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Resumo

Introdugdo: em criangas e adolescentes com Anemia Falciforme, caracteristicas especificas como anemia, hipoxemia cronica,
infartos cerebrais e alteragGes nutricionais sobre o cérebro tém repercussdo negativa no desenvolvimento neurocognitivo. Objetivo:
avaliar inteligéncia, cogni¢do e comportamento de criangas e adolescentes com Anemia Falciforme, acometidos por infartos
cerebrais. Metodologia: estudo observacional, descritivo, tipo casuistica hospitalar realizado com criangas e adolescentes com
hemoglobinopatia do tipo Hb SS, idade 6 a 15 anos. Foi aplicado o questiondrio Critério Brasil de Classificagdo Socioecondmica. A avaliagdo
neuropsicoldgica foi realizada através do teste NEPSY-II, o Quociente Intelectivo estimado foi obtido através das Escalas Weschsler
de Inteligéncia-Il e aplicado aos responsaveis o questionario Child Behavior Checklist, para avaliagdo comportamental. Discussdo:
nenhum paciente atingiu escores esperados para idade nos dominios avaliados, bem como n&o alcangou resposta dentro da média
em todos subtestes de um dominio. Todos os casos apresentaram baixos indices de Ql, indicando presencga de déficit cognitivo
global. Um individuo apresentou transtorno de ansiedade, depressdo e problemas sociais. A ocorréncia de infarto cerebral predispde
a alteragdes mais graves no desenvolvimento intelectivo e/ou cognitivo, reduzindo possibilidades de desenvolvimento académico
e de competitividade no mercado de trabalho. Conclusdo: todos os pacientes demonstraram comprometimento cognitivo global.
Nenhum paciente atingiu os escores esperados para idade em pelo menos um dos dominios avaliados. Além dos déficits cognitivos,
sintomas de Transtorno de Ansiedade, Transtorno Depressivo e Problemas sociais foram identificados em um dos casos.
Palavras-chave: Acidente Vascular Encefalico. Anemia Falciforme. Cognigdo. Testes de Inteligéncia.

Abstract

Introduction: in children and adolescents with Sickle Cell Anemia, specific features such as anemia, chronic hypoxemia, cerebral
infarcts and nutritional changes affecting the brain have a negative impact on neurocognitive development. Objective: to assess the
intelligence, cognition and behaviour of children and adolescents with Sickle Cell Anemia affected by cerebral infarcts. Methodology:
a descriptive and observational case series study was conducted with six children and adolescents with type Hb SS hemoglobinopathy
aged between 6 and 15 years old. We applied the Brazil Socio-Economic Classification Criteria questionnaire. Neuropsychology
was assessed using the NEPSY-II test, estimated Intelligence Quotient (1Q) was obtained using the Wechsler Intelligence Scale-Ill,
and the Child Behaviour Checklist was applied to parents and guardians to assess child behaviour. Discussion: none of the patients
attained the expected score for age in the domains assessed, and no responses fell within the average for any of the domain subtests.
All the cases presented with low IQ levels, indicating the presence of global cognitive deficit. One individual presented Anxiety
Disorder, Depressive Disorder and Social Problems. The incidence of cerebral infarcts predisposes patients to more serious changes
in intellectual and/or cognitive development, reducing the chances of academic development and competitiveness in the labour
market. Conclusion: all the patients demonstrated global cognitive compromise. None of the patients attained the expected score
for age in any of the assessed domains. As well as cognitive deficits, symptoms of Anxiety Disorder, Depressive Disorder and Social
Problems were identified in one case.

Keywords: Cerebrovascular Accident. Sickle Cell Anemia. Cognition. Intelligence Tests.
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transporte de oxigénio para todo o organismo (GALIZA
NETO; NAOUM, 1997; PITOMBEIRA, 2003).

Identificada pelo “Teste do Pezinho”, a DF é conside-
rada a patologia hereditaria monogénica mais comum no
Brasil (SILLA, 1999). Estima-se a existéncia de 2 milhGes
de pessoas com o gene da hemoglobina S (HbS) e mais
de 8 mil afetados com a forma homozigdtica (HbSS),
conhecida como Anemia Falciforme (AF) (RODRIGUES
et al., 2010). Dados do Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN) indicaram que, no ano de 2011, 73,41%
das criangas nascidas vivas foram triadas, sendo 1.440
lactentes diagnosticados com AF, forma mais grave da
doenca (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE, 2012).

A fisiopatologia dos comprometimentos neurocogni-
tivos na DF parece ser multifatorial. Fatores especificos
como anemia, hipoxemia cronica, infartos cerebrais e
nutricionais sobre o cérebro (devido a alta taxa metabo-
lica basal) tém repercussdo negativa no desenvolvimento
neurocognitivo (AYGUN et al. 2011; HOGAN et al., 2006).

