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Resumo

Fundamentacao Tedrica: A literatura tem vindo a associar a Sindrome de Tourette (ST)
a um comprometimento no funcionamento executivo, em particular no controlo inibitério,
flexibilidade cognitiva, fluéncia verbal, e memoria de trabalho verbal. A maioria dos estudos
feitos teve como populacéo alvo individuos de idade adulta, existindo menos estudos feitos na
idade pediatrica. Estes ultimos sdo mais heterogéneos e menos conclusivos relativamente ao
possivel comprometimento executivo em criangcas com ST ou tiques. Este estudo pretende
avaliar o desempenho de criangcas com ST e perturbag@o persistente de tiques em provas de
funcionamento executivo.

Metodologia: Foi recolhida uma amostra por conveniéncia, composta por um grupo
clinico com 15 criancgas (seis com ST e nove com perturbacdo persistente de tiques) e por um
grupo de controlo com 15 criangas. Estes grupos foram emparelhados por idade, sexo e
escolaridade. Foram administrados os seguintes instrumentos para avaliar o funcionamento
executivo: Trilhas A e B, Memoria de Digitos, teste Stroop, Fluéncia Verbal, Cancelamento de
Sinais e a Torre. Foram aplicadas as Matrizes Progressivas de Raven Standard e as Matrizes
Progressivas Paralelas para avaliar a inteligéncia ndo verbal. Foi também administrado um
questionario comportamental (ASEBA - CBCL 6-18) e a Escala Global de severidade de tiques
de Yale (YGTSS) para medir a severidade da sintomatologia de tiques.

Resultados: Néo foram observadas diferencas significativas entre as criancas com ST e
perturbacdo persistente de tiques e as criangas do grupo de controlo. Também ndo foram
observadas diferencas a nivel intelectual. As criangcas com ST pontuaram mais na escala de
severidade de tiques comparadas com as criangas com perturbacdo persistente de tiques.

Conclusdo: Os estudos feitos na idade pediatrica parecem mais heter6genos nos
resultados do que os estudos realizados com adultos. Este estudo suporta literatura recente
sobre criangcas com ST, ndo encontrando evidéncias de comprometimento nas funcbes
executivas em criangas com ST e com perturbacdo persistente de tiques (sem complicacGes
adicionais e com sintomatologia de tiques leve a moderada).

Palavras-Chave: Funcgdes executivas, tiques, sindrome de Tourette, idade pediatrica



Abstract

Theoretical Foundation: The literature has been associating Tourette's Syndrome (TS)
with a commitment to executive functioning, in particular in inhibitory control, cognitive
flexibility, verbal fluency, and verbal working memory. Most of the studies conducted targeted
adult individuals, with fewer studies conducted in pediatric age. Studies in pediatric age are
more heterogeneous and less conclusive about a possible executive commitment in subjects
with TS or tics. This study aims to evaluate the performance of children with TS and persistent
tic disorder in tests of executive functioning.

Methodology: A convenience sample was collected, composed of a clinical group with 15
children (six with TS and nine with persistent tic disorder) and a control group with 15 children.
These groups were paired by age, gender, and schooling. The following instruments were
administered to evaluate the executive functioning: Trails A and B, Digit Span, Stroop Test,
Verbal Fluency, Signal Cancellation, and the Tower. Raven Standard Progressive Matrices and
Parallel Progressive Matrices were applied to evaluate nonverbal intelligence. A behavioral
questionnaire (ASEBA - CBCL 6-18) and the Yale Global Tic Severity Scale (YGTSS) were
also administered to measure possible comorbidities and the severity of tic symptomatology.

Results: No significant differences were observed between children with TS and
persistent tic disturbance and children in the control group. There were also no intellectual
differences. Children with TS scored higher on the tic severity scale compared to children with
a persistent tic disorder.

Conclusion: Studies in the pediatric age seem more heterogenic than studies conducted
with adults. This study supports recent literature on children with TS, finding no evidence of
impairment in executive functions in children with TS and persistent tic disorder (without

additional complications and with mild to moderate tic symptomatology).

Keywords: Executive functions, Tics, Tourette's syndrome, pediatric age
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FuncBes Executivas em Criancas com Sindrome de Tourette e tiques

1. Introdugéo

A Sindrome de Tourette (ST) é uma perturbacdo neuropsiquiatrica com inicio na
infancia, caracterizada por tiques vocais e motores involuntarios impulsionados por um
sentido de urgéncia, que alivia depois de o tique ser feito (Leckman, 2002).

Criancas e adultos com ST parecem exibir dificuldades numa grande variedade de
funcgdes cognitivas, com destaque para a atencdo e memoria (Stebbins et al., 1995) e fungdes
executivas (FE). Nas FE as principais alteracdes reportadas sdo a nivel da fluéncia verbal
(Bornstein, 1990; Bornstein 1991), memoria de trabalho (Channon et al., 1992) e controlo
inibitério (Channon et al., 2006, 2009; Eddy et al., 2010; Morand-Beauliei, 2017). Estas
dificuldades no funcionamento neurocognitivo parecem associar-se a severidade dos
sintomas (Channon et al., 2006, 2009; Eddy et al., 2010; Motand-Beauliei et al., 2017;
Ozonoff et al., 1998). Contudo, os estudos feitos com criangas e jovens mostram resultados
contraditérios, ou seja, as criangas podem apresentar défices ligeiros a moderados, auséncia
de défices ou um desempenho acima da média (Jung et al., 2014; Mueller et al., 2006;
Openneer et al., 2020).

As funcdes executivas sdo particularmente importantes em idade escolar, visto que até
mesmo alteracdes ligeiras podem causar dificuldades académicas e comprometer a
aprendizagem da crianca. Quanto mais precocemente estas dificuldades forem detetadas,
maior a possibilidade de a crianca receber apoio adaptado as suas necessidades, melhorando
consequentemente o seu aproveitamento escolar. No que respeita, mais precisamente, a
relacdo entre as funcdes executivas e a Sindrome de Tourette, 0s estudos sdo divergentes,
existindo resultados que apontam para a existéncia de uma relacéo significativa e outros para
uma auséncia de relacdo. Isto podera ser explicado pelo facto de a ST ser normalmente
acompanhada de outras comorbilidades, o que torna dificil perceber quais os efeitos causados
pela ST de forma exclusiva e 0s que se devem a interacdo com as outras comorbilidades. A
apresentacdo sintomatoldgica nos sujeitos com ST € por norma também muito heterogénea,
tornando assim a caracterizacdo desta populacdo desafiante. Estes fatores tornam o tema

deste estudo atual e pertinente.
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2. Fundamentacdo Teorica

2.1 Tiques e Sindrome de Tourette

Os Tiques sdo movimentos e/ou vocalizagdes involuntarios ou semi-voluntarios que se
caracterizam pelo facto de serem subitos, rapidos, breves e repetitivos. So realizados de uma
forma estereotipada, ndo ritmica e sem motivo aparente, ocorrendo em acessos ou surtos,
acompanhados muitas vezes de sensa¢fes premonitorias. Pioram em situacdes de stress ou
excitacdo e podem ser temporariamente suprimidos. Eles podem ser transitérios ou cronicos,
sendo que os crénicos apresentam sempre sintomas variados e com localizagdes diferentes ao
longo do tempo. Os tiques transitdrios tém uma duracéo inferior a 1 ano, os tiques crénicos

(motores ou vocais) tem uma duracdo superior a 1 ano (Mercadante et al., 2004).

2.1.1 Sindrome de Tourette

A Sindrome de Gilles de la Tourette, mais conhecida como Sindrome Tourette, foi
identificada pela primeira vez por Joan Marie Itard, ainda que tenha sido estudada e analisada
mais detalhadamente, em 1885, por um estudante de medicina chamado George Gilles de La
Tourette, que analisou nove individuos que apresentavam diversos sintomas como tiques
multiplos, coprolalia e palilalia (Gunduz & Okun, 2016; Mattos & Rosso, 1995).

A ST é uma perturbacgdo neuropsiquiatrica, com inicio na infancia, caracterizada por
tiques vocais e motores involuntarios impulsionados por um sentido de urgéncia, que alivia
depois de o tique ser feito (Leckman, 2002). Para que seja feito um diagnostico de ST é
necessaria a presenca de maltiplos tiqgues motores e pelo menos um tique vocal, sendo que 0s
tiques motores tém de ser persistentes e ter a duracdo de pelo menos um ano, com inicio antes
dos 18 anos (American Psychiatric Association, 2013). Outra das classificacbes mais comuns
de perturbacdes e doencas, a CID, mais especificamente a versdo CID-11, coloca esta
sindrome no grupo das perturbac@es emocionais e do comportamento iniciadas na infancia e
adolescéncia. Segundo esta classificacdo, a ST é uma perturbacdo definida por tiques motores
multiplos e um ou mais tiques vocais, que nao ocorrem necessariamente de modo simultaneo.
Os tiques podem afetar qualquer parte do corpo, mas parecem ser mais proeminentes na face,
como o piscar de olhos ou movimentos com a boca. Os mesmos podem ser movimentos
simples ou complexos. Os simples caracterizam-se por uma contrag¢do involuntaria muscular
repetitiva em uma ou Varias partes do corpo (piscar os olhos, contrair joelhos/cara/boca,

encolher os ombros). Os tiques complexos podem assumir a forma de agdes repetitivas



FuncBes Executivas em Criancas com Sindrome de Tourette e tiques

autoinfligidas (como roer as unhas, puxar o cabelo, bater na cabega, cogar o rosto, ranger os
dentes, apertar as maos, girar os dedos). Nestes casos mais violentos, é frequente existir outra
comorbilidade psiquiatrica associada (Robertson, 2012; Shaw & Coffey, 2014). As
vocalizagOes podem ser palavras ou sons, sendo que a imitagcdo de sons de animais e a
coprolalia (uso repetitivo e involuntério de linguagem obscena) sdo os mais socialmente
estigmatizantes. A coprolalia é um sintoma frequentemente associado & Tourette, contudo, €
pouco prevalente nos casos moderados, sendo observada apenas em casos mais graves. Na
ST é muito comum que a etiologia e a localizacdo dos tiques mudem ao longo do tempo.

Os tiques sdo geralmente considerados como involuntérios, mas Leckamn et al (2014)
mostram que podem ser controlados e suprimidos parcialmente. A necessidade e impulso de
realizar o tique pode ser apenas uma tensao interna de se querer mover ou pode ser uma
sensacdo em relacdo a alguma parte do corpo especifica. Se for numa parte especifica é
chamado de tique sensorial, visto que o movimento é feito de forma voluntaria com o intuito
de fazer com que a necessidade/impulso desaparecam. Infelizmente esta sensacéo de alivio é
geralmente muito curta, e a necessidade de fazer o tique comeca em pouco tempo a
manifestar-se de novo. Quando o tique é realizado, surge uma sensacdo momentanea de
alivio fisico e uma reducdo generalizada da tensdo interna, o que sugere o envolvimento de
circuito neuronal da recompensa (Banaschewski et al. 2003; Leckman et al. 1993).
Curiosamente, atividades que requerem um foco atencional e um controlo motor fino (ex. ler
em voz alta, praticar um certo desporto, tocar um instrumento) podem aliviar ou até mesmo
suprimir momentaneamente alguns tiques. (Hallett, 2015).

O curso da ST inclui flutuacdes na severidade, intensidade e frequéncia dos tiques. Os
tiques comegcam em média entre os seis e sete anos de idade (Leckman et al., 1998; Tourette
Syndrome International Database, 2007). A severidade normalmente atinge o pico entre 0s
oito e quatorze anos de idade, com uma reducéo significativa depois do periodo da
adolescéncia. (Bloch et al., 2006; Cohen et al., 2013; Leckman et al., 1998). Este padréo é
ainda por vezes imprevisivel (Peterson & Leckman, 1998). Jankovic (2001) encontrou alguns
fatores possivelmente precipitantes para os acessos de tiques, como a fadiga, o stress,
exposicdo ao calor, excitacdo e mualtiplos fatores essencialmente do foro emocional.

