0s padroes de comportamento

5-ldentificar as contribuigdes especificas e
conjuntas dos indicadores clinicos,
neuropsicologicos e comportamentais para a
caracterizagio do TDAH entre as criancas e
adolescentes com a sindrome.

2-APRESENTACAO DO PROTOCOLO

De acordo com os objetivos do protocolo os
instrumentos e procedimentos de avaliagdo abrangem
trés 4reas: a area clinica-neuroldgica, a area
neuropsicologica e a area comportamental.

2.1-Instrumentos e procedimentos de avaliacio
clinica-neurolégica

1. Questionario de avalia¢do de indicadores de
TDAH de acordo com os critérios do DSM-
IV-TR (APA, 2002).

2. Exame clinico-neuroldgico padrio.

2.2-Instrumentos e procedimentos de avaliacao
neuropsicolégica

Os instrumentos permitem avaliar fungdes
intelectuais tais como linguagem, compreensio
verbal, memdria, habilidades visoespaciais, memoria
operacional, habilidades de raciocinio abstrato,
capacidade de atencdo e, indicadores de atencdo
concentrada, dentre outras. Alguns deles, como o
WISC Ill, Wisconsin, Teste AC, fazem parte de
protocolos utilizados na literatura para avaiagdo do
TDAH (COSTA et al, 2004, AMARAL;
GUERREIRO, 2001).

1. Escala de Inteligéncia Wechsler para
criancas — WISC-1Il (WECHSLER, 2002):
E um instrumento clinico, de aplicagdo
individual, para avaiar a capacidade
intelectual de criangas e adolescentes (de 6 a
16 anos). E composto de vérios subtestes,
cada um medindo aspectos diferentes das
habilidades verbais e de desempenho
executivo como indicadores de inteligéncia.
A medida de inteligéncia adotada no estudo
sera 0 Ql estimado do WISC. Esta medida
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sera obtida a partir da pontuagdo ponderada
das provas de Cubos e Vocabularios.

Teste Wisconsin de Classificacao de
Cartas — WCST (HEATON et al., 2004); é
um instrumento que originamente foi
desenvolvido e usado como uma medida de
raciocinio abstrato entre populagdes adultas
normais. Na atualidade ¢ utilizado na
avaliagdo neuropsicologica de habilidades de
raciocinio abstrato e estratégias cognitivas
como resposta a alteragcdes em contingéncias
ambientais. O mesmo esta adaptado e
padronizado para 0 uso no Brasil.

Teste de Performance Continua de
Connors (EPSTEIN et al, 2003
CONNERS et al., 2003): é um instrumento
computadorizado que se propde a avaliar
aguns dos mecanismos envolvidos na
fungio da atengdo-concentracdo. Consiste na
apresentagdo, na tela de um computador, de
estimulos representados por letras em
sucessio em intervalos de tempo variaveis.
O testando recebe instrugdes para pressionar
a tecla de espago ou o botdo esquerdo do
mouse, com a maior presteza possivel todas
as vezes em que surgir qualquer letra menos
0 X. Este devera ser ignorado. O teste tem a
duragio aproximada de 14 minutos e
contabiliza de forma automatica os erros por
COMIiSsA0, 0s erros por omissdo ¢ o tempo de
reacdo nas varias fases do teste. Os dados
sdo comparados a um banco de dados que foi
congtituido a partir de resultados obtidos em
populagdes “clinicas” (com provavel TDAH)
e em populagdes “normais”. O resultado
global é dado pela porcentagem de
probabilidade de o individuo se situar em
uma das duas amostras que compde o banco
de dados. Além deste resultado global ele da
indicacdes sobre a vigilancia do testando

durante os 14 minutos de duracdo. Ha
estudos de validagdo para a populagio
brasileira (MIRANDA et al., 2007).

Teste de Atencio Concentrada — AC
(CAMBRAIA, 2003): avalia a capacidade
gue o sujeito tem de manter a sua atencio
concentrada no trabalho que realiza durante
um periodo determinado. O tempo de
aplicagao apos as instrugdes e o treino é de 5
minutos.

Bateria Geral de Funcées Mentais —
BGFM-1 e Teste de Atencdo Difusa: seu
objetivo ¢ avaliar, classificar e padronizar as
fungdbes mentais relacionadas ao campo
cognitivo, representadas basicamente pelos
sistemas atentivos, memodria e raciocinio
l6gico. TEDIF 1 - atencéo difusa; TEDIF 2 e
TEDIF 3 - atencdo difusa complexa
(TONGLET, 2002).