As complica¢gBes neuroldgicas, como Acidente
Vascular Encefalico (AVE), infartos silenciosos e suas
consequéncias sdo progressivas, agravam as deficiéncias
neuroldgicas funcionais e originam quadro de vasculopa-
tia cerebral, comprometendo o desenvolvimento infantil
e a qualidade de vida dos pacientes (ANGULO, 2007).

Mesmo quando sem sintomas neuroldgicos, 10% das
criangas apresentam alteragdes nos exames de imagem
por ressonancia magnética do cranio (IRMc) (WANG et
al., 1998).

Estudos neuropsicoldgicos trouxeram esclarecimento
sobre a cognicdo de criangas com DF com e sem franco
comprometimento neurolégico (BROWN et al., 1993; GO-
ONAN et al., 1994, citado por KRAL et al., 2001; SCHATZ;
ROBERTS, 2005). Schatzet et al. (2008) descreveram que
aproximadamente 25% das criangas com DF apresentaram
déficits cognitivos significativos. Dificuldades na susten-
tacdo da atengdo e na memaria operacional, os mais
descritos, influenciam de forma negativa o desempenho
escolar naquelas sem sintomas neurolégicos.

Wang et al. (1993) avaliaram 344 criangas com AF
menores de seis anos, pelo Screening de Desenvolvimento
de Denver e observaram que escores questiondveis ou
inferiores foram os mais encontrados naquelas entre
trés e cinco anos de idade, sugerindo desenvolvimento
cognitivo aparentemente normal até os trés anos de idade
(WANG et al., 1993).

Diversos estudos apontam para a tendéncia do
aumento dos déficits cognitivos com o avango da idade
(ABREU, 2013; HOGAN et al., 2006; KRAL et al., 2006;
MACKIN et al., 2014; RUFFIEUX et al., 2013), aventando
se tratar de doenca vascular degenerativa do sistema
nervoso central.

Por estas raz0es, ha necessidade de avaliagdo neu-
ropsicolégica periddica para individuos com DF, mesmo
na auséncia de infartos cerebrais francos (GOLD et al.;
2008; GRUENEICH et al., 2004; RUFFIEUX et al., 2013;
STEEN et al., 2005).

Rev. Ciénc. Méd. Biol., Salvador, v. 15, n. 3, p. 416-425, set./dez. 2016

Diante disso, o presente estudo teve o objetivo de
avaliar a inteligéncia, a cognicdo e o comportamento de
criangas e adolescentes com AF acometidos por infartos
cerebrais clinicos.

METODOLOGIA

Estudo observacional, descritivo, do tipo casuistica
hospitalar, realizado no Ambulatdério de Neuropsicologia
do Servico de Neurologia Pediatrica do Complexo Hospi-
talar Universitario Professor Edgard Santos (C-HUPES) da
Universidade Federal da Bahia. Aprovado pela Plataforma
Brasil e Comité de Etica do C-HUPES, sob nimero de
parecer 314.636.

Participaram deste estudo seis criangas e adoles-
centes com AF, idades entre 6e15 anos, procedentes do
Ambulatério de Hematologia Pediatrica e do Ambulatério
de AVC na Infancia do C-HUPES, com diagndstico firmado
por exame laboratorial de eletroforese de hemoglobina,
com a presenca de gendtipo HbSS.

Ndo foram incluidas criangas com déficit visual ou
auditivo, historia de epilepsias anteriores aos AVEs, trau-
matismos cranianos, meningite ou intoxicagGes, histéria
gestacional/neonatal de sofrimento andxico, prematuras,
com baixo peso ao nascer, em uso de medicamentos
psicotrdpicos, sindromes genéticas concomitantes ou
condi¢Ges que inviabilizassem a aplicacdo dos testes
psicométricos.

Os pacientes foram informados sobre o estudo e
encaminhados ao Ambulatério de Neuropsicologia, onde
foram esclarecidos e convidados a participarem da pes-
quisa. Também houve divulgagdo da pesquisa no espaco
fisico do servico de Pediatria do C-HUPES.

No primeiro contato, os pais foram informados sobre
a pesquisa e apos triagem para verificagdo dos critérios de
inclusdo e exclusdo foram convidados a assinar, em duas
vias, apos leitura, compreensdo do estudo e oportunidade
de esclarecimento de duvidas, o Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido.

As criangas e os adolescentes foram informados
sobre as atividades que seriam realizadas por exemplos
e o seu assentimento verbal foi confirmado na presenca
dos responsaveis.

Pelas entrevistas de anamnese aplicada aos respon-
saveis, boletim escolar e Caderneta de Saude da Crianga,
foram obtidas as informacgdes da histdria gestacional,
neonatal, desenvolvimento neuropsicomotor, histdrico
educacional e caracteristicas clinicas cerebrovasculares
da AF.