Em termos de evolugéo da patologia, estudos indicam que os tigues melhoram
significativamente em cerca de 40% dos casos, entram em remissdo ou desaparecem por
completo em 50% e apenas 10-20% ndo entram em remissao (Bagheri et al., 1999; Bloch et
al., 2006; Leckman et al., 1998; Pappert et al., 2003; Robertson, 2012). Esses casos tendem a

3
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Ser mais graves e com sintomas severos tais como auto lesdes provocadas por gestos motores
e vocabulario ou gestos obscenos socialmente estigmatizados (Swain et al., 2007).

Existe algum tipo de historial familiar em cerca de 51% das pessoas com ST. Apesar
de haver indicios de uma base genética, ainda ndo se sabe muito acerca das mutacdes
especificas. Evidéncias obtidas em alguns estudos genéticos (Abelson et al., 2005; Jankovic
& Kurlan, 2011) tém vindo a apoiar uma associacédo de variantes raras da sequéncia do gene
SLITRK1 e a ST. A perturbacdo tem mecanismos de hereditariedade complexos e
multifatoriais, com alguns genes de Mendel raros e muitos genes de risco. Muitos dos genes
de risco parecem envolver o sistema dopaminérgico e serotoninérgico (Scharf et al., 2013).

2.1.1. 2 Comorbilidades

A comorbilidade com outras perturbac6es do neurodesenvolvimento € frequente,
ocorrendo uma taxa de comorbilidade de 55% com a Perturbacéo de Hiperatividade e Défice
de Atencdo (PHDA) e 54% para a perturbacdo obsessivo-compulsiva (POC). (Bagheri, et al.,
1999; Robertson, 2012) A ST também esta associada a outras comorbilidades, tais como
ansiedade, depressao, e perturbacées do sono (Cavana, et al., 2009; Leckman et al., 2003),
comportamento agressivo, Perturbacdo de oposicédo desafiante, labilidade emocional e
impulsividade (Robertson & Yakely, 2002). Estudos polissonograficos indicam que as
perturbacdes do sono sdo extremamente comuns na ST, com uma diminui¢édo da qualidade do
sono e aumento dos fendmenos de excitacéo, apesar de ndo ser frequente a ocorréncia de
tiques durante o sono. (lvanenko et al., 2004; Kostanecka et al., 2003). As comorbilidades

que possam existir também podem contribuir para as dificuldades relacionadas com o sono.

2.1.1.3 Neuroanatomia da ST

N&o existe apenas uma regido cerebral responsavel pelos tiques, mas sim varias
estruturas em zonas diferentes com um funcionamento em rede. A etologia dos tiques ndo €
totalmente conhecida, mas parece ter origem numa disfuncao do circuito motor cortico-
estriado-talamico-cortical. Cheng et al. 2014 realizaram um estudo de neuroimagem, no qual
identificaram uma reducdo da conectividade entre a area suplementar motora e os ganglios da
base assim como nos circuitos fronto-cortico-corticais. Também Draper et al (2014) referem
que os mecanismos neurais que definem e caracterizam a ST se manifestam por disfuncdes
no circuito cortico-estriado-talamo-cortical e pela hiperexcitabilidade em areas motoras

corticais.
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Ganos et al (2022) identificaram melhor esta rede neuronal preponderante nas
perturbacgdes de tiques. Estes autores fizeram uma revisao sistematica de literatura de casos
de tiques causados por lesdo cerebral, aplicando a 'lesion network mapping' (de Harvard) para
interrogar se estas lesdes indutoras de tiques estariam associadas a uma rede comum no
cérebro. Posteriormente, examinaram a especificidade da rede identificada, contrastando os
mapas de conectividade de lesbes de tiques com aqueles originados de lesdes associadas a
uma ampla gama de sintomas neuroldgicos e/ou psiquiatricos no Harvard Lesion Repository.
A rede identificada envolve o cortex insular, o corpo estriado, globo pélido, girus angular,
talamo e cerebelo. Uma regido dentro do estriado anterior (putamen) foi especifica para
inducéo de tiques. Estes autores também analisaram casos de estimulacdo cerebral profunda
em pacientes com ST, concluindo que os pacientes com maior reducdo da sintomatologia de
tiques foram aqueles em que os elétrodos mais abrangiam a rede neuronal identificada.

De acordo com Bastos e Vaz (2009) e Chelse e Blackburn (2015), é comum nesta
perturbacdo verificar-se uma anormalidade ao nivel da massa branca das vias de conexao
entre o cortex cerebral (que inclui o cortex motor primario, o cortex somatosensorial primario
e a area motora suplementar), o tdlamo e os ganglios da base. De acordo com Bastos e Vaz
(2009), estudos de neuroimagem estrutural e funcional evidenciam alterac6es nos nicleos da
base, nomeadamente no volume do putdmen esquerdo, bem como na atividade e metabolismo
do cortex pre-frontal, do estriado, do tdlamo, envolvendo o sistema limbico, motor e de
linguagem, regides estas que compdem o circuito cortico-estriado-talamico. J& Peterson et al
2001 encontraram diferencas nos volumes corticais nas regides orbitofrontal e pré-frontal. As
criangas com ST tinham os volumes destas regifes aumentados engquanto os jovens/adultos
com ST que permaneceram sintomaticos tinham volumes mais reduzidos. Isto levou os
autores a sugerirem que as regides orbitofrontais podem desempenhar um papel na supressdo
dos tiques ou na compensacdo dos sintomas da ST, uma vez que também encontraram uma
relacdo inversa entre o tamanho do cdrtex orbitofrontal e a gravidade dos tiques.

Bohlhalter et al. 2006 registaram a atividade cerebral enquanto o tique ocorria e dois
segundos antes de ocorrer. Os segundos antes sdo presumidamente o pico da necessidade de
fazer o tique. Enquanto o tique estava a ocorrer, a rea sensdrio-motora e a regido superior do
lobo parietal estavam ativas. Nos segundos antes, a ativacdo era proeminente nas areas pré-
motoras mesial e lateral, no cortex cingulado anterior e na insula. Tanto a insula como cortex
cingulado anterior sdo estruturas criticas para os impulsos e o sentido de urgéncia em sujeitos

sem patologia. (Lerner et al., 2009). Tinaz et al (2014) demonstraram que existe um aumento
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da conectividade entre a insula e 0 crtex sensério-motor em pacientes com ST em estado de
repouso. E possivel especular que a atividade urgente na insula influencia diretamente o
cdrtex motor para produzir, contornando o cortex pré-motor.

Esta perturbacdo também esta relacionada com o neurotransmissor GABA que apresenta
um papel importante na sua manifestagdo e controlo clinico. As suas concentragfes na area
motora suplementar tendem a ser elevadas em individuos com tiques. Por outro lado, a
concentracdo deste neurotransmissor também se encontra correlacionada de forma inversa
com a excitabilidade cortical do cortex motor primario. Este fator permite-nos concluir que o
GABA pode funcionar como forma de controlo, com base na inibi¢do tonica localizada na

area motora suplementar que pode levar a supressao dos tiques (Draper et al., 2014).

2.1.1.4 Opgdes Terapéuticas

Quando os tiques ndo sdo incapacitantes, ndo se justifica a introducéo da terapéutica
farmacoldgica. O tratamento é apenas sintomatico, e no caso de o paciente apresentar tiques
leves pode tornar-se até mesmo contraproducente (devido aos efeitos secundarios). Além
disso, na maioria dos pacientes os tiques sdo autolimitados, e com o tempo entram em
remissdo ou desaparecem na totalidade. Em termos de terapia farmacoldgica, caso esta seja
necessaria, a maioria dos especialistas recomenda o uso de agonistas alfa adrenéergicos (como
a clonidina) como primeira linha de tratamento. Outra opcao serdo 0s antipsicoticos atipicos
ou de segunda geracdo (a risperidona € o mais utilizado e o aripiprazol o que tem menos
evidencia e resultados) (Egolf & Coffey, 2014; Hartmann & Worbe, 2013; Shaw & Coffey,
2014).

A abordagem cognitivo-comportamental tem-se vindo a tornar popular, evitando o uso de
farmacos e os seus possiveis efeitos secundarios. Uma terapia que tem vindo a ganhar
destague nesta area é a terapia de reversdo de habitos (O"Connor, 2005). Esta terapia parte da
ideia de que os tiques sdo habitos adquiridos. Os pacientes sdo ensinados a reconhecer a
vontade/necessidade de fazer o tique, e a tentar substituir essa vontade com algo mais
socialmente aceitavel do que fazer o tique. Fazem parte desta terapia exercicios
psicofisiolégicos para aumentar o conhecimento dos diferentes niveis de tensdo muscular
(auto-observacdo, treino de consciencializacdo e monitorizacdo), técnicas de relaxamento, e
reestruturacdo cognitiva. O objetivo é reduzir os tiques diminuindo a tensdo criada por fontes
cognitivas e fisiologicas (Dutta & Cavanna, 2013; O"Connor, 2005; Wile & Pringsheim,
2013).
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A avaliacdo neuropsicoldgica pode ser também importante quando o sujeito comeca a
apresentar dificuldades académicas. A presenga de comorbilidades secundéarias (como a
PHDA) é frequente nesta popula¢do, aumentando também a probabilidade de apresentar
comprometimento cognitivo. Quanto mais cedo sdo detetadas possiveis fragilidades no
funcionamento cognitivo, mais depressa se pode atuar. Isto é particularmente importante em
criangas em idade escolar (Murphy & Eddy, 2013).

Se todas estas opgdes falharam e se 0 paciente tiver sintomas severos e muito
incapacitantes, pode ser considerada a estimulacgdo cerebral profunda (ECP). Embora ainda
existam poucas evidéncias e o alvo exato ainda ndo tenha sido determinado, a ECP parece
resultar em alguns casos. Os cirurgides tém como alvo o tdlamo e o nucleo subtalamico, o

globo pélido e o nucleo de accumbens (Kim & Pouratian, 2014; Muller-Vahl, 2013).

2.1.2 Funcg0es Executivas

Para melhor compreender a relacéo existente entre a Sindrome de Tourette e as funcdes
executivas (FE) € importante primeiro definir o que sdo as FE, as suas caracteristicas e
principais tipos. Assim, as fungdes executivas sdo um conjunto de habilidades cognitivas que
permitem avaliar estimulos e orientar o0 comportamento e realizagdo de a¢des (Diamond,
2013). O seu desenvolvimento ocorre durante a infancia e prolonga-se até ao inicio da idade
adulta (Zelazo & Carlson, 2012) e € influenciado por fatores genéticos (Colzato et al., 2016),
pelo amadurecimento do cortex pré-frontal (Ordaz et al., 2013) e pela estimulacéo social, que
se verifica, essencialmente, em situacfes onde o individuo precisa de desempenhar tarefas
que ao longo do desenvolvimento se tornam mais complexas, como, por exemplo, a insercao
da crianca no ambiente escolar (Dias & Seabra, 2014), e que envolvem a necessidade de
planeamento, resolucédo de problemas, concentracéo, e o controlo de emocdes e da
impulsividade (Kidd et al., 2013). As funcdes executivas apresentam trés componentes
centrais, que sdo eles a flexibilidade cognitiva (capacidade de raciocinio critico, aplicada a
resolucdo de problemas e ao ajustamento social), a memdria de trabalho (habilidade de
armazenar e processar temporariamente informacges, que permite a realizacdo de tarefas
cognitivas no dia-a-dia) e o controlo inibitério (capacidade de inibir comportamentos
impulsivos e de ignorar estimulos e distrac6es inapropriadas e irrelevantes no contexto
presente) (Diamond et al., 2007; Shields et al., 2015). E a partir da integracio destas trés

fungOes executivas principais que surgem outras fungdes executivas mais complexas, como a
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capacidade de planeamento, a tomada de decisdes, a resolugdo de problemas e o raciocinio
(Diamond, 2013).