Bateria Geral de Funcées Mentais -
BGFM-2 e Teste de atencdo concentrada: é
uma bateria de testes de atengdo
concentrada, cuja fungao mental
investigadas é a atengdo concentrada
complexa por meio dos testes TECON 1,
TECON 2 e TECON 3 (TONGLET, 2003).

Desenho da Figura Humana- DFH:
permitira avaliar indicadores de
desenvolvimento cognitivo nos participantes.
Consiste em solicitar a realizacdo de um
desenho de uma pessoa e um desenho do
sexo oposto. O desenho ¢é pontuado
conforme 0 niimero de itens desenhados pela
crianga (por exemplo, cabega, bragos, pernas
(WECHSLER; SCHELINI, 2002). Permite
contabilizar os totais de partes para as
figuras masculina e feminina, assm como a
soma das duas figuras.
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Testes computadorizados de atencdo: OS
testes computadorizados de aten¢do avaliam
orientagdes da aten¢do no espaco € no
tempo. Serdo aplicados instrumentos de
sustentacdo da atengdo e direcionamento
temporal, aém de instrumentos de
direcionamento voluntario e automatico da
atencao no espaco utilizando medidas de
tempo de reagdo manual a alvos visuais.

2.3-Instrumentos e procedimentos de avaliacio de
padroes comportamentais

1

Inventario dos Comportamentos de Criangas
e Adolescentes de 6 a 18 anos - Child
Behavior Checklist - CBCL/6-18
(ACHENBACH; RESCORLA, 2001): é um
instrumento que utiliza um informante para
responder aos itens de avaiagdo
comportamental da crianga avaliada, nos
ultimos seis meses. As instrugdes do
inventario estabelecem que os itens sejam
preenchidos atribuindo O - se 0 mesmo néo é
verdadeiro para a crianga ou adolescente, 1 -
se ¢ um pouco verdadeiro ou as vezes
verdadeiro e, 2 - se é muito verdadeiro ou
frequentemente verdadeiro (ACHENBACH,;
RESCORLA, 2001). Os dados sio
registrados no programa de computador
Assessment Data Manager 7.2
(ACHENBACH; RESCORLA, 2001), paraa
geragdo dos perfis comportamentais. Os
escores obtidos permitem identificar quatro
perfis comportamentais. a O perfil da
Escala Total de Competéncias intituladas
'‘Competéncias em Atividades', 'Competéncia
Social' e 'Competéncia Escolar (CBCL)', b-
O pefil das Escalas/Sindromes de
Problemas de Comportamento, compostas
por ‘'Ansiedade/Depressio’, 'Isolamento/
Depressio’, ‘Queixas Somaticas', Problemas

de Sociabilidade’, ‘Problemas com o
Pensamento’, ‘Problemas de Aten¢io',
'Violagao de Regras' ¢ 'Comportamento
Agressivo', ¢c- A Escala Total de Problemas
EmocionaisComportamentais (soma  de
todos os itens do CBCL/6-18), a Escala de
Internalizagdo (soma dos escores dos
problemas incluidos nas  sindromes
ansiedade/depressio’, 'isolamento/depressio,
gueixas somaticas’) e a Escada de
Externalizagdo (soma dos escores dos
problemas incluidos nas sindromes 'violagdo
de regras e '‘comportamento agressivo), d- O
perfil das Escalas Orientadas pelo DSM,
composto pelas escalas 'Problemas Afetivos,
'‘Problemas de Ansiedade’, ‘Problemas
Somaticos', ‘Problemas de Déficit de
atencdo e Hiperatividade', Problemas de
Oposicao e Desafio'! e 'Problemas de
Conduta', e- Escala de Problemas Obsessivo-
Compulsivos, f- Escala de Problemas de
Estresse Pos-Traumatico e, g- Escala de
Processamento Cognitivo Lento. De acordo
com amostras normativas em funcdo de
idade e sexo, as faixas de classificagdo de
todos os perfis poderdo ser classificadas em
clinica, limitrofe e ndo clinica. O CBCL/ 6-
18 prevé também a solicitagdo de resposta a
guestoes abertas para mencdo de doencgas e
deficiéncias, para descricdo das
preocupagdes dos pais sobre as criangas e
para o relato do que as criangas teriam de
melhor. O relato dos pais oferece exemplos
concretos das habilidades da crianca.