Na mesma ocasido, foi aplicado Critério Brasil de Clas-
sificacdo Socioeconémica desenvolvido pela Associagdo
Brasileira de Anunciantes (ABA) e Associa¢do Brasileira
de Institutos de Pesquisa de Mercado (ABIPEME) e for-
necidas orientagGes para preenchimento do Inventario
de Comportamento da Infancia e Adolescéncia (CBCL).
Posteriormente, aplicados os testes neuropsicolégico e
intelectivo.
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O NEPSY-1I (KORKMAN; KIRK; KEMP, 2007) oferece
abordagem ampla e flexivel para avaliagdo neuropsicol6-
gica e foi especificamente desenhado para avaliar criangas
entre 3 a 16 anos de idade. A bateria é composta de 36
subtestes, divididos em seis dominios cognitivos: Aten¢do/
Fungdo Executiva, Linguagem, Processamento Visuoespa-
cial, Funcdo sensdrio-motora, Memoria e Aprendizado e

Percepcdo Social. Cada dominio compreende um conjunto
de subtestes.

No presente estudo foram selecionados 15 subtestes
para investigar as fungdes cognitivas (Quadro 1). Nao fo-
ram incluidos subtestes do dominio Percep¢ao Social, uma
vez que as habilidades sociais ndo estdo comprometidas
em pessoas com AF (WANG, 2001).

Quadro 1 - Descrigdo de subtestes e fungbes avaliadas pelo NEPSY-II

Subtestes Descricao Func@o cognitiva avaliada
Atengdo Auditiva O avaliando deve tocar no circulo apropriado ao escutar | Atengdo auditiva, seletiva e sustentada.
palavra-alvo dentre diversas palavras.
(%]
g Conjunto de Respostas O avaliando deve tocar no circulo apropriado ao escutar | Flexibilidade mental, inibicdo de resposta
g palavra-alvo dentre diversas palavras, entretanto a palavra | e meméria operacional.
g alvo é diferente da cor do circulo.
w
P Fluéncia em Desenhos Realizar o maior nimero possivel de desenhos ligando cinco | Flexibilidade mental.
’§~ pontos, dentre do limite de tempo.
é Inibindo respostas Composto de trés tarefas, onde sdo apresentadas formas | 1. Velocidade de nomeagdo
2 ou setas pretas e brancas: 2.Habilidade de inibir respostas automa-
§ 1. Nomear forma ou dire¢do ticas em favor de respostas novas
b3 2. Inverter nomeagdo da forma ou diregdo 3. Flexibilidade mental para trocar os
3. A nomeagdo da forma ou dire¢do dependera da cor do | tipos de respostas.
estimulo.
Memodria para Lista de Palavras | O avaliando escuta a repetigdo de lista de palavras em cinco | Memoria verbal (imediata e tardia), ritmo
2 (imediata e tardia) ensaios e relata palavras aprendidas. Apds escuta nova lista | de aprendizagem e interferéncia de novo
59 . TN B
IS e refere palavras desta. Posteriormente recorda lista inicial. | aprendizado.
] . . . . o] . o] . .
S Memoria Narrativa O avaliando escuta uma histdria e posteriormente a reconta | Memoria para organizar material verbal
S~ . . -~ . ~ . .
€ livremente e posteriormente sdo feitas perguntas sobre | em recordagdo livre, com pistas e reco-
() ~ .
= detalhes ndo lembrados. nhecimento.
N . ~ s . s Y on] . . . .
'-é Memoria para Desenhos Sdo mostradas paginas com desenhos abstratos, o estimulo | Meméria imediata e tardia para material
o (imediata e tardia) é removido e o examinando recebe cartdes com desenhos | visual e espacial.
Q. . . ~
< para organizar numa grade com a mesma localizagdo
mostrada.
Compreendendo Instrugdes | Deve-se apontar para o estimulo apropriado conforme | Habilidade de perceber, processar e exe-
instrugdo verbal cutar instrugées orais de complexidade
sintdtica crescente.
c Nomeando Rapido Nomeagdo rapida de formas, cores e tamanhos, letras e | Velocidade de acesso semantico e pro-
g nUmeros na ordem. dugdo de nomes.
;:'s; Processamento Fonoldgico Identificagdo de palavras por meio de seus segmentos e teste | Consciéncia fonoldgica.
£ de supressdo ao nivel da segmentagdo da palavra (silabas)
e dos sons das letras (fonemas)
Produzindo Palavras O examinando deve produzir quantas palavras possivel, | Produtividade verbal para gerar palavras
conforme categorias especificas. dentro de categorias especificas.
Flechas Dentre vdrias flechas distribuidas em volta de um alvo, | Habilidade para julgar orientagdes de
— deve-se indicar flechas que apontam para o centro do alvo. | linhas.
©
] Quebra-cabegas geométricos | Mostra-se uma figura com uma grade contendo vdrias | Rotagdo mental, andlise visuoespacial e
§ formas. O examinando deve combinar duas formas de fora | atengdo a detalhes.
S da grade com duas formas de dentro.
(%]
s
- Precisdo Visomotora Desenhar linhas dentro de trajetéria o mais rapido possivel. | Velocidade e precisdao grafomotora.
o
° Imitando Posi¢des das Mdos | Reproduzir posi¢do das mados e dedos do aplicador. Andlise visuoespacial, programacgdo
g motora e feedback cinestésico.
S
wv
C
[}
(%]