Assim, de acordo com Diamond (2013) estas trés principais funcdes passam-se a
explicar-se como:

1) Inibicdo ou controlo inibitdrio: Esta competéncia permite ao sujeito o controlo de

comportamentos inadequados, o que é considerado uma inibicdo de resposta ou
autocontrolo. Envolve ainda o controlo dos processos de atencao e dos
pensamentos intrusivos, que é designado como controlo de interferéncia. Este
controlo, dado que permite inibir a atencdo a estimulos irrelevantes, também
engloba o conceito de atencdo seletiva. Esta inibicdo € muito importante em
tarefas e situacgdes diarias, uma vez que possibilita aos individuos o controlo dos
Seus processos cognitivos, emocionais e comportamentais. O individuo consegue
deste modo controlar eventos externos, reacdes emocionais automaticas, assim
como tendéncias prévias e habituais, tornando-se capaz de inibir impulsos,
comportamentos inadequados, respostas automaticas, assim como estimulos
irrelevantes e/ou distrativos, possibilitando uma maior ponderacdo e pensamento

antes da emissao de uma resposta.

2) Memoria de Trabalho: Funcao que se refere a manutencdo da informacao

existente na mente por um tempo limitado e a capacidade de manipular
mentalmente essa mesma informacao, quer pela atualizacdo das informac6es
necessarias a execu¢do de uma atividade, quer pela sua utilizacdo para a
concretizacdo dessa mesma tarefa. Esta habilidade possibilita relacionar ideias,
integrar informacdes presentes com outras anteriores e guarda-las na memoria a
longo prazo, assim como lembrar sequéncias ou ordens de acontecimentos.
Relaciona-se, deste modo, como a chamada memaria sequencial e com a projecéao
de sequéncias de ac¢bes no futuro, 0 que é muito importante para organizar e

planear comportamentos complexos.

3) Flexibilidade Cognitiva: este dominio permite a adaptacéo as exigéncias do

ambiente e adequacdo do comportamento a novas regras. Esta relacionada com a

capacidade de mudanca do foco da atencdo e de perspetiva, associando-se com a
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criatividade. Esta flexibilidade, permite entdo, a abordagem a um determinado
problema de uma perspetiva diferente e que pode gerar solugdes alternativas ou
novas, sem a necessidade de se manter preso a padrdes pré-definidos de

comportamento.

O desenvolvimento destes componentes ndo € linear, mas as evidéncias mostram que esse
desenvolvimento é marcado por estagios de aceleracdo e desaceleracdo (Huizinga et al.,
2006; Klimkeit et al., 2004). O desenvolvimento também nédo parece ser uniforme, sendo que
cada componente tem uma trajetdria diferente (Huizinga et al., 2006; Welsh et al., 1991). Isto
explica a variabilidade que existe no desempenho das varias tarefas executivas consoante as
diferentes idades (Bull et al., 2004; Soprano, 2009). No estudo de Juric et.al. (2013) os
resultados eram superiores em todas as provas de funcionamento executivo & medida que a
idade avancava. Contudo, os padrdes de desenvolvimento variam consoante a componente
executiva. Por exemplo, o planeamento e a flexibilidade apresentam uma trajetoria de
desenvolvimento mais progressiva, com diferengas menos marcantes. J& a memoria de
trabalho e fluéncia verbal apresentam mudancas mais abruptas (Diamond et al., 2002; Welsh,
2002).

2.1.2.1 Defices neuropsicologicos na ST e Fungdes executivas

Criancas e adultos com ST parecem apresentar défices numa grande variedade de
fungdes cognitivas, incluindo a atencdo e memdria (Stebbins et al., 1995), mas as maiores
dificuldades parecem ser mais especificas das fun¢des executivas, tais como a fluéncia verbal
(Bornstein, 1991) e memdria de trabalho (Channon et al., 1992). Existe também evidéncia de
problemas na inibic¢éo, sendo que estas dificuldades podem estar associadas com a severidade
dos sintomas (Channon et al., 2006, 2009; Eddy et al., 2010; Morand-Beauliei et al., 2017).
No que respeita, mais precisamente, a relacdo entre as funcdes executivas e a Sindrome de
Tourette, esta ainda se encontra um pouco ambigua, no sentido gque existe resultados que
apontam para a existéncia de uma relacéo significativa e outros para uma auséncia de relagéo.

Na conceptualizacdo meramente tedrica da ST e dos mecanismos neuronais subjacentes,
ndo seria claro se os sujeitos iriam ter o funcionamento executivo diminuido ou aumentado.
Os sistemas neurais afetados na ST estdo ligados ao funcionamento executivo diretamente
(Wang et al., 2011) ou indiretamente, visto que € muito comum que as pessoas com ST
tenham comorbilidade com a PHDA ou a POC (Apter et al., 1992). Problemas na
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flexibilidade cognitiva s&o um trago comum na POC (Gu et al. 2008) e problemas no controlo
cognitivo séo um trago comum na PHDA (Jacobson et al., 2011), ambos afetando o
funcionamento executivo.

Estruturas sub-corticais como os ganglios da base (responsaveis pela inibi¢do da resposta
motora) estdo reciprocamente ligadas a areas chave para o funcionamento cognitivo, como o
cortex pré-frontal (em particular o giro anterior cingulado) (Jung et al., 2013; Van Velzen et
al., 2014). A regulacdo e controlo dos tiques, esta amplamente associada com 0s processos
cognitivos de controlo inibitério, uma parte importante do sistema funcional das funcGes
executivas (Kalsi et al. 2015). Dificuldades na inibicdo parecem ser a disfuncdo executiva
mais notdria em adultos com ST, segundo a meta-anélise de Morand-Beauliei et al (2017). A
flexibilidade cognitiva, ou seja, a capacidade de adaptar estratégias cognitivas, parece
também ser mais reduzida nos sujeitos com ST (Lange et al., 2017; Morand-Beaulieu et al.,
2017).

O estudo de Eddy et al (2012) foi feito exclusivamente com adultos. Eles fizeram um
estudo que teve como objetivo avaliar as trés principais areas das funcdes executivas
(memdria de trabalho, fluéncia verbal e controlo inibitdrio) numa amostra com pacientes com
ST, mas sem qualquer tipo de comorbilidade psiquiatrica. Os pacientes com ST produziram
menos palavras na fluéncia verbal, e exibiram um maior efeito de interferéncia no teste
Stroop quando comparados com o grupo de controlo. Tiveram uma prestacao pior também na
prova de memoria de trabalho. Nao foram verificadas diferencas relativamente a idade e
severidade dos tiques. A diferenca mais significativa foi no tempo que os pacientes com ST
demoraram na tarefa Stroop, sugerindo que a fungdo mais comprometida sera o controlo
inibitério, como sugerido em outros estudos que utilizaram amostras sem comorbilidades
(Channon et al., 2009). Yaniv et al. (2017) também obtiveram resultados semelhantes,
avaliando o controlo inibitorio em adultos através de varias provas (Wisconsin Test, Stop
Signal Task, Digit Span and Block Design). O grupo de sujeitos com ST teve um desempenho
significativamente inferior quando comparado com o grupo de controlo. Estes autores
escolheram avaliar as FE apenas em populacao adulta, considerando que apenas nesta altura

estas fungdes estdo maturadas e desenvolvidas em pleno.

2.1.2.2 ST e tiques em criangas
Quando falamos em criancas e jovens com ST o0s estudos variam nos resultados e

demonstram-se mais heterogéneos. Isto pode dever-se a varios fatores, incluindo o facto de as
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FE néo estarem maturadas nas criangas. Por exemplo, criangas em idade escolar encontram-
se numa fase de maturacdo diferente de jovens com 14-15 anos. A idade dos participantes &,
por isso, um fator importante. Amostras muito heterogéneas relativamente a idade podem
influenciar os resultados (Yaniv et al. 2017).

Os resultados da meta analise de Morand-Beaulieu et al. (2017) mostraram um efeito
médio em favor de défices inibitorios em pacientes com ST. Este efeito foi maior em
pacientes com ST e PHDA, mas os pacientes com ST e outras comorbilidades também
mostraram alguns défices inibitérios. Portanto, défices no controle inibitorio parecem ser um
componente inerente da ST e sdo exacerbados quando a PHDA também esta presente,
segundo estes autores. Foram analisados estudos feitos tanto com criangas como com adultos.
Os défices inibitorios estiveram presentes em ambos, ndo apresentando diferencas entre si.
Foi observada uma diferenca moderada, mas significativa, no desempenho do teste Stroop
entre criancas com ST e grupos de controlo, sugerindo uma vulnerabilidade a nivel do
controlo inibitério. Channon et al (2003) também obtiveram resultados semelhantes ao
estudar as fungdes executivas e memoria em criangas com ST. O grupo de ST sem
comorbilidades teve um pior desempenho que o grupo de controlo nas medidas de controlo
inibitorio e planeamento. O grupo de criancas com ST e PHDA teve um desempenho pior em
todas as medidas de funcionamento executivo (inibicdo, planeamento e resolucéo de
problemas e flexibilidade cognitiva). No estudo de Rasmussen et al (2009), as criangas com
ST pontuaram significativamente mais baixo do que as criancas do grupo de controlo nas
medidas de memoria visual, funcdo executivas e atencdo. N&o se verificaram diferencas entre
0 grupo ST+POC e o grupo de ST. O grupo de ST com PHDA foi o grupo com piores
resultados. Para a avaliacdo, foi usado a Cambridge Neuropsychological Test Automated
Battery (CANTAB®). Os autores salientam que as criangas com ST integradas na amostra
sofriam de sintomatologia severa, sendo que mais de 84% estavam a tomar medicacéo na
altura do estudo.

Dois estudos obtiveram resultados surpreendentes, nos quais o grupo de jovens com ST
tiveram um melhor desempenho quando comparado com o grupo de controlo. Os estudos de
Jung et al., (2014) e Mueller et al., (2006) utilizaram tarefas oculomotoras semelhantes que
envolviam movimentos pro e anti sacadicos, apresentados de modo aleatério (envolvendo
processos de inibicdo e mudanca). Os jovens com ST tiveram desempenho significativamente
superior quando comparados com grupos de controlo. As tarefas usadas séo diferentes das

que sdo habitualmente usadas para avaliar o controlo inibitério. Estes resultados levaram
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Jackson et al (2011) a sugerir que em alguns jovens com ST existiu uma reorganizacao das
areas pré-frontais como um mecanismo de compensacao, levando alguns destes jovens a
terem um desempenho superior nas FE. O sujeito com ST tem uma maior necessidade de
monitorizar e controlar os movimentos, surgindo uma necessidade constante de suprimir 0s
tiques. Os autores sugerem que isto pode ter resultado num aprimoramento dos processos
executivos envolvidos no controle inibitério motor. Este desempenho superior s6 foi
observado em jovens com um baixo nivel de severidade em relacdo aos tiques. Os autores
sugerem que esta performance possa ser atribuida a um aumento na inibicdo tonica produzida
pelo acido GABAérgico em regifes motoras relacionadas com o planeamento motor (o que
pode resultar numa reducgéo da excitabilidade motora) (Jackson, 2015).