. Versao Brasileira do Inventario de

Problemas Comportamentais (Behavior
Problems Inventory / BPI-01 (ROJAHN et
al., 2001). O inventario de problemas de
comportamento (BPI-01) ¢ uma escala de
avaliagdo especifica do comportamento
para uso em pessoas com deficiéncia

67

Universidade Preshiteriana Mackenzie

CCBS - Programa de Pos-Graduagéo em Distlrbios do Desenvolvimento
Cadernos de Pos-Graduagdo em Distarbios do Desenvolvimento, Sdo Paulo, v.10, n.1, p.59-75, 2010




®

ISSN 1809-4139

Avaliagdo neuropsicologica, comportamental e clinica na Sindrome de Williams-Beuren.

intelectual de todas as idades e niveis de
funcionamento (ROJAHN et al., 2001,
GONZALEZ at. al, 2008). Seu
desenvolvimento deu-se pela selegdo de
artigos para a composi¢ido de suas escalas
(comportamento auto-lesivo,
comportamento  de  estereotipia e
agressividade). E um questionario que
avalia problemas de comportamento e esta
composto por 52 itens organizados em 3
escalas. A primera contém 14 itens
relacionados a comportamentos de auto-
agressio que causam dano ao proprio
corpo. A segunda escala formada por 24
itens avalia comportamentos estereotipados
gue abrangem atos voluntarios que
ocorrem repetidamente e da mesma forma
e So caracteristicos da pessoa. A terceira,
de 11 itens avalia comportamentos
agressivos ou destrutivos gque se referem as
acoes ofensivas ou ataques manifestos
deliberados em diregdo a outro individuo
ou objeto. O instrumento prevé que o
cuidador identifique apenas
comportamentos que tenham ocorrido pelo
menos uma vez durante os dltimos dois
meses. O instrumento permite que cada
item sgja avaliado em fungio de frequéncia
de ocorréncia (nunca = 0, mensalmente =
1, semanalmente = 2, diariamente = 3, 0
tempo todo = 4) e, severidade, relacionada
a gravidade do problema (leve = 1,
moderado = 2, grave = 3).

Versdo brasileira do Autism Screening
Questionnaire (ASQ): 0 questionario visa
rastrear caracteristicas de transtornos
globais do desenvolvimento/transtornos
invasivos do desenvolvimento a ser
respondido por pais ou cuidadores
(BERUMENT et al., 1999; SATO, 2009).
Composto por 40 questdes fechadas

(respostas sio  “sim” ou “ndo”) que
rastreiam indicadores de comportamento
autista nas areas de ‘Interagdo Social
Reciproca’, ‘Comunica¢do e Linguagem’
e ‘Padrdes de Comportamento
Estereotipados/ repetitivos’.

3- PRINCIPAIS CONTRIBUICOES
CIENTIFICAS DA PROPOSTA

Em 2007 foi publicado um estudo que
envolveu participantes de 10 estados brasileiros e
verificou o conhecimento que pessoas leigas,
médicos, psicologos e educadores (amostra=2.117
sujeitos) tinham sobre TDAH. Uma das principais
conclusdes do estudo foi o fato de encontrarem em
todos os grupos crengas sem respaldo cientifico
(TDAH ¢ determinado pela auséncia dos pais,
considerar o esporte melhor que medicamentos como
tratamento, dentre outras). E, tratando-se dos grupos
profissionais entrevistados, tais crengas poderiam
contribuir com diagnosticos falsos positivos ou
negativos (GOMES et al., 2007).

Dados como os citados acima contrastam
com as taxas de prevaléncia do transtorno que o
apontam como o transtorno psiquiatrico de maior
prevaléncia na infincia — 8 a 12% (NAIR;
MAHADEVAN, 2009). Isto faz com que no mesmo
sejam investidos muitos recursos de saiide em termos
de atendimentos clinicos de diversas areas. Um
estudo bibliométrico sobre a produgdo cientifica
mundial sobre o TDAH no periodo de 1980 a 2005
divulgou Brasil como um pais com indice de
participagdo importante na divulgacdo de pesquisas
sobre o tema (LOPEZ-MUNOZ et al., 2008). Embora
este ultimo estudo identificou mais de 5000 artigos
originais sobre o tema, outros trabalhos mostram
diferentes obstaculos que interferem na emissio
correta do diagnostico do transtorno. Um deles se
associa a falta de protocolos amplos de avaliagdo que
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sejam suficientemente sensiveis a detecgdo de todos
0s snais e sintomas do TDAH da crianga
(BARKLEY, 2008; MADAAN et al., 2008).