Os resultados obtidos pelos participantes foram ca-

racterizados conforme faixas de percentis e classificacGes

do NEPSY-II, conforme descrito abaixo (Quadro 2).
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Quadro 2 - Classificagdo do Desempenho no NEPSY-II por faixas
de percentis

Percentil no NEPSY-II Classificagdo
<25 Inferior

26-75 Médio

76-99 Superior

FONTE: Korkman, Kirk e Kemp (2007)

Este instrumento permite a categorizagao de diagnds-
ticos dos Transtornos: Depressivo, de Déficit de Aten¢do/
Hiperatividade, de Conduta, Desafiante Opositor, de
Ansiedade, dentre outros (GERENCER, 2003).

E utilizado internacionalmente e possui validagdo
para a populacdo brasileira (BORDIN et al., 1995). A
classificacdo adotada foi baseada nos pontos de corte
definidos por estudos de validagdo (BORDIN et al., 1995)
conforme Quadro 5, abaixo:

As Escalas Wechsler sdo os instrumentos mais conhe-
cidos de avaliagdao do Quociente Intelectivo — Ql. Permite
andlise de varias dimensdes da habilidade cognitiva e
possui validagdo para a populagdo brasileira (FIGUEIREDO,
2002). Para este estudo foi empregada a forma abreviada
para Q| estimado do WISC-I1l (WECHSLER, 1991) (Quadro
3). O Ql Estimado é triagem do desempenho intelectual

Quadro 5 - Classificagdo de Escores do CBCL

Escore T Percentil Classificagdo
<64 <85 Normal

65-69 86-96 Limitrofe

>70 >97 Clinico

de criangas brasileiras (MELLO et al., 2011).

Quadro 3 - Classificagdo das faixas de Quociente Intelectivo

pelo WISC-III

indice de QI Classificagdo
<79 Inferior
80-119 Médio

>120 Superior

FONTE: Figueiredo (2002).

O Inventdrio de Comportamento da Infancia e Ado-
lescéncia, mais conhecido como Child Behavior Checklist
(CBCL), é questiondrio que compreende 113 itens, de-
senvolvido para individuos entre 6 e 18 anos de idade. E
dividido em duas partes: uma que avalia Competéncias
Sociais e outra, Problemas de Comportamento. O compor-
tamento é avaliado pelos pais que respondem perguntas
sobre o que observam no comportamento da crianga ou
do adolescente (BORDIN et al., 1995; GERENCER, 2003).

No Quadro 4 sdo descritos os problemas comporta-

mentais e sua caracterizagao.

Quadro 4 — Caracterizagdo de sintomas avaliados pelo CBCL.

to agressivo

Sintomas Breve descri¢dao do conteudo dos itens

Ansioso/Depri- | Humor infeliz, chateado ou deprimido; choro frequen-

mido te, relato verbal de ideagdo suicida; tensdo nervosa.

Retraido Prefere ficar sozinho, retraido ou isolado; ndo se
envolve com outras pessoas.

Comportamen- | Questionador; comportamento cruel com pessoas

ou animais; faz bullying; agressoes fisicas.

Problemas de
atencdo

Comportamento impulsivo (atos impensados); difi-
culdade de concentragdo; inquietagao; desatencgdo.

Comportamen-
tos Disruptivos

Busca companhias que se envolvem em problemas
sociais; foge de casa; falta aulas; mente e engana.

Problemas
sociais

Ndo se relaciona bem com outras criangas; ndo é
querido por outras criangas.

Queixas soma-
ticas

Relatos de tontura; fadiga; problemas fisicos sem
causa médica definida.

Comportamen-
tos atipicos

Escuta sons ou vozes ausentes; age de forma confu-
sa; V@ coisas ausentes.

FONTE: Bordin et al. (1995).
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FONTE: Bordin et al. (1995)

Para o presente estudo, os sintomas foram dicoto-
mizados nas categorias: 1) “Presente” (escore T > 65),
englobando categorias “Limitrofe” e “Clinico” e 2) “Au-
sente” (escore T <64), condizente a categoria “Normal”,
para facilitar a compreensao dos resultados.

RESULTADOS

As criancgas e os adolescentes investigados apresen-
tavam sintomas comuns a DF e realizavam tratamento
regular especializado com Hematopediatra, desde diag-
nostico da doenca, conforme estabelecido na Portaria
GM/MS n2 822, de 06 de junho de 2001.

A maior dos pacientes utilizava hidroxiureia conforme
protocolo clinico (CANCADO et al., 2009) e realizava hemo-
transfusdo, tratamentos definidos a partir de consensos
clinico e cientifico (WANG, 2007).