Os resultados de Openneer et al (2020), que utilizaram uma amostra exclusivamente de
criancas (N=174), mostraram resultados diferentes. Utilizaram criangas entre os oito e doze
anos, e dividiram-nas em quatro grupos: grupo com Tourette sem PHDA, Tourette com
PHDA, PHDA sem Tourette e grupo de controlo. Usaram para medir as fungdes executivas o
ANT (Amestrdam Neuropsychological Tasks), o Digit span e a Cheese timing task. Os
resultados ndo mostraram diferencas entre nenhum dos grupos no que toca resposta inibitéria
e atencdo. O grupo com PHDA sem Tourette e o grupo com Tourette e PHDA mostraram
uma performance mais baixa no controlo cognitivo e as criangcas com PHDA obtiveram pior
prestacdo na memoria de trabalho e tiveram respostas mais lentas (na grande maioria das
provas). N&do foram encontradas evidéncias de defices nas FE em criangas com ST sem
comorbilidades. Os resultados parecem salientar que a comorbilidade de PHDA esta
subjacente aos défices de controlo cognitivo na Tourette, sugerindo um fendmeno de
transtorno cruzado. Contudo, a severidade dos tiques nas criangas deste estudo era menor que
em estudos anteriormente mencionados. Drury et al (2012) também ndo encontraram
evidéncias de comprometimento no controlo inibitério em criancas com ST (sem
comorbidades), utilizando um teste semelhante ao Stroop. Em 1998, Ozonoff et al chegaram
a resultados semelhantes. Ao avaliar a funcéo inibitéria em criancas com ST, ndo encontrou
diferencas significativas relativamente ao grupo de controlo. No entanto, quando dividiu a
amostra em sujeitos com ST sem comorbilidades e com comorbilidades (PHDA e POC)
tornou-se evidente que as criangas com ST e comorbilidade, tendiam a ter um desempenho
pior do que o grupo de controlo, enquanto aqueles sem comorbilidade tiveram um
desempenho muito semelhante ao do grupo de controlo. Aconteceu 0 mesmo quando a

amostra foi dividida com base na gravidade da sintomatologia.
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Yaniv et al (2018), avaliaram as funcGes executivas em criangas com ST com 0
Wisconsin Card Sorting Test, Stop Signal Task e a Memoria de digitos e Cubos da Wechsler
Adult Intelligence (WAIS-1V). Os resultados mostraram que as criangas que experienciaram
uma reducéo de tiques melhoraram a sua prestacéo nas provas. A segunda parte do estudo foi
feita com adultos, e os resultados mostraram que 0s sujeitos que estavam em remissao dos
tiques tiveram um desempenho nas provas de FE semelhante aos sujeitos saudaveis do grupo
de controlo, enquanto as que ndo estavam em remissao tiveram uma prestacao pior. De todas
as provas, os piores resultados foram nas provas de controlo inibitdrio. Isto sugere que os
défices executivos estdo relacionados com os sintomas (tiques) e que podem voltar ao normal
funcionamento quando estes entram em remisséo.

Os estudos parecem estar em concordéncia relativamente ao facto de que a severidade dos
tiques pode ser um fator determinante para a existéncia de dificuldades executivas. A
existéncia de comorbilidades (principalmente psiquiatricas) € outro fator importante a ter em
conta. Como assinalado anteriormente, quanto mais severos sdo os tiques, mais provavel é
que existam comorbilidades subjacentes, agravando o quadro. No que diz respeito ao
comprometimento do desempenho executivo os resultados séo divergentes, sobretudo no que
toca a criangas e jovens. Se tivermos em conta que apenas 10-20% dos casos de ST nao
entram em remissdo e progridem para idade adulta (Bagheri et al.,1999; Bloch et al., 2006;
Leckman et al., 1998; Pappert et al., 2003; Robertson, 2012), e que estes casos tendem a ser
acompanhados de sintomatologia grave (Swain et. al., 2007), isto pode explicar a divergéncia
de resultados entre criancas/jovens e adultos.

Apesar de existirem algumas evidéncias cientificas da relacéo entre ST e as funcdes
executivas (Kalsi et al., 2015; Lange et al., 2017; Morand-Beaulieu et al., 2017, Morand-
Beaulieu et al., 2017), ainda existem, conforme refere Openner et al. (2020), algumas
limitacGes essencialmente metodoldgicas que devem ser ultrapassadas, como o uso de
amostras de reduzidas dimensdes. Também ainda ndo se encontra muito claro se a influéncia
da ST nas funcBes executivas ocorre isoladamente ou se ocorre apenas quando estéo
presentes outras perturbac@es associadas que podem também influenciar as fungdes
executivas. A PHDA é uma das comorbilidades com mais influéncia a FE, como ja foi
verificado em alguns estudos anteriores. (Channon et al., 2003; Greimel et al., 2011; Lange et
al., 2017; Ozonoff et al., 1998; Roessner et al., 2007; Shin et al., 2001; Thibeault et al., 2016).
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2.2 Obijetivo/Hipoteses

Os objetivos deste estudo sdo 1) detetar alteragdes nas fun¢des executivas em criangas
com Sindrome de Tourette e Perturbacéo persistente de tiques, com foco no controlo
inibitério, flexibilidade cognitiva, fluéncia verbal, atencdo e memaria de trabalho verbal; 2)
detetar diferencas a nivel do funcionamento executivo entre as criangas com sindrome de
Tourette (ou tiques) sem outras comorbilidades e com outras comorbilidades (neuroldgicas
ou psiquiatricas); 3) averiguar a existéncia de uma associacao entre a gravidade dos sintomas
(tiques) e o desempenho cognitivo.

Se a crianca toma medicacdo e a presenca de comorbilidades psiquiatricas ou
neuroldgicas sdo variaveis tidas em conta para além das variaveis sociodemogréficas (sexo,
idade, escolaridade e escolaridade dos pais).

Visto que o grupo clinico ndo é constituido exclusivamente por criangas com ST, mas
também por criancas com perturbacéo persistente de tiques, & pertinente perceber se existem
diferencas no desempenho nas provas de funcionamento executivo entre estes dois

subgrupos.

Hipoteses

1) As criangas com Sindrome de Tourette ou tiques tém um menor desempenho nas
provas de FE que as criancas do grupo de controlo.

2) As criancas com Sindrome de Tourette ou perturbacao persistente de tiques que
tenham outras comorbilidades, tém um pior desempenho do que as crian¢as com
apenas Sindrome de Tourette ou tiques.

3) Quanto maior a gravidade dos tiques, menor sera o desempenho nas provas que visam
avaliar o funcionamento executivo (Torre, as Trilhas, Cancelamento de Sinais,

Fluéncia Verbal, Memédria de digitos e Stroop).
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3. Metodologia
3.1 Design

O presente estudo é um estudo quase-experimental transversal. As variaveis a ser
controladas estéo indicadas nos critérios de excluséo e inclusdo. O estudo tem um design
between groups, constituido por um grupo de controlo e um grupo clinico (constituido por
criancas com ST e perturbacdes persistente de tiques). O grupo de controlo é constituido por
uma amostra por conveniéncia, emparelhada com o grupo clinico tendo em conta as variaveis

idades, o0 sexo e escolaridade.

3.2 Participantes

Foram consideradas para este estudo criangas com diagnéstico de Sindrome de Tourette
(N=6) ou com perturbac&o persistente de tiques (N=9) com idades compreendidas entre os 6
e 17 anos. O diagnostico de ST foi previamente feito por um profissional médico. Para que o
diagnostico de ST seja feito é necessario a presenca de tiques motores e pelo um tique vocal.
Considerou-se que as criangas sem tiques vocais tinham uma perturbacéo persistente de
tiques. Foram recolhidas 15 criangas com ST ou perturbacdo persistente de tiques e 15 para o
grupo de controlo emparelhadas com o grupo clinico pela idade, sexo e escolaridade.

A recolha dos participantes com ST e tiques foi realizada no centro de num centro de
desenvolvimento de um centro hospitalar. Em anexo encontra-se a autorizacdo do comité de
ética do hospital em causa.

Como ja mencionado, o grupo de controlo é constituido por uma amostragem de
conveniéncia, ndo sendo possivel recorrer a escolas ou outros estabelecimentos devido ao
confinamento subjacente ao contexto pandémico que marca a atualidade.

Foram considerados como critério de exclusdo para ambos os grupos (grupo clinico e
grupo de controlo) perturbacdes do espetro do autismo e algumas perturbacdes psiquiatricas
(Perturbagdes com sintomatologia psicética, como a esquizofrenia e a perturbacéo bipolar).
Défices visuais ou auditivos ndo corrigidos e presenca de limitacGes graves motoras que

possam comprometer o desempenho nas provas, sdo considerados como critérios de exclusdo.
Relativamente ao grupo clinico, foram consideradas criancas com perturbacdo persistente

de tiques ou ST (com e sem outras comorbilidades), com idades compreendidas entre 0s 6 e

0s 17 anos.
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Relativamente ao grupo de controlo foram consideradas criangas com as idades ja
referidas acima, sem qualquer patologia psiquiatrica ou neurologica diagnosticada (PHDA,
TCE, AVC, epilepsia, PEA entre outras), e sem défices visuais ou motores que possam

comprometer o seu desempenho.

3.3 Instrumentos

Para avaliar a gravidade dos tiques foi utilizada escala de avaliacéo global de tiques
desenvolvida pelo Yale Child Study Center (YGTSS) (Leckman et al., 1989; adaptacédo para
0 portugués pelo laboratério do Prof. Dr. Tiago V. Maia, em 2015). Foi realizado um breve
questionario para a recolha dos dados sociodemograficos e das variaveis relacionadas com a

sindrome.

Foi também aplicado aos participantes o questionario de Comportamentos da Crianca —
CBCL 6 — 18, da bateria ASEBA (Achenbach System of Empirically Based Assessment) para
aferir a possivel presenca de sintomas indicativos de patologia comportamental (Achenbach
et al., 2014).

Foram também usadas as sub provas da Bateria de Avaliacdo Neuropsicoldgica de
Coimbra (BANC): a Torre, as Trilhas (A e B), Cancelamento de Sinais e a Fluéncia Verbal
(Simdes et al. 2016); a Memoria de digitos da WISC-I11 (WISC-I11, Wechsler, 2003); e 0
teste Stroop (Stroop, 1935).

Foram aplicadas as Matrizes Progressivas de Raven (Raven et al., 2000) (criancas a partir
dos 12 anos) e as Matrizes Progressivas Paralelas (Raven et al., 2009) (criancas até aos 12
anos) primariamente para excluir participantes com possivel défice intelectual, mas também
averiguar a existéncia de possiveis diferencas na inteligéncia ndo verbal entre o grupo clinico

e 0 grupo de controlo.

3.3.1 Escala Global de severidade de tiques de Yale (YGTSS)

A escala de avaliacdo global de tiques desenvolvida pelo Yale Child Study Center
(YGTSS) (leckman et al., 1989) quantifica a severidade da sintomatologia de tiques em
criangas com idades compreendidas entre 0s 6 e 0s 17 anos, sendo umas das ferramentas mais

usadas na avaliacdo de tiques. (Scahill, 2013). E composta por uma entrevista
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semiestruturada, seguida de questdes relativamente ao nimero, frequéncia, complexidade,
intensidade, interferéncia e comprometimento causado pela presenca de tiques motores ou
vocais. A pontuacdo esté dividida em presente (gravidade dos tiques no momento presente) e
pior de sempre (tiques com maior gravidade ja experienciados). Tem uma pontuacdo total de
100 pontos para os tiques do presente e para 0s piores de sempre, 25 para tiques vocais, 25
para tiques motores e 50 para 0 comprometimento em geral. Para efeitos deste estudo foram

apenas tidos em consideracao os tiqgues no momento presente.

Seguindo as diretrizes de Leckman et al (1989), a escala foi aplicada a pais e criangas de

conjuntamente.

Neste trabalho foi utilizada a verséo traduzida e adaptada para o portugués, realizada em
2015 pelo laboratério do Prof. Dr. Tiago V. Maia (com a participagéo do Prof. Dr. Tiago V.
Maia e da Dr.2 Andreia Leitdo), em colaboracdo com as Dr.* Soraia Nobre e Fatima Nunes.

3.3.2 ASEBA (Achenbach System of Empirically Based Assessment)

A Bateria ASEBA consiste numa proposta de avaliacao sistematica e empiricamente
validada, capaz de avaliar competéncias, o funcionamento adaptativo/mal, adaptativo,
questdes comportamentais, emocionais e sociais do sujeito e sensivel aos aspetos contextuais
do desenvolvimento da crianga. Existem varias versdes adaptadas a cada faixa etaria,
podendo ser aplicada desde criangas com um ano e meio de idade até sujeitos com 90 anos.
Ela é constituida por um conjunto de questionarios de aplicacédo individual e encontra-se

adaptada e aferida para a populacdo portuguesa desde 2014 (Achenbach et al., 2014).

Neste trabalho foi usado o Questionario de Comportamentos da Criangca — CBCL 6 — 18, a
ser preenchido pelos pais/tutores/encarregados de educacdo. Pode ser administrado a um dos
cuidadores ou a ambos. Para efeitos do presente estudo foi aplicado apenas a um dos

encarregados de cada crianca.