No Brasil, estudos anteriores mostram
algumas das estratégias mais usadas na avaliagdo do
TDAH em criancas e adolescentes com
desenvolvimento tipico (ROHDE; HALPERN, 2004;
PASTURA, et al. 2005; COUTINHO et al. 2007). A
maior parte destes trabalhos focaliza a avaliagdo
Clinica  neuropediatrica, o uso de testes
neuropsicologicos no delineamento de perfis
cognitivos, a aplicagdo de testes para a avaliagdo de
déficits atencionais e executivos, as avaliagdes
comportamentais e a identificagdo de problemas de
aprendizagem decorrentes do transtorno, dentre
outras. Muitas das recomendagdes contidas nestes
artigos coincidem com recomendacdes do Guia
Pratico Clinico para TDAH da Academia Americana
de Pediatria (AMERICAN ACADEMY OF
PEDIATRICS, 2000). Inclusive a propria
Asssociagdo Brasileira do Déficit de Atengdo
desenvolveu seu préprio site no qual sdo veiculadas
diversas informagdes sobre diagnostico e intervengio
do  TDAH no  desenvolvimento  normal
(http://www.tdah.org.br/cartaprincipios.php).  Sendo
muitas destas informagdes baseadas na Carta de
Principios sobre TDAH da National Consumer's
League (Liga de Defesa do Consumidor) dos Estados
Unidos. Entretanto, recomendagdes brasileiras para a
avaliagdo do transtorno em criangas e adolescentes
com sindromes genéticas com0 a SWB Sio
inexistentes apesar da sindrome, em outros paises, ser
vastamente estudada nas diferentes areas de
comprometimento, como apresentado no presente
artigo.

Assim, os resultados esperados do protocolo
poderdo langar luz sobre as diferentes estratégias de
avaliagio do TDAH na Sindrome de Williams-
Beuren e fazer com o Programa de Pos-Graduagio ao
qual a proposta pertence possa se tornar um centro de

referéncia para a avaliagio e tratamento deste
transtorno em populagdes especiais como a SWB.

4-CONSIDERACOES FINAIS

O diagnostico do TDAH em sindromes
genéticas deve considerar a topografia e a intensidade
dos sintomas; ele se configura como um diagnostico
dimensional, o que torna sua identificagao, muitas
vezes, mais dificil em fungédo de critérios subjetivos.

Esperase que o presente protocolo possa
identificar sinais de desatengdo, hiperatividade e
impulsividade em criangas ¢ adolescentes com SWB.
Alguns beneficios podem derivar-se do uso deste
protocolo. Dentre eles o mango adequado deste
transtorno anda na infincia. Estratégias de
intervengdo clinica através de procedimentos
cognitivo-comportamentais, psicoeducacionais e
pedagogicas como as descritas logo adiante poderdo
se valer dos desfechos do protocolo.

Uma vez identificadas criangas com TDAH,
estas poderdo se beneficiar com intervengdes que
abranjam aguns avos. A saber, intervencdo
neuropsicologica direcionada ao treino de fungdes
cognitivas comprometidas visando sua recuperagio
ou de fungdes preservadas visando sua manutengao,
treino de memdria, atengdo, fungdes executivas
(PAPAZIAN et al, 2009; PONTES, HUBNER,
2008). Dentre as estratégias comportamentais
destacam-se o controle de estimulos, o aumento de
repertéorios  comportamentais, as  orientagdes
familiares, o uso de técnicas de controle de
comportamento, por exemplo, reforgamento positivo,
assim como orientagdes psicopedagogicas a
professores  encarregados do  processo  de
alfabetizagdo destas criangas (KAISER et al. 2008;
CHACKO et al. 2009; PETERS; JACKSON, 2009).

Finamente, cabe salientar que o complexo
quadro deste transtorno em que ha uma superposicéo
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de diversos fatores clinico-neurologicos,
neuropsicol6gicos € comportamentais exige que, antes
de emitir um diagnostico clinico, seja efetuada uma
avaliagido exaustiva, sempre que possivel, dos fatores
supracitados (OGDIE et al., 2004; KUSTANOVICH
et al., 2004).
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