Na Tabela 1 sdo descritas as caracteristicas socioeco-
ndmicas e clinicas dos casos. Ndo foram observadas dife-
rencgas importantes quanto ao nivel socioeconémico dos
participantes. Foi possivel verificar, a partir de entrevista
e pesquisa, que suas escolas sdo menores, localizadas
nos bairros de residéncia, com metodologia e exigéncia
semelhante as escolas publicas.
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Tabela 1 - Caracterizagdo socioeconémica e clinica das criangas e adolescentes com Anemia Falciforme e Acidente Vascular Encefdlico

Casos

Caracteristicas 1 2 3 4 5 6 F
Sexo F F M M M F 3M:3F
Idade 12 12 8 15 6 7 m =10 (5-15)
Lateralidade destra S N N N S 3/6
Tipo de Escola PUB PAR PUB PUB PAR PAR 3PAR:3PUB
Adequagdo série-idade N S N S 2/6
Dificuldade de Aprendizagem S S N S S N 4/6
Anos de estudo da mae NR 4 8 12 6 10 m =8 (4-12)
Nivel socioeconémico B B C B B=4/6
Idade do Diagndstico (meses) 36 4 0 0 m=8
Idade de inicio do tratamento (meses) 36 9 0 11 6 0 m =10
Internamentos >10 >10 >10 3 >10 >10 6/6
Hemotransfusdo >30 >30 >30 >30 >30 >30 6/6
Hidroxiuréia S S S S S N 5/15
Hemisfério cerebral AVE D E E E E D=3/6; E=3/6
NuUmero de AVEs 1 1 2 1 5 2 —
Ql estimado 77 77 71 56 80 83 m=74

Legenda: M — masculino; F — feminino; S — sim; N —néo; NR — ndo relatado; PUB — publica; PART — particular; m — média (variagcdo); f — frequéncia;
D — direito; E — esquerdo.

ATabela 2, a seguir, descreve os resultados resumidos
dos testes de avaliagdo neuropsicoldgica, intelectiva e

comportamental de cada individuo estudado.

Tabela 2 — Resultado resumido dos testes de avaliagdo neuropsicoldgica, intelectiva e comportamental

Caso Idade dos AVEs Sequelas dos AVEs Resultado

1 11 anos Hemiparesia a esquerda, desvio da comis- Inteligéncia e cognigdo inferiores na maior parte dos dominios ava-
sura labial, alteragdo na linguagem, dificul- liados. Desempenho na média na nomeagdo, analise visuoespacial,
dade de aprendizado e memoria. programacgdo motora e feedback cinestésico, com a mdo dominante e

velocidade visomotora. Comportamento preservado.

2 10 anos Hemiparesia a direita. Inteligéncia e Cognigdo inferiores na maior parte dos dominios ava-
liados. Desempenho dentro da média no nimero de erros por agdo e
inibigdo nos testes de atengdo, na memdaria visual tardia, na produgdo
semantica, analise visuoespacial, programagdo motora e feedback
cinestésico, com a mdo ndo dominante e na precisdo visomotora.
Comportamento preservado.

3 7 e 8 anos Apds o primeiro AVE: hemiparesia a direita, Inteligéncia e Cognicdo inferiores na maior parte dos dominios avalia-

dificuldade de aprendizado e memdria. dos. Desempenho dentro da média no nimero de erros por inibi¢do

Apds o segundo, hemiplegia a direita, man- nos testes de atencdo, na flexibilidade cognitiva, memdria narrativa

teve dificuldades cognitivas. Lateralidade de reconhecimento, na andlise visuoespacial, programag¢do motora e

alterada para sinistra. feedback cinestésico, com a mdo dominante (m&o esquerda treinada).
Comportamento preservado.

4 5 anos Hemiplegia a direita e afasia. Lateralidade Inteligéncia e Cognigdo inferiores em todos os dominios avaliados.
alterada para sinistra. Comportamento preservado.

5 3,5e6anos Afasia, hemiparesia a direita e dificuldade Inteligéncia médio inferior. Resultados inferiores na maior parte dos
de aprendizado e meméria. Lateralidade dominios avaliados. Desempenho dentro da média no niumero de erros
alterada para sinistra. por agdo e inibi¢do em teste de atengdo, na memoria narrativa de re-

conhecimento e velocidade visomotora. Problemas sociais, Transtorno
Depressivo e de Ansiedade.
6 7 anos Apresentou hemiplegia a esquerda e dimi- Inteligéncia médio inferior. Resultados inferiores na maior parte

dos dominios avaliados. Desempenho dentro da média no numero
de erros por agdo e omissdao em subtestes de atengdo, na memoria
auditivo-verbal, na velocidade de nomeagdo e produ¢do semantica.
Comportamento Preservado.

nuigdo da visdo.
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A Tabela 3 ilustra o desempenho na Avaliacdo Neu-

Tabela 3 — Desempenho nos subtestes do NEPSY-II

ropsicolégica do Desenvolvimento — NEPSY-II.