Para os efeitos de cotacdo e analise compreensiva podem ser usadas as Escalas de
Sindrome ou as Escalas Orientadas para 0 DSM-V. As escalas de sindrome foram feitas com

base em analises fatoriais coordenadas entre questionarios. Dividem-se em: 1)
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Ansiedade/depressédo, 2) Isolamento/Depressao, 3) Queixas somaticas, 4) Problemas sociais,
5) problemas de pensamento, 6) problemas de atencéo, 7) comportamento
desafiante/oposicéo, 8) comportamento agressivo. As escalas orientadas para o DSM-V, tal
como o nome indica, compreendem os itens consistentes com as categorias do DSM-V.
Dividem-se em: 1) problemas depressivos, 2) problemas de ansiedade, 3) problemas
somaticos, 4) problemas de défice de atengdo/hiperatividade, 5) problemas de
desafio/oposicao e 6) problemas de conduta (ASEBA - The Achenbach System of
Empirically Based Assessment, 2021).

Neste estudo foi usada como referéncia a escala de sindromes.

3.3.3 Torre (BANC)

A Torre avalia as competéncias executivas de resolugédo de problemas e de planeamento.

Este teste tem como objetivo avaliar as funcdes executivas. E constituido por 12/14
problemas que a crianca tem de resolver numa torre com 3 bolas de cores diferentes, tendo
como estimulo um conjunto de imagem. Para cada problema, a crianca pode fazer X
movimentos com as bolas para o realizar. Apesar de ndo existir tempo limite o examinador
deve apontar: o tempo de execucdo (TE), o tempo de planificacdo (TP) (o tempo que decorre
entre a apresentacdo do problema até ao momento em que a crianca inicia a agdo motora), € 0
tempo total (TT), ou seja, a soma do TE e do TP (Simdes et al. 2016).

Para cada problema, o ensaio € dado por terminado se:
1) A crianca violar uma regra
2) A crianca resolver incorretamente o problema
3) A crianca resolver com sucesso o problema

Existem 3 tipos de erros (regras violadas) que a crianca pode cometer:
Tipo I- Quando a crianga tenta colocar num pino mais bolas do que aqueles que ele pode
fisicamente conter
Tipo I1- Quando a crianca movimenta em simultaneo 2 ou mais bolas
Tipo I11- Quando a crianca efetua mais movimentos do que aqueles que sdo permitidos

Neste teste sdo obtidos 3 resultados: Ensaios realizados: total de ensaios realizados com e
sem sucesso (p. maxima 56p); Problemas realizados com sucesso: Total de ensaios realizados

com sucesso, com a cotacdo de 1 ponto (p. méxima 14p); Problemas realizados com sucesso
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ao primeiro ensaio: numero total de problemas resolvidos com sucesso ao primeiro ensaio de
cada problema (p. maxima 14 pontos).

Adicionalmente podem ser calculados o total de erros, o tempo de planificagdo e o tempo
de execucéo.

Deveré verificar antes do inicio da prova se a crianca é capaz de identificar as 3 cores das
bolas (Simdes et al. 2016).

3.3.4 Cancelamento de Sinais (BANC)
O Cancelamento de Sinais avalia a atengdo seletiva, a capacidade de manter a

concentracéo e a velocidade de processamento.

S&o mostrados 2/3 tipos de quadrados (dependendo da sua idade) a crianga no inicio da
prova. O objetivo é que ela coloque um traco por cima de todos os quadrados iguais ao que
foi mostrado inicialmente. Ela ndo pode saltar quadrados ou linhas, deve fazer tudo de
seguida.

Para a correcdo deste teste € necessaria a grelha de corre¢des. S&o contabilizados o total
de acertos (A), o total de omissdes (O) e o total de erros (E). A pontuacdo total (PT) é feita

através do célculo dos 3 pontos anteriores (Simdes et al. 2016).

Figura 1. Formula de calculo para a prova de cancelamento de sinais

A- (O+Ex2+1)
10

3.3.5 Trilhas A e B (BANC)

As Trilhas avaliam a atencdo sustentada, a flexibilidade cognitiva e também o controlo

inibitorio.

Este teste € composto por duas partes: A e B. Na parte A a crianca tem de unir 25 circulos
numerados aleatoriamente pela ordem apropriada, desde o 1 ao 25. Na parte B a crianca tem
de unir 25 circulos com nimeros ou letras colocadas aleatoriamente na folha. Ela deve liga-
los por ordem alternada, namero depois letra, por ordem numérica e alfabética (ex. 1 ao A, A
a0 2, 2 ao B etc.) A parte B s6 é administrada a partir dos 7 anos. A crianga ndo deve levantar

o lapis do papel.
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O examinador deve corrigir a crianga se ela cometer algum erro no decorrer da prova, mas
sem interromper o crondémetro. Para cada uma das partes (A e B) é obtido um dnico
resultado, o Total de tempo (em segundos). Quanto menor o tempo despendido pela crianca
em cada tarefa melhor o resultado (Simdes et al. 2016).

Adicionalmente foi calculada a diferencas entre as trilhas parte A e parte B (B-A) de
modo a obter um indice de flexibilidade cognitiva mais concreto, excluindo assim fatores

como a velocidade motora e velocidade de pesquisa visual (Cavaco et al., 2013).

3.3.6 Fluéncia Verbal (BANC)

A prova de Fluéncia Verbal avalia a maneira como 0s sujeitos organizam seus

pensamentos envolvendo velocidade de producéo lexical e acesso lexical automatico. Na
BANC, integra o indice que mede o funcionamento executivo (Simdes et al., 2016).

Este teste € uma sub prova da BANC e avalia a aptidao para gerar palavras de acordo com
categorias semanticas e fonémicas. A crianga deve de produzir o maximo de “nomes de
animais”, “nome de meninos e de meninas” ¢ “nomes de coisas para comer” (Fluéncia Verbal
Semantica). As criancas entre os 7 e 15 anos tem de nomear também o maximo de palavras
comegadas com a letra P, M e R (Fluéncia Verbal Fonémica).

Cada resposta correta € cotada com 1 ponto. Tanto na Fluéncia Verbal Seméantica como
Fonémica é utlizada a soma das palavras corretas pronunciadas ao longo dos 3 itens de cada

categoria administrados (Simdes et al., 2016).

3.3.7 Stroop

O teste Stroop (Stroop, 1935) é uma prova que avalia a funcdo inibitéria. O teste de
Stroop visa avaliar o controlo inibitdrio, sendo que a crianca tem de inibir a resposta
preponente a leitura de uma palavra, dizendo apenas as a sua cor.

Atualmente existem varias varia¢fes no original. Neste trabalho foi utilizada a verséo
portuguesa do teste original de Golden & Freshwater (2002), “Stroop - teste de cores e
palavras”, adaptada por Fernandes, 2013.

O teste foi aplicado apenas a criancas a partir dos 10 anos, idade em que 0s processos de
leitura ja estdo mais automatizados.

O teste de Stroop cores e palavras utilizado, € muito semelhante a versdo original criada
por Stroop em 1935. O teste é constituido por trés tarefas: leitura de palavras (P), nomeacgao

de cores (C) e identificacdo da cor (CP) em que esté escrita cada palavra, sem ter em conta o
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significado da mesma. Para além dos resultados obtidos em cada uma destas tarefas, o
examinador pode ainda calcular uma pontuacao indicadora do efeito de interferéncia. A
pontuacao total de cada tarefa € o nimero total de respostas corretas em 45 segundos. Foi
calculado o indice de interferéncia (CP= CP — CP") como principal medida da funcéo
inibitéria. Quanto maior o valor, melhor é a capacidade inibitoria. O CP’ é calculado através
de uma tabela onde € feito o cruzamento de (C) e (P). Esta tabela encontra-se no manual de
aferido para a populagéo portuguesa de Fernandes, 2013.

3.3.8 Memoria de Digitos

A Memoria de Digitos (sentido direto e indireto) & uma subprova da WISC-I11 (Escala
De Inteligéncia De Wechsler Para Criangas — Terceira Edicdo) (Wechsler, 2003)
que esta adaptada para a populacéo portuguesa. Avalia a capacidade de armazenamento a
curto prazo, a memoria de trabalho verbal auditiva e a atencéo e concentragédo. Esta prova
consiste na leitura de um conjunto de numeros (ordenados aleatoriamente) em voz alta. S&o
lidas em voz alta as varias sequéncias de nimeros a crianca e solicita-lhe que repita cada
sequéncia pela mesma ordem que Ihe foi apresentada (digitos em sentido direto) ou pela
ordem inversa (digitos em sentido inverso). Cada série é composta por dois ensaios, contendo
cada um deles o0 mesmo numero de digitos, embora sejam utilizados digitos diferentes. Os
digitos devem ser lidos a cadéncia de um por segundo, baixando ligeiramente o tom de voz
no ultimo digito da série. O sentido inverso tem dois itens de exemplo, para que o
examinador possa verificar que a crianca compreendeu a tarefa. Neste estudo vao ser usados
o0 sentido direto e inverso (Wechsler, 2003).

Cada item é dividido em dois ensaios. A crianga pode ter um ponto ou zero em cada
ensaio. A cotacdo dos digitos em sentido direto e inverso sdo somadas separadamente. A
pontuacdo total para o subteste da memdria de digitos, corresponde a soma das pontuacdes

dos digitos em sentido direto e inverso (Wechsler, 2003).

3.3.9. Matrizes progressivas de Raven e Matrizes progressivas coloridas (forma paralela)

O teste das matrizes de Raven coloridas (Raven et al., 2009) é constituido por 36 itens,
divididos em trés séries: A, AB e B. As séries estdo organizadas de modo a avaliar 0s

principais processos cognitivos que ja devem apresentar algum grau de maturagdo. Elas
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avaliam a capacidade de raciocinio l6gico visual por analogia. Podem ser usadas como forma
de medir a inteligéncia geral (fator g) e o raciocinio abstrato. Este teste pode ser usado para
avaliar criancas entre 0s 5 e 0s 12 anos de idade ou adultos com baixa escolaridade. A
aplicacdo demora uma média de 10 a 25 min. Quando esta capacidade de raciocinio por
analogia ja se encontra mais devolvida devem aplicar-se as Matrizes progressivas Standard.
As matrizes Standard (Raven et al., 2000) sdo compostas por 60 itens divididos em cinco
séries: A, B, C, D e E, sendo que as dificuldades vdo aumentando de forma progressiva nas
séries. Estas Matrizes foram aplicadas a partir dos 12 anos, idade em que a aplicacdo das
matrizes coloridas deixa de ser eficaz. Apesar de ndo existiram dados normativos para esta
idade a comparacdo foi possivel através do grupo de controlo (Raven et al., 2000; Raven, et
al., 2009).

3.4 Procedimentos

O presente estudo foi submetido a aprovacdo ao Conselho Cientifico do Instituto de
Ciéncias da Saude, da Universidade Catolica Portuguesa. De seguida foi submetido ao
Comité de Etica do Centro Hospitalar Garcia de Orta — HGO e ao Comité de Etica da
Universidade Catdlica. S6 depois foi iniciada a recolha de dados. Os comprovativos de

aprovagéo egncontram-se em anexo.

A participacdo das criancas/jovens neste estudo dependeu do consentimento dos seus
progenitores/ou responsaveis. Para tal foi criado um consentimento informado, que se

encontra no apéndice | e II.

A recolha do grupo de controlo foi realizada através de recrutamento online, usando a
rede de contactos da investigadora principal. E por isso uma amostra de conveniéncia,
considerando a impossibilidade de aceder a escolas ou a outros locais para recolha desta
amostra devido ao contexto pandémico. A avaliacdo das criancas do grupo de controlo foi
realizada em casa das mesmas, assegurado a privacidade e a auséncia de estimulos
distrativos. As criancas foram avaliadas individualmente, sem a presenca dos progenitores,
numa sé sessdo agendada previamente com cada um deles. As avaliac@es tiveram uma

duracdo media de 90 minutos sem intervalo.
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As sessOes de avaliacdo das criangas com ST decorreram num gabinete disponibilizado
pelo centro de desenvolvimento onde sdo acompanhadas. As criancas foram avaliadas
individualmente, sem a presenca dos progenitores, numa sé sessdo agendada previamente
com cada um deles. No final da avaliagdo os pais foram chamados para a aplicacdo da
YGTSS, realizada numa entrevista semiestruturada conjunta para fazer a caracterizacéo da
severidade dos tiques. As avalia¢@es tiveram uma duracdo média de 90 minutos sem

intervalo.

