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RESUMO

Este estudo teve como objetivo investigar o desempenho cognitivo e intelectivo de criancas e
adolescentes com Anemia Falciforme (AF). Quinze individuos com AF foram avaliados e
caracterizados em relacdo a aspectos socioecondmicos, clinicos e perfil comportamental. Os
resultados indicaram que os participantes com historico de acidente vascular encefalico
apresentaram menores indices de quociente intelectual (QI). Foram observadas alteracdes na
atencdo/funcbes executivas, linguagem, memoria verbal e visual, raciocinio visuoespacial e
habilidade sensorio-motora. Estas alteracbes foram vistas nas criangas e adolescentes com ou
sem infartos cerebrais, bem como naquelas com ou sem alteragcdes no Doppler transcraniano.
Dificuldade de aprendizagem, histérico de repeténcia escolar e necessidade de suporte
educacional especializado foram identificados na maior parte dos casos. Diagnésticos
adicionais mais frequentes segundo o DSM-1V foram: Transtorno Depressivo, Transtorno de
Ansiedade, Transtorno Somaético, quadros associados a AF e suas repercussdes fisicas e
psicossociais. Concluiu-se que por ser considerada vasculopatia cerebral progressiva, AF é
fator de risco potencial para o desenvolvimento neurocognitivo e psicossocial. Deste modo, a
avaliacdo neuropsicologica e comportamental periodica de criancas e adolescentes com AF
pode ser uma medida util para diminuir repercussées biopsicossociais a longo prazo.

Palavras-chave: Anemia Falciforme, Transtornos cognitivos, Testes de inteligéncia . Testes
neuropsicoldgicos, Transtornos comportamentais Doppler Transcraniano, Manifestacdes
Neurocomportamentais.
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ABSTRACT

This study aimed to investigate the cognitive and intellective functioning of children and
adolescents with sickle cell disease (SCD), HbSS genotype. Fifteen participants were
evaluated and characterized according to socioeconomic, clinical and behavioral profile.
Results indicated that participants with a history of stroke had lower levels of intelligence
quotient (1Q). Changes in attention/executive function, language, verbal and visual memory,
visuospatial reasoning and sensory-motor skills were observed. These changes were seen in
children and adolescents with or without cerebral infarcts and in those with or without
changes in transcranial Doppler. Learning disability, history of school failure and need for
specialized educational support were identified in most cases. Additional more frequent
DSM-IV diagnostics were: Depressive Disorder, Anxiety Disorder, Somatic Disorder,
frameworks associated with SCD and their physical and psychosocial effects. We concluded
that when considered as a progressive vasculopathy of the brain, SCD is a potential risk factor
for neurocognitive and psychosocial development. Thus, periodic neuropsychological and
behavioral assessment of children and adolescents with SCD may be a useful measure to
reduce biopsychosocial repercussions in the long term.

Keywords: ickle cell disease, cognitive disorders, intelligence tests. neuropsychological test
behavioral disorders, Transcranial Doppler, Neurobehavioral Manifestations.
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INTRODUCAO
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1.1 CONCEITUACAO

A Doenga Falciforme (DF) é afeccdo hematoldgica hereditaria decorrente de alteragéo
genética da hemoglobina, proteina presente nas hemacias e responsavel pelo transporte de
oxigénio para todo o organismo. Dentre as doencas hematoldgicas, a DF é a mais comum em
todo o mundo, e atinge significativa parcela da populacdo de diferentes paises. Esta patologia
originou-se nos paises do centro-oeste Africano, india e no leste da Asia, ha cerca de 50 a 100
mil anos (GALIZA NETO e PITOMBEIRA, 2003; NAOUM, 1997).

O termo Doenca Falciforme se refere a um grupo de hemoglobinopatias, secundarias a
alteracOes genéticas e caracterizadas pela presenca da hemoglobina S (HbS). Estas incluem a
anemia falciforme (HbSS) e aquelas associadas a HbS com outras variantes de hemoglobina
(Hb), como a HbD, a HbC e as talassemias. As DFs incluem, ainda, o traco falciforme e a

anemia falciforme associada a persisténcia hereditaria de hemoglobina fetal (HbF).