Subtestes NEPSY-II 1 2 3 4 5 6 F
Atengdo Auditiva Corretos <2 2 5 <2 <2 25 1=6/6
¢ M=0/6
Atengdo Auditiva Erros por Agdo <2 50 <2 <2 75 50 1=3/6
¢ por A M=/3/3
. . - 1=6/6
Atengdo Auditiva Erros por Omissdo <2 25 <2 <2 <2 25
M=0/6
= . I 1=2/6
Atencdo Auditiva Erros por Inibigdo 10 50 50 <2 50 50 M=4/6
. e |=4/5
Conjunto de Respostas Auditivas Corretos <2 25 25 <2 NR 50 M=1/6
. . ~ 1=5/5
Conjunto de Respostas Auditivas erros por Agdo 5 50 10 <2 NR 50 M=0/5
. . - 1=4/5
Conjunto de Respostas Auditivas erros por Omissao <2 25 5 <2 NR 75 M=1/5
. - o 1=3/5
Conjunto de Respostas Auditivas erros por Inibicdo 10 50 50 25 NR 25 M= 2/5
Fluéncia em Desenhos 5 2 50 NR <2 <2 1=4/5
M=1/5
Inibindo Respostas Erros <2 10 <2 IN <2 <2 1=5/5
p M=0/5
- . . . 1=6/6
Memoria Narrativa evocagdo livre & com pistas <2 <2 25 5 25 5 M=6/6
- . I 1=6/6
Memdria Narrativa evocagdo livre 25 10 25 10 5 25
M=0/6
- . . 1=1/3
Memdria Narrativa reconhecimento NR NR 75 NR 75 25 M=0/6
- . 1=6/6
Memoria para Desenhos contetido 10 25 25 <2 <2 2
M=0/6
Memdria para Desenhos espacial 10 10 10 <2 5 <2 1=6/6
p p M=0/6
Memoria para Desenhos total 5 25 25 <2 <2 <2 1=6/6
P M=0/6
- , . 1=4/5
Meméria para Desenhos conteldo Tardia <2 50 25 <2 NR 10 M= 1/5
- . . 1=5/6
Memoria para Desenhos espacial Tardia <2 50 25 2 25 10 M= 1/6
- . 1=5/6
Memdria para Desenhos Tardia total <2 75 10 <2 10 25 M=1/6
- . ) . . 1=3/4
Memodria para Lista de palavras imediata e tardia 10 5 25 NR NR 50 M=1/4
Compreendendo Instrugdes 10 10 19 <2 2 25 1=6/6
p G M=0/6
Processamento Fonoldgico 10 <2 5 IN 5 24 1=5/5
g M=0/5
Nomeando Répido corretos 10 5 2 IN NR <2 I=4/4
p M=0/4
Nomeando Rapido tempo 5 <2 <2 IN NR 50 I=4/4
p p M=0/4
Nomeando Répido erros 50 25 <2 IN NR 25 1=3/4
p M=1/4
Produzindo Palavras semantica 2 75 2 <2 5 50 1=5/6
M=1/6
Produzindo Palavras letra inicial <2 25 2 <2 NR 10 1=5/5
M= 0/5
Flechas <2 25 10 <2 <2 <2 :\jli/OG/G
Quebra cabegas geométrico 1=6/6
2 10 10 5 25 <2 M=0/6
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Subtestes NEPSY-II 1 2 B 4 5 6 F

Imitando Posi¢oes das Maos <2 50 2 NR <2 <2 1=5/5
¢ M=0/5

. - ~ - . 1=3/5
Imitando Posi¢des das Maos (mdo dominante) 75 25 50 NR <2 <2 M=2/5

. . ~ - . 1=4/5
Imitando Posi¢des das mados (mdo ndo dominante) <2 75 <2 NR <2 2 M=1/5

Precisao Visomotora tempo 75 <2 25 NR 75 25 1=3/5
p M=2/5

Precisdo Visomotora erros <2 75 <2 NR <2 <2 1=4/5
M=1/5

Legenda: M —média; | —inferior; NR — teste ndo realizado para idade; IN —incapacidade para responder ao teste; f— frequéncia. Escores comparados
a percentis da amostra brasileira. Resultados inferiores em negrito. Destros contrariados em itdlico.

A Tabela 4 detalha o perfil comportamental e diag-  do Inventario de Comportamento da Infancia e Adoles-
nosticos baseados DSM-IV, avaliados pelos pais através  céncia —CBCL.