Para garantir o anonimato dos participantes, foi criada uma base de dados na qual estéa
atribuido um codigo a cada uma das criancas. Essa base de dados esté codificada e apenas a
investigadora principal tem acesso. As perguntas do questionario sociodemografico ndo séo

de caréacter pessoal, ndo comprometendo o anonimato.

Visto que a aplicagdo das provas ndao tem qualquer tipo de caracter diagnostico, néo foi
devolvida nenhuma informacao relativamente a prestacéo das criangas nas provas aos

pais/encarregados.
3.5 Anélise de dados

A analise foi feita no software estatistico IBM SPPS statistics, versao 25.0. Em primeiro
lugar, foi realizada uma andlise descritiva das varidveis utilizadas para caracterizar a amostra
e para descricao das variaveis utilizadas na analise das hipoteses em estudo. Foi feita uma
analise de variancia como o teste t-student para a idade e escolaridade. Foi utilizado Qui-

Quadrado para a distribuicao do género.

Para testar a primeira hipotese, foi feita uma comparacdo de desempenho nas varias
medidas executivas nos dois grupos de estudo (grupo clinico e grupo de controlo) recorrendo
ao teste de Wilcoxon-Mann-Whitney. Depois de aferidos os pressupostos de normalidade
(p>.05 para os dois grupos) e homogeneidade (p>.05 para todas as provas) optou-se pela
utilizacdo do teste ndo parameétrico Wilcoxon-Mann-Whitney, o teste mais adequado quando

a dimensao da amostra é reduzida (Maréco, 2018).

Né&o foi possivel testar a segunda hipétese, visto que apenas duas das criangas com ST tém

comorbilidades e a amostra clinica € muito reduzida.
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Para testar a associacdo das variaveis da terceira hipotese (gravidade da sintomatologia e
desempenho) foram realizadas correlagGes. Foi também feita uma analise comparativa
utilizando o teste de Wilcoxon-Mann-Whitney relativa ao desempenho executivo entre as

criangas com ST e as criangas com perturbacao persistente de tiques.

A anélise do nivel de significancia foi feita tendo como valor predefinido de p <.05.
(Cohen, 1988)
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4. Resultados
4.1. Caracterizacdo da amostra

A amostra total foi composta por 30 participantes, com idades compreendidas entre 0s 6 e
0s 17 anos de idade (M=12.27; DP=2.74) e entre 1 a 11 anos de escolaridade (M=6.53;
DP=2.71).

A caracterizacdo dos participantes do grupo de controlo (N= 15) e do grupo clinico
(N=15) encontra-se documentada na Tabela 1. O grupo de controlo com as variaveis: idade
(M= 12.33; DP= 2.66), escolaridade (M= 6.80; DP= 2.67), escolaridade da Mé&e (M= 12.60;
DP= 1.24) e escolaridade do Pai (M= 12.53; DP= 1.30) e o grupo clinico também com as
variaveis idade (M= 12.20; DP= 2.90), escolaridade (M=6.27; DP= 2.81), escolaridade da
Mée (M= 12.60; DP=1.24) e escolaridade do Pai (M= 12.40; DP= 1.05). Em ambos 0s
grupos o nivel de escolaridade dos pais foi predominantemente o 12° ano (M= 12.50, DP=
1.167). Para a analise comparativa das variaveis idade, escolaridade e escolaridade dos pais
foi usado o t-student. Para a andlise das diferencas relativamente ao Género, foi utlizado o
teste Qui-quadrado. N&o se observaram diferencas significativas na idade, escolaridade,
escolaridade dos pais e género no grupo de controlo e no grupo clinico. No grupo de controlo
80% dos participantes sdo do sexo masculino e 20% do feminino. No grupo clinico 87% dos
participantes sdo do sexo Masculino e 13% do feminino. O grupo de controlo foi selecionado

de forma a emparelhar com o grupo clinico em termos de idade, género e escolaridade.

Tabela 1. Distribuicdo média (M) e desvio padrdo (DP) e teste t-student dos participantes por
idade e escolaridade.

Grupo de
controlo Grupo clinico
(N=15) (N=15) T p
Idade (anos) 12.33 (2.66) 12.20 (2.90) 0.20 .65
Escolaridade 6.80 (2.67) 6.27 (2.28) 0.01 .90
Escolaridade Mae 12.60 (1.24) 12.60 (1.24) 0.00 1.00
12.53 (1.30) 12.40 (1.05) 1.031 31

Escolaridade Pai
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Tabela 2. Distribuicdo média (M) e desvio padréo (DP) e teste Qui-quadrado dos
participantes — Género

Género (M:F)

Grupo de controlo Grupo clinico X2 D
(N=15) (N=15)
12:03 13:02 13,33 0.00

No grupo clinico, nenhum dos participantes se encontra a tomar medicacdo para a ST ou

outra comorbilidade, e apenas dois participantes foram diagnosticados com comorbilidades

(PHDA e Dislexia). Estes participantes foram mantidos no grupo clinico.

Procedeu-se ao calculo da pontuacéo bruta obtida por cada participante em cada um dos

testes do protocolo de avaliagdo neuropsicologica.

4.2. Caracterizacdo do desempenho cognitivo

Tabela 3. Comparacéo do desempenho cognitivo entre grupo clinico (N=15) e o grupo de
controlo (N=15)

Grupo Grupo
Clinico controlo
Prova Média Minimo  Maximo Média Minimo Maximo U de P
Mann-
(OP) (OP) Whitney

Fluéncia verbal = 5y 57 195y 34 74 53.33 (11.52) 38 74 100 62
semantica
fF'”?“?'a verbal 1757743y 7 34 16.47 (5.04) 8 25 109 .90
onemica
.fg‘::?c'a verbal - co 53 (1816) 42 108 69.80 (15.39) 47 97 106 79
Trilhas A 35.80 (17.93) 13 83 28.93 (10.37) 15 50 85 26
Trilhas B 82.23(48.29) 29 180 82.27 (32.92) 31 145 106 80
Trilhas A-B 52 (38.37) 2 140 53.33 (30.36) 6 128 113 71
;ﬁgicf'amemo d 1458(575 8.2 26.9 15.64 (4.70) 7.30 24.9 04 44
M. digitos direto  7.20 (1.74) 5 10 7.60 (1.59) 5 10 96 51
M. digitos 5.13 (2.06) 2 10 5.40 (1.50) 3 8 104 .74

inverso
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Total meméria

de digitos 12.33(363) 7 20 13 (2.83) 8 18 94
Stroop P 80.85 (17.69) 37 100 78.62 (18.86) 42 105 75
Stroop C 65.46 (16.16) 29 87 63.38 (15.40) 39 90 75
Stroop CP 47 (14.9) 25 74 46.08 (12.01) 24 70 83
Stroop 10.54 (11.95)  -12 34 13.62 (10.82) -5 29 72
interferéncia

Torre 1%ensaio  10.47 (1.46) 8 13 10.87 (1.25) 9 13 94
Torre TT 13.33(0.90) 12 14 13.67 (0.62) 12 14 107
Torre TE 19.67(357) 15 28 19.53 (3.76) 15 27 107
Matrizes 28.86(3.02) 26 35 29 (3.16) 26 34 17
coloridas

Matrizes

standard 41 (6.18) 33 52 39.9 (6.72) 30 50 36

44

.65

.65

.96

.54

.46

.84

.83

1.00

.76

4.3. Analise comparativa do perfil do funcionamento executivo nos dois grupos: grupo
clinico e grupo de controlo

A comparacao do desempenho nas varias medidas executivas nos dois grupos de estudo
(grupo clinico e grupo de controlo) foi feita recorrendo ao teste Mann-Whitney apds a ndo
verificacdo dos pressupostos de normalidade com o teste Shapiro-Wilk e da homogeneidade
com o teste de Levene. A média dos resultados obtidas através da analise das pontuacdes
obtidas pelos participantes do grupo de controlo e grupo clinico em cada uma das medidas do
protocolo de avaliacdo neuropsicoldgica podem ser consultados na Tabela 3. Tal como se
pode observar pela leitura da Tabela 3, os resultados obtidos ndo diferiram significativamente

entre 0s grupos em todas das medidas.

4.4. ASEBA (Achenbach System of Empirically Based Assessment)

Como pode ser observado na tabela 4, nenhum dos participantes obteve pontuacdes
significativas que sugerissem possivel patologia no questionario de Comportamentos da
Crianca — CBCL 6 — 18, da bateria ASEBA (pontuacdes acima de 20).
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Tabela 4. Estatistica descritiva das pontuagdes obtidas no questionario de Comportamentos

da Crianga —CBCL 6 — 18 no grupo clinico (N= 15) e no grupo de controlo (N=15).

. Grupo de
Grupo clinico controlo
Média e (DP) Min. Max. Média e (DP) Min. Max. p
Ansiedade/de 5 47 (5 47) 0 9 253 (2.03) 0 7 25
pressao
Isolamento 2.53 (2.06) 0 7 2.27 (2.54) 0 8 .53
Somatizacéo 2.13 (2.53) 0 10 1.60 (1.50) 0 4 7
gm.b'.emas 1.60 (1.50) 0 5 1.33 (1.29) 0 4 68
ociais
Problemas
Pensamento 3.13 (1.92) 1 7 1.60 (1.18) 0 4 .03
Atencgdo 5.27 (3.59) 0 10 3.60 (2.69) 0 9 .18
Comportamen
to 1.40 (1.50) 0 5 1.80 (1.47) 0 5 36
Delingquente
Agressividade 4.00 (2.23) 0 9 2.53 (1.99) 0 7 .61

Foi utlizado o teste Wilcoxon-Mann-Whitney para comparacdo dos resultados. Ndo foram
encontradas diferencas significativas para as escalas de Ansiedade (U=84.5, W=204.5, p
(unilateral)= .25), Isolamento (U=97, W=217, p (unilateral)=.53), Somatizacdo (U=105.5,
W=225.5, p (unilateral)=.77), Problemas Sociais (U=102.5, W=222.5, p (unilateral)= .68),
Atencdo (U=80, W=200, p (unilateral)= .18), Comportamento Delinquente (U=90.5,
W=210.5, p (unilateral)=.36), Agressividade (U=67, W=187, p (unilateral)=.61).

Na escala referente aos Problemas de Pensamento foram encontradas diferencas
significativas (U=60.5, W=180.5, p (unilateral)=.03).

Esta escala contém perguntas como relacionadas com compulsdes, tiques e comportamentos

obsessivos.

4.5. Escala Global de severidade de tiques de Yale (YGTSS)

A medida da severidade dos tiques foi obtida através da pontuacéo total da escala YGTSS
(M= 10.77, DP=5.34, Minimo= 0, Maximo= 25). De todas as medidas cognitivas, como ¢

possivel ver na tabela 5, nenhuma se correlaciona com a severidade dos tiques. E necessario
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ter em conta que a pontua¢do méaxima obtida no questionario foi de 20/100, com uma média

de resultados de 10.77, indicando um nivel de severidade de tiques baixo.