Tabela 4 - Perfil comportamental e Diagndsticos do DSM-1V avaliados pelo CBCL

Casos
Sintomas 1 2 3 4 5 6 F
Ansiedade/Depressdo 50 57 53 50 67 51 A=6/6
P=0/6
Retraido/Deprimido 51 54 58 53 66 52 A=6/6
P=0/6
. - A=6/6
Queixas somaticas 59 59 61 61 67 50 P=0/6
Problemas Sociais 66 54 60 61 73 52 A=5/6
P=1/6
Comportamentos Atipicos 56 50 51 59 50 51 ':fg;g
Problemas de Atengdo 65 51 51 59 66 52 A=6/6
P=0/6
h . A=6/6
Comportamentos Disruptivos 57 51 53 54 57 50 P=0/6
. A=6/6
Comportamento Agressivo 56 50 57 54 59 50 P=0/6
Transtorno Depressivo 60 50 52 55 70 50 A=5/6
P=1/6
Transtorno de Ansiedade 55 55 55 53 70 50 ':fi;g
Transtorno Somético 60 59 61 60 65 50 A=6/6
P=0/6
P s . A=6/6
Transtorno do Déficit de Atengdo/Hiperatividade 60 50 50 57 56 52 P=0/6
) . A=6/6
Transtorno Desafiante Opositor 51 51 51 55 62 50 P=0/6
Transtorno de Conduta 63 51 65 53 54 50 A=6/6
P=0/6
) ) A=6/6
Transtorno Obsessivo Compulsivo 51 59 51 59 60 50 P=0/6
. - A=6/6
Transtorno de Estresse Pés-Traumdtico 51 53 51 54 62 50 P=0/6
Legenda: A — ausente; P -presente; f — frequéncia. Negrito — quando presente; Valores descritos em escore T.
DISCUSSAO atrofia em 44% dos individuos na idade média de dez

Oliveira (2003) destacou que a DF é a principal causa  anos. O autor concluiu que a prevaléncia da lesdo isqué-
de AVEs, com prevaléncia global de infarto, isquemia ou  mica cerebral em criangas com DF foi significativamente
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maior do que a relatada em décadas anteriores. Em parte,
devido ao avango nas técnicas de imagem. Onze a 35%
das criangas e dos jovens com DF apresentaram infartos
silenciosos identificados por IRMc, na auséncia de sinto-
mas clinicos observdveis (HIJMANS et al., 2011; KRAL et
al., 2006; STEEN et al., 2003). Trata-se da lesdo cerebral
mais frequente nos pacientes com DF, principalmente com
0 gendtipo Hb SS, acometendo 27% destas criancas até
os seis anos e 37%, até quatorze anos de idade (DEBAUN;
TELFAIR, 2012).

Diante da elevada ocorréncia de AVEs em pessoas
com AF, o objetivo deste estudo foi avaliar as fung¢des cog-
nitivas e quociente intelectivo de criancas e adolescentes
com AF que apresentaram AVE em diferentes graus de
comprometimento e investigar o perfil comportamental
dos casos, de acordo com avaliagdo dos familiares.

Os pacientes apresentaram baixos indices de Ql.
Apenas dois obtiveram resultados na zona inferior da
média. Pacientes com AVEs em ambos os hemisférios
apresentaram alteragOes nas diversas fungdes cognitivas,
mesmo aqueles com QI dentro da faixa média. A ocor-
réncia de infarto cerebral predispGe a altera¢gdes mais
graves no desenvolvimento intelectivo e/ou cognitivo,
como observado em estudo anterior (BERKELHAMMER
et al., 2007). Tal fato enfatiza que, a ocorréncia de um
episodio de AVE reduz as possibilidades de desenvolvi-
mento académico e de competitividade no mercado de
trabalho navida adulta. (ALVES, 1996). A Lei de Diretrizes
e Bases da Educagdo Nacional (BRASIL. MINISTERIO DA
EDUCACAO, 2001) prevé classes hospitalares e atendi-
mento pedagdgico domiciliar a crianga hospitalizada,
para dar continuidade a sua escolaridade. Esta pode ser
aplicada a este grupo de criangas com uma das morbida-
des da infancia que mais leva a internagdes de repeticao
(LOUREIRO; ROZENFELD, 2005).

Nenhum paciente atingiu os escores esperados
para idade nos dominios avaliados. Excetuando o caso
4, apresentaram resposta compativel com a idade em
alguns subitens das fungBes Atengdo/Fungdes Executivas,
Habilidade Sensério-motora, Raciocinio Visuoespacial e
Linguagem, mas nenhum caso alcangou resposta dentro
da média em todos os subtestes de um dominio, o que
indica a presenca de déficit cognitivo global.

Em relato de casos de duas criangas com AF, que
foram submetidas a avaliagdo neuropsicoldgica de diver-
sos dominios, Nunes et al. (2010) demonstraram que as
alteragGes ocorreram em todas as fungées, evidenciando
envolvimento de ambos os hemisférios cerebrais, sendo
mais graves na crianga com AVE isquémico (dificuldades
visuoespaciais e de linguagem) do que naquela com ata-
que isquémico transitorio (dispraxia motora, oromotora e
desatencdo visual). Assim, pode haver gradagao do espec-
tro de manifestagGes cognitivas de grau leve a profundo.
Este estudo mostrou que mesmo o paciente com ataque
isquémico transitério pode apresentar déficits cognitivos
com risco de prejuizo no rendimento académico. Muitas
destas manifestagGes podem passar despercebidas pelo

Rev. Ciénc. Méd. Biol., Salvador, v. 15, n. 3, p. 416-425, set./dez. 2016

clinico, embora o rendimento académico possa servir
como sinalizador do prejuizo cognitivo, para que o pa-
ciente seja encaminhado para avaliagdo cognitiva mais
ampla com testes neuropsicolégicos.

Os familiares dos casos 3 e 6 negaram a presenca
de dificuldades escolares, possivelmente devido ao fato
de ambos estarem sendo avaliados pelas escolas, qua-
litativamente, devido as auséncias escolares por conta
dos internamentos de repeticdo e por participarem do
programa de inclusdo escolar com adaptagao no curriculo
pedagodgico e exigéncia de habilidades aquém do previsto
para a escolaridade cursada.

O caso 5 apresentou sintomas de Transtorno de Ansie-
dade, Transtorno Depressivo e problemas sociais. Pessoas
com AF convivem com sintomas fisicos da doencga e com
inimeras limitagOes, como para realizacdo de atividades
fisicas e sociais, sequelas neurolégicas, tratamentos,
procedimentos e internamentos constantes, dificuldades
cognitivas e baixo desempenho académico. Todos estes
fatores predispdem criangas e pais a maiores niveis de
ansiedade e depressdo (BAKRI et al., 2014; CROSBY et al.,
2016; SIL et al., 2015).

O caso 4 apresentou pior desempenho de forma
geral, possivelmente devido a ocorréncia de AVE isqué-
mico extenso, com comprometimento significativo, tanto
motor (hemiplegia a direita) quanto na linguagem. A
avaliagdo neuropsicoldgica permitiu identificar rebaixa-
mento intelectivo (Ql inferior) e déficits em todas varidveis
cognitivas avaliadas.

Estudo semelhante realizado por Abreu (2013) com
criangas falcémicas, entre sete a doze anos, encontrou
prejuizos significativos no desempenho intelectual,
funcgdes executivas, linguagem, memoaria e habilidade
visuoespacial em comparagao a criangas sauddveis. Neste
estudo, foi identificada diferenca entre 13-14 pontos no
Ql entre criangas falcémicas e controles, atraso escolar e
repeténcia. Problemas comportamentais e emocionais
também foram relatados.

A média alta de idade destes casos pode ter influen-
ciado para identificacdo de maior comprometimento
cognitivo, poishdo aumento do prejuizo com avango da
idade, devido a maior predisposicdo para eventos neuro-
l6gicos e demais fatores relacionados a doenga (ABREU,
2013; HOGAN et al., 2006; KRAL et al., 2006; MACKIN et
al., 2014; RUFFIEUX et al., 2013).

O presente estudo teve como limitagdo a amostra
heterogénea e o niUmero pequeno de casos. Entretanto, as
avaliagOes intelectiva, neuropsicoldgica ampla e compor-
tamental mostraram-se ferramentas Uteis na identificagdo
dos déficits cognitivos e problemas comportamentais dos
casos avaliados, permitindo recomendacgdo de reabili-
tacdo especifica e sugestdes de intervengdes escolares
necessarias, com o objetivo reduzir repercussdes na vida
dos individuos com AF a longo prazo. A avaliagdo neuropsi-
coldgica é ferramenta importante que deve ser usada para
vigiar a neurocognicdo desta populagdo e deve ser usada
desde a primeira infancia, cujos resultados podem servir
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para alertar ao clinico o momento de risco para iniciar a
prevencao de infartos silenciosos e para indicar precoce-
mente a reabilitagdo, antes mesmo do aparecimento de
francos acidentes isquémicos.

CONCLUSAO

O objetivo principal deste estudo foi avaliar as fungdes
cognitivas e quociente intelectivo de criancas e adoles-
centes com AF e o perfil comportamental dos casos, de
acordo com avaliacdo dos familiares.

Todos os pacientes demonstraram comprometimento
cognitivo global. Nenhum paciente atingiu os escores
esperados para idade em pelo menos um dos dominios
avaliados. Além dos déficits cognitivos, sintomas de Trans-
torno de Ansiedade, Transtorno Depressivo, Problemas
sociais também estavam presentes nesta amostra.

As avaliagOes intelectiva, neuropsicolégica ampla
e comportamental mostraram-se ferramentas Uteis na
identificacdo dos déficits cognitivos e problemas compor-
tamentais dos casos avaliados, permitindo recomendagdo
de reabilitacdo especifica e sugestGes de intervengbes es-
colares necessarias, com o objetivo reduzir repercussdes
na vida dos individuos com AF a longo prazo.
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