Tabela 5. Coeficientes de correlagdo de Pearson entre as pontuac6es Brutas das provas de
avaliacdo do FE e a pontuacéo total obtida na escala de severidade de tiques (YGTSS)

Pontuagéo total severidade de tiques

Total fluéncia verbal r=.13 p=.64
Trilhas (A-B) r=.03 p=.91
Cancelamento sinais r=-.02 p=.9
Total memoria de digitos r=.20 p=.48
Stroop interferéncia r=.50 p=.08
Torre TE r=-.29 p=.29

4.6. Sindrome de Tourette e perturbacdo persistente de tiques

Foram encontradas diferencas significativas na pontuacao obtida na Escala Global de
severidade de tiques de Yale (U= 4.50, W=49.5, p (unilateral)<.001). As criancas com ST
pontuaram mais nesta escala. Isto é expectavel, visto que as criancas com ST tém tiques
vocais e motores e as criancas com perturbacdo persistente de tiques tém apenas tiques
motores. N&o foi possivel verificar eventuais diferencas na prestacdo nas provas de FE visto
existirem diferencas significativas nas idades entre estes dois subgrupos. Tendo em conta que
foram utilizados para a analise os resultados brutos das provas neuropsicologias, ndo é

possivel fazer uma analise comparativa entre criancas com idades significativamente
diferentes.
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5. Discussao

O presente estudo teve como principal objetivo estudar a relacéo entre a Sindrome de
Tourette e perturbacdo persistente de tiques e as FuncGes Executivas. Para tal, recorreu-se a
testes neuropsicoldgicos tradicionalmente utilizados para a avaliagdo destas fun¢Ges em
especifico — Bateria de Avaliacdo Neuropsicoldgica de Coimbra: a Torre, as Trilhas Parte A e
B, Cancelamento de Sinais e a Fluéncia Verbal (Simdes et al., 2016); Memoria de digitos da
WISC-I11 (WISC-111, Wechsler, 2003); teste de Stroop (Stroop, 1935). Para se obterem os
resultados foram feitas comparacdes entre o grupo de controlo e o grupo experimental. O
emparelhamento dos dois grupos foi feito tendo em conta as varidveis idade, sexo e
escolaridade.

Os outros objetivos do estudo incluiam a andlise da relagdo da severidade dos tiques e de
outras comorbilidades na prestacdo das provas de funcionamento executivo. Contudo, néo foi
possivel atingir o segundo objetivo visto que apenas um sujeito da amostra tinha
comorbilidade.

A literatura disponivel € ambivalente no que diz respeito a relacdo entre as fungdes
executivas e a Sindrome de Tourette, pois existem resultados que apontam para a existéncia
de uma relagdo significativa e outros para uma auséncia de relaco. E de salientar que uma
grande parte dos estudos que encontram diferencas significativas foram feitos com adultos
(Stebbins et al., 1995; Bornstein, 1991; Channon et al., 1992; Channon et al., 2006; Channon
et al., 2009; Eddy et al., 2010; Morand-Beauliei et al., 2017; Wang et al., 2011; Apter et al.,
1992; Gu et al. 2008; Jacobson et al., 2011; Lange et al.,2017; Eddy, Rickards and Cavanna,
2012). Tendo em conta que apenas 10-20% dos casos de ST transitam para a idade adulta
(Bloch et al., 2006), e que sdo normalmente acompanhados por comorbilidades,
sintomatologia de tiques grave e medicacdo (Swain et al., 2007), os estudos com a populacao
adulta, na sua maioria, ndo englobam sujeitos com ST sem complicacdo ou comorbilidades,
com tiques leves a moderados. O estudo de Eddy et al (2012) e Channon et al (2009) sdo uma
excecdo, sendo que utilizaram uma amostra de pacientes com ST sem qualquer tipo de
comorbilidade psiquiatrica. Eddy et al (2012) relataram diferencas significativas nas provas
de fluéncia verbal, efeito de interferéncia no teste Stroop e Digit Span em sujeitos com ST
sem comorbilidades.

Relativamente a ST em idade pediétrica, Yaniv et al (2018) aponta comprometimento

moderado no controlo inibitério e um comprometimento leve no funcionamento executivo
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em criangas com ST com sintomatologia moderada a grave e a tomar medicacdo. Também o0s
estudos de Channon, et al (2003) e Rasmussen et al (2009) sugerem um comprometimento
leve nas FE, com destaque para o controlo inibitorio e planeamento. A meta-analise de
Morand-Beaulieu et al (2017), analisou estudos feitos tanto com criangas como com adultos e
detetou a presenca de défices inibitérios moderados em ambos, ndo apresentando diferencas
entre si.

Tendo em conta os resultados destes estudos (Chanon et al, 2003; Morand-Beaulieu et al,
2017; Rasmussent et al, 2009; Yaniv et al, 2018) a presente tese colocou assim como hip6tese
a presenca de um comprometimento executivo em criangas com ST e tiques. Contudo, néo
foram encontradas diferencas significativas nos resultados entre criangcas com ST sem
complicagbes ou com perturbacdo persistente de tiques no que diz respeito ao funcionamento
executivo. Foram incluidas nesse estudo as mesmas provas que Eddy et al (2012) utilizaram
em adultos, contudo ndo foram observadas diferencas significativas, sendo que
contrariamente a estes autores (que fizeram um estudo s6 com adultos), este estudo foi feito
exclusivamente com criangas. Também nédo foram encontradas diferencas a nivel do
desenvolvimento intelectual, medido através das Matrizes progressivas de Raven (foram
Paralela e Standard). Alguns autores, como Yaniv et al (2017), escolheram avaliar as FE
apenas em populacao adulta argumentando que apenas nesta altura estas funcdes estéo
maturadas e desenvolvidas em pleno.

Os resultados deste estudo estdo em concordancia com os resultados de Openneer et al
(2020). Estes autores também ndo encontraram evidéncias de défice nas FE nas criangas com
ST sem comorbilidades. Tal como no presente estudo, as criangas com ST incluidas no
estudo de Openneer et al (2020) também tinham um nivel de severidade de tiques ligeiro a
moderado. Os resultados parecem salientar que as comorbilidades, bem como a severidade da
sintomatologia, estdo subjacentes aos défices executivos na Sindrome de Tourette, sugerindo
um fendbmeno de transtorno cruzado. Ozonoff et al (1998) tinha chegado a resultados
semelhantes. Ao avaliar a funcdo inibitoria em criancas com ST sem comorbilidades, ndo
encontrou diferencas significativas relativamente ao grupo de controlo.

Yaniv et al (2018), avaliaram as funcdes executivas em criangcas com ST com uma
reducdo significativas nos tiques. Quanto menor a sintomatologia de tiques, melhor era a
prestacdo nas provas, sugerindo que os problemas cognitivos podem estar associados a

sintomatologia de tiques mais grave. Isto pode explicar também os resultados deste estudo,
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visto que as criangas com ST e tiques apresentaram uma baixa sintomatologia e severidade de
tiques.

Os nossos resultados ndo estdo de acordo com os resultados da meta analise de Morand-
Beaulieu et al (2017), cujo evidéncias sugerem défices inibitdrios em adultos e criangas com
ST. Muitos dos autores citados nesta meta-analise utilizaram multiplos instrumentos para
medir o controlo inibitorio. Neste estudo, o Unico instrumento utilizado especificamente para
medir o controlo inibitério, foi o teste Stroop.

A severidade dos tiques foi obtida através da pontuacéo total da Escala Global de
severidade de tiques de Yale (YGTSS). Os estudos parecem estar em concordancia de que a
severidade dos tiques pode ser um fator determinante para a existéncia de dificuldades
executivas. Contudo, ndo foi possivel estabelecer uma correlagéo entre a severidade dos
tiques e a prestacdo nas provas de funcionamento executivo tal como descrita por outros
autores (Channon et al., 2006, 2009; Eddy et al., 2010; Morand-Beauliei, et al., 2017; Yaniv
et al. 2017). Uma hipotese explicativa para esta auséncia de correlacdo podera ser a baixa
pontuacdo na escala de severidade. A pontuacdo maxima da escala YGTSS vai ate 100
pontos, e a pontuagdo maxima obtida no grupo clinico foi de 20/100 com uma média de
resultados de 10.77 pontos (DP= 5.34) indicando um nivel de severidade de tiques muito
baixo. Nenhum dos participantes estava em terapéutica farmacologica para os tiques, sendo
outro indicador da baixa severidade da sintomatologia.

Relativamente ao questionario comportamental ASEBA, ndo foram observadas diferencas
entre as criangas com ST e tiques e o0 grupo de controlo na maioria das escalas. A Unica
escala onde foram encontradas diferencas foi na escala referente aos problemas de
pensamento. Esta escala contém perguntas relacionadas com compulsdes, tiques e
comportamentos obsessivos, sendo por isso expectavel que as criancas do grupo clinico
pontuem mais nesta escala. De salientar que apenas duas criangas do grupo clinico tinham
comorbilidades. As restantes tinham apenas ST ou a perturbacdo persistente de tiques
diagnosticada, ndo sendo expectavel por isso resultados que sugerissem patologia
comportamental na escala.

E necessério ter em conta que este estudo ndo usou exclusivamente criancas com ST, mas
também com perturbacédo persistente de tiques. As criancas com ST pontuaram mais nesta
escala tal como seria expectavel, visto que as criangas com ST tém tiques vocais e motores e

as criangas com perturbacdo persistente de tiques tem apenas tiques motores. N&o foi possivel
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uma analise comparativa destes dois subgrupos relativamente ao desempenho nas provas de
FE devido a discrepancia de idades.

N&o foi possivel comparar a prestacdo dos participantes com ST com comorbilidade e sem
comorbilidade visto que ao contrério do que se pretendia, apenas duas crian¢as na amostra
clinica tinham comorbilidade secundaria.

Em concluséo, os estudos feitos na populacéo adulta parecem estar de acordo com a
implicacdo da ST no funcionamento cognitivo, em particular nas fungdes executivas. S&o
poucos os casos de ST que transitam para a idade adulta, e quando transitam apresentam
sintomatologia mais grave e com comorbilidades associadas na maioria dos casos. Por estas
razdes os estudos feitos na idade pediatrica e nos jovens parecem ser muito mais heterégenos
e apresentam resultados diferentes. A populacdo pediatrica é em si também mais heterdgena,
sobretudo nas idades e fases de desenvolvimento cognitivo em que se encontram. Este estudo
vai de encontro a alguns estudos mais recentes como 0s de Yaniv et al (2018) e Openneer et
al (2020), ndo encontrando diferencas significativas no desempenho executivo do grupo de
criangas com ST e tiques sem complicacBes adicionais e as criancas do grupo de controlo. Os
resultados do presente estudo e de outros estudos mais recentes parecem sugerir que a ST/ e
tiques sem comorbilidades associadas e com sintomatologia leve a moderada ndo afetam

funcionamento executivo nas criangas.
5.1. Limitacdes

Este estudo possui algumas limitacdes, algumas das quais em comum com outros estudos
feitos com patologias com baixa prevaléncia na popula¢éo, como € o caso da ST. Em
primeiro lugar, a dimensdo muito reduzida da amostra acarreta limitacdes (grupo clinico
N=15). O método de amostragem também tem as suas limitacdes e ndo permite a
representatividade. Contudo, o objetivo do presente estudo ndo era a generalizacdo dos
resultados, mas sim perceber de que forma a ST e os tiques se relacionam com as FE. Em
segundo lugar, a heterogeneidade das idades limita as inferéncias feitas pelos resultados, tal
como argumenta Yaniv et al (2017). Outra limitacdo é o facto de o grupo clinico néo ser
constituido exclusivamente por criangas com ST, mas também com perturbacao persistente

de tiques.

5.2. Recomendacdes futuras
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E essencial que se tentem ultrapassar algumas limitages sobretudo metodoldgicas. Entre
elas estdo o uso de amostras de reduzidas dimensdes, como por exemplo o uso de menos de
30 participantes com ST. E também importante tentar isolar a ST de outras comorbilidades
secundarias, incluindo patologias do foro psicologico (ex. depressdo, perturbacao de
ansiedade). Seria vantajoso fazer também mais estudos com foco no funcionamento cognitivo
em criangas com ST, visto que existem muito mais estudos com foco na populacdo adulta.
Existem também relativamente poucos estudos feitos com a populacdo portuguesa com ST e

tiques, visto ser uma patologia pouco prevalente e de dificil acesso.
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Anexo A - Consentimento Informado grupo Clinico

Consentimento Informado, Livre e Esclarecido

Caro encarregado de educacéo,

O presente estudo insere-se no ambito da dissertacdo de mestrado em Neuropsicologia da
Universidade Catélica Portuguesa, pela aluna, Angela Almeida, sob orientacdo da Professora
Doutora Filipa Ribeiro e da Doutora Ana Filipa Lopes.

Esta investigacdo tem como finalidade perceber se existem dificuldades no funcionamento
executivo em criangas como tiques ou sindrome de Tourette. O protocolo deste estudo envolve
dois questionarios a serem preenchidos por si e/ou pelo seu educando (dependendo da sua
idade), com a duracdo prevista de 15-20 minutos. Inclui também um conjunto de provas,
administradas ao seu educando, que permitem compreender o seu funcionamento executivo e
o nivel intelectual global, e tém uma duracdo aproximada de 60 minutos.

Esta investigacdo ndo tem caracter diagnostico. Nao estdo previstos riscos, custos ou
beneficios com a participacao.

E-me garantido que 0s seguintes aspetos serdo seguidos:

a. A participacdo é de carater voluntario e garante-se a auséncia de quaisquer prejuizos.
b. E garantido o anonimato, a confidencialidade e uso exclusivo dos dados recolhidos no
ambito do projeto de investigacdo acima referido.

C. A escolha de fazer parte ou ndo do estudo, ndo tera influéncia na relacdo com os

psicologos e restantes profissionais do hospital.

Declaro ter lido e compreendido este documento, assim como a informacéo relativa ao projeto
de investigacdo acima. Desde ja, foi-me garantida a possibilidade de em qualquer altura,
recusar-me a participar neste estudo. Caso decida participar, € me garantida a possibilidade de
desistir a qualquer momento. E-me garantida a confidencialidade e o anonimato de todos 0s
dados que fornecer. Os dados que forneco de forma voluntaria seréo apenas utilizados para o

trabalho inicialmente referido.
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Assinatura: Data: [/

Agradeco desde ja a sua colaboracéo,

Para qualquer esclarecimento adicional encontro-me ao seu dispor, pelo que me pode
contactar atravésdos  seguintes e-mails: angela.almeida.ny@gmail.com
ou

Filipa.nc.ribeiro@ics.lisboa.ucp.pt
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Anexo B - Consentimento Informado grupo de controlo

Consentimento Informado, Livre e Esclarecido

Caro encarregado de educacéo,

O presente estudo insere-se no ambito da dissertacdo de mestrado em Neuropsicologia da
Universidade Catélica Portuguesa, pela aluna, Angela Almeida, sob orientacdo da Professora
Doutora Filipa Ribeiro e da Doutora Ana Filipa Lopes.

Esta investigacdo tem como finalidade perceber se existem dificuldades no funcionamento
executivo em criangas como tiques ou sindrome de Tourette. Como tal é necessario um grupo
de controlo, ou seja, criangas sem Sindrome de Tourette ou tiques para realizar uma analise
comparativa com as criangas com a patologia. O seu educando insere-se assim neste grupo. O
protocolo deste estudo envolve dois questionarios a serem preenchidos por si e/ou pelo seu
educando (dependendo da sua idade), com a duracdo prevista de 15-20 minutos. Inclui tambem
um conjunto de provas, administradas ao seu educando, que permitem compreender 0 seu
funcionamento executivo e o nivel intelectual global, e ttm uma duracdo aproximada de 60
minutos.

Esta investigacdo ndo tem caracter diagnostico. Nao estdo previstos riscos, custos ou
beneficios com a participacao.

E-me garantido que os seguintes aspetos serdo seguidos:

a. A participacdo é de carater voluntario e garante-se a auséncia de quaisquer prejuizos.
b. E garantido o anonimato, a confidencialidade e uso exclusivo dos dados recolhidos no

ambito do projeto de investigacdo acima referido.

Declaro ter lido e compreendido este documento, assim como a informacéo relativa ao projeto
de investigacdo acima. Desde ja, foi-me garantida a possibilidade de em qualquer altura,
recusar-me a participar neste estudo. Caso decida participar, € me garantida a possibilidade de

desistir a qualquer momento. E-me garantida a confidencialidade e o anonimato de todos 0s
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dados que fornecer. Os dados que forneco de forma voluntaria serdo apenas utilizados para o

trabalho inicialmente referido.

Assinatura:  Data: [/ /

Agradeco desde j& a sua colaboracéo,

Para qualquer esclarecimento adicional encontro-me ao seu dispor, pelo que me pode
contactar atravésdos  seguintes e-mails: angela.almeida.ny@gmail.com

ou

Filipa.nc.ribeiro@ics.lisboa.ucp.pt
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Anexo C - Parecer da comissdo de Etica para a Satde da Universidade Catélica Portuguesa
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Parecer sobre o projeto n2 154
Comissdo de Etica para a Satde da Universidade Catdlica Portuguesa
Mandato 2019/2023
Projeto de Investigagdo

Na reunido do dia 17 de junho de 2021 a CES-UCP esteve reunida e apreciou do ponto de vista ético os
elementos submetidos pela investigadora principal. Apés apreciagdo redige o parecer que agora se
apresenta.

Titulo: FUNGCOES EXECUTIVAS EM CRIANCAS COM TIQUES E SINDROME DE TOURETTE

Investigador Principal: Angela Patricia Gomes de Almeida
Orientadores: Prof. Doutora Filipa Ribeiro (ICS) e Prof2 Doutora Ana Filipa Lopes (Centro Torrado da Silva)

Resumo: A Sindrome de Tourette (ST) é uma perturbagdo neuropsiquiatrica, que comega na infincia,
caracterizada por tiques vocais e motores involuntérios impulsionados por um sentido de urgéncia, que
alivia depois de o tique ser feito. Criangas e adultos com ST tem exibido dificuldades em uma grande
variedade de fungbes cognitivas, incluindo a atengdo e memdria (Stebbins et al., 1995), mas as maiores
dificuldades parecem ser mais especificas das fungdes executivas, tais como a fluéncia verbal (Bornstein,
1990; Bornstein 1991) e memoria de trabalho. (Channon et al., 1992). No que respeita, mais precisamente,
a relagdo entre as fungdes executivas e a Sindrome de Tourette, esta ainda se encontra pouco estudada,
no sentido que existe resultados que apontam para a existéncia de uma relagdo significativa e outros para
uma auséncia de relagdo. Para além disso, ndo foram feitos estudos com criangas portuguesas que
avalisassem as funges executivas em criangas com Tiques e sindrome de Tourette.

Os objetivos deste estudo sdo 1) detetar possiveis alteragdes nas fungdes executivas em criangas
portuguesas com tiques e sindrome de Tourette, com foco no controlo inibitério, flexibilidade cognitiva,
fluéncia verbal e atengdo; 2) Detetar possiveis diferengas entre as criangas com sindrome de Tourette (ou
tiques) sem outras comorbilidades e com outras co morbilidades (neuroldgicas ou psiquidtricas); 3)
Averiguar se a gravidade dos tiques implica maiores dificuldades cognitivas. Se a criangas toma medicagdo
ou ndo, co morbilidades psiquiatricas ou neurolégicas, inicio dos tiques, tipos de tiques e gravidade e idade
em que entrou para a escola sdo varidveis que serdo tidas em conta para alem das varidveis
sociodemograficas (sexo, idade, estatuto socio econémico).

O presente estudo é um estudo quase-experimental, com uma amostra ndo probabilista, escolhida por
conveniéncia. A varidveis a ser controladas estdo indicadas nos critérios de exclusdo e inclusdo.

O estudo vai decorrer nas instalagdes do centro de desenvolvimento Torrado da Silva (Hospital Garcia da
Orta), onde trabalha a co-orientadora.

A populagdo alvo deste estudo sdo criangas dos 6 aos 17 anos de idade com sindrome de Tourette ou
perturbagdo de tiques. Pretende-se constituir um grupo experimental com 20 criangas e um grupo de
controlo de 20 (por emparelhamento). A recolha do grupo de controlo serd realizada através de
recrutamento online, usando a rede a rede de contactos da investigadora principal.

Serd utilizado um questiondrio para a recolha dos dados sociodemograficos e das varidveis relacionadas
com a sindrome. Para avaliar a gravidade dos tiques serd utilizada escala de avaliagdo global de tiques
desenvolvida pelo Yale Child Study Center (YGTSS) (leckman et al., 1989). Para avaliar as fun¢des executivas
serd usado o inventdrio BRIEF (Behavior Rating Inventory of Executive Function) versdo portuguesa. Serdo
também usadas as sub provas da bateria de avaliagdo neuropsicolégica de Coimbra (BANC): a Torre, as
trilhas (A e B), cancelamento de sinais e a fluéncia verbal (Simdes et al. 2016) Serd também utilizado o
teste de Stroop (Stroop, 1935) e o Stroop animal (Wright et al. 2003) Serdo também aplicadas as matrizes
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progressivas de Raven (criangas a partir dos 10 anos) e as matrizes progressivas paralelas (criangas a partir
dos 6 aos 9 anos) para avaliar a inteligéncia ndo verbal das criancas e verificar se a pontuagdo na
inteligéncia ndo verbal se correlaciona com a pontuagdo obtida nas provas que avaliam o funcionamento
executivo.

Eticamente:

v Nio se preveem riscos. A aplicagdo do protocolo de avaliagdo ird ser feita, quando possivel, em
alturas que a crianga tenha outras consultas nas instalagdes. £ uma bateria de avaliagdo
constituida por varios testes independentes e de acordo com o que é necessario.

Nio se preveem beneficios para além da investigacdo (mestrado em neuropsicologia).
Os documentos estdo todos completos.

O consentimento Informado esté correto, falta o assentimento da crianga

Ja teve parecer positivo da comissdo de ética do HGO e a autorizagdo para o estudo
Os CVS estdo todos e assinados.

Declaragdo de desnecessidade da AIPD

Declaragdo de Confidencialidade

Declaragdo de Conflito de Interesses

VAANNNERS

Estiveram presentes na reunido n® 30 da CES-UCP
Presidente: Doutora Mara de Sousa Freitas
Vice-Presidente: Doutora Maria Teresa Marques
Doutor Pedro Garcia Marques
Dr. Eugénio Fonseca
Doutora Marta Brites
Mestre Ivone Gaspar

Conclusdo
Ouvido o Relator, e o plenério da reunido de 17 de junho de 2021, realizada por videoconferéncia, esta CES
delibera, por unanimidade, emitir parecer favordvel, solicitando o Assentimento da crianga.

Esta CES solicita a Investigadora Principal que, aquando da conclusdo do estudo, lhe seja enviada uma
sintese dos resultados obtidos e respetivas conclusdes, via eletrénica, para o correio eletrénico da CES
UCP.

A Presidente,

Hova dé Sous freide
Mara de Sousa Freitas
17/06/2021
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FuncBes Executivas em Criancas com Sindrome de Tourette e tiques

Anexo D - Parecer da comissdo de Etica para a Satde do Centro Hospitalar HGO

2 Garcia de Orta
Aretednels o su PARECER E AUTORIZAGAO PARA REALIZAGAO DE ESTUDO

Hospital Garcia de Orta EPE
Centro de Investigagéo Hospital Garcia de Orta

Titulo: Estudo intitulado " Fungdes executivas em criangas com tiques e sindroma de Tourette"
Investigador Principal: Dra Angela Aimeida

A Comisséo de Etica para a Saude do Hospital Garcia de Orta informa que o trabalho em
epigrafe obteve parecer positivo por unanimidade X maioria CJ em reuni&o do dia 22/02/2021.

Estiveram presentes:

® Nome: Dra Natdlia Dias (Presidente)
& Nome: Dra Ana Soares

X Nome: Dra Benedita Nunes

& Nome: Dra Catia Gradil

& Nome: Dra Isabel Pereirinha

0 Nome: Dr. José Luis Metello

& Nome: Dra Maria Gomes Ferreira

X Nome: Dr. Miguel Rodrigues

& Nome: Enf® Teresa Chambel

A CES solicita ao Investigador Principal que ) DINY ()-{/

quando da lusdo deste do, lhe seja D TR

enviada uma sintese dos resultados e conclusdes _ Dra. Natalia Dias :
do mesmo. Presidente da Comisséo de Etica

O Estudo em epigrafe foi aprovado pelo Conselho de Administragdo em reunido do dia

45 109 /2021.

e.ér'a. Paula Breia
Presidefte do Centro Garcia de Orta

Almada, 26 /%2 12021