1.2 ETIOPATOGENIA

Na DF, a alteracdo genética € decorrente da mutacdo de ponto (GAG->GTG) no gene da
hemoglobina, levando a substituicdo de um &cido glutamico por uma valina na posi¢éo seis da
cadeia beta, modificando a fisioquimica da molécula da hemoglobina. Através desta mutacéo
é originada a hemoglobina alterada S (HbS). (GALIZA NETO e PITOMBEIRA, 2003;
ANVISA, 2001). Em determinadas situacdes, estas moléculas podem sofrer polimerizacgdo,
levando a perda da elasticidade das hemécias, que se tornam rigidas, assemelhando-se a foices
(LOUREIRO e ROZENFELD, 2005; GARCIA et al., 2002; BONAMONI et al., 2000;
MARTINS et al., 1998).

Geralmente, os pais sdo portadores assintomaticos de um unico gene afetado (heterozigotos),
produzindo HbA e HbS (HbAHbS) (ANVISA, 2001). Quando cada um deles transmite o gene
alterado, a crianga recebe o gene anormal duplamente (homozigoto HbSHbS), originando
neste caso a Anemia Falciforme (AF), genotipo HbSS. (SOMMER, 2006; GALIZA NETO e
PITOMBEIRA, 2003; TOME-ALVES et al., 2000; MARTINS et al., 1998; BANDEIRA et
al., 1999). Em situacdes de baixa concentracdo de oxigénio, a molécula HbS forma fibras que
alteram a arquitetura da membrana da hemécia, conferindo-lhe o aspecto falciforme. Esta
alteracdo favorece a obstrucdo de vasos sanguineos podendo causar necrose de tecidos e
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orgdos, destruicdo prematura das hemacias, e consequente anemia (SILVA et al., 2006). A
forma mais grave da DF é a HbSS. As formas HbSC, HbS e Betatalassemia parecem
apresentar quadro clinico com menor gravidade (GALIZA NETO e PITOMBEIRA, 2003).

1.3 EPIDEMIOLOGIA

Trata-se de doenga comum, que afeta aproximadamente 5% da populacdo mundial. De
acordo com estimativas mundiais, em todo o0 mundo nascem 300 mil criangas por ano com DF
(WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2005).

A DF é a doenga hereditaria monogénica mais comum no Brasil (SILLA, 1999). Ha
estimativa da existéncia de 2 milhdes de portadores do gene da HbS e mais de 8 mil afetados
com a forma homozigotica (HbSS) (RODRIGUES et al., 2010).

No Estado da Bahia a frequéncia estimada de portadores do traco falcémico é de 5,5% na
populacdo geral e 6,3% na populacdo afrodescendente. A incidéncia AF no Estado da Bahia é
a maior do Brasil, 1:650 nascidos vivos (MINISTERIO DA SAUDE, 2010). A llustragdo 1

mostra a frequéncia do gene S no pais.

llustracdo 1 - Frequéncia do gene S no Brasil

Sl . Freqiiéncia do
D d Lo A gene S no Brasil
] - Populacao
/ S8 186,7 milhdes
= ( ) | ( ( B
o .:‘rh\iﬁ.——ﬁ?&' \,_/,, ‘|' =2 | Pernambuco

AS 4% (1:23)
DF 1:1.400

__Bahia

AS 5,3% (1:17)

DF 1:650

.. Minas Gerais
AS 3% (1:23)
DF 1:1.400
Rio de Janeiro

AS 4% (1:21)
DF 1:1.200
AS=t faicif Rio Grande do Sul
=traco falciforme Q) =
DF =doenca falciforme AS 2% (1:65)

Fonte: Ministério da Saude do Brasil DE1510-000

__Sa@oPaulo &
AS 2,6% (1:35) |
DF 1:4.000

Figura 1. Freqténcia do gene S nas diferentes regides do Brasil

Fonte: CANCADO, R. D.; JESUS, J. A. A doenca falciforme no Brasil. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. S&o
José do Rio Preto, v. 29, n. 3, p. 204-206, 2007.

No Brasil, a DF é considerada problema de saude publica, especialmente nas regides Norte e

Nordeste, devido a presenca de maior numero de afrodescendentes (ALVARES-FILHO,
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2005). A gravidade é demonstrada pela baixa qualidade (PEREIRA et al. 2008) e expectativa
de vida, que oscila em torno dos 40 anos de idade (ARAUJO, 2010). Varios fatores s&o
responsaveis pela baixa qualidade e expectativa de vida, incluindo os Acidentes Vasculares
Enceféalicos (AVES).

A obstrugdo dos vasos sanguineos é responsavel pela alta incidéncia de AVES nesta
populacdo. O nimero de eventos agudos, por 100 individuos, por ano, é de 0,61 por paciente
com HbSS, de 0,17 para HbSC, de 0,11 paraHbS/}+ talassemia e de 0,10 para HbS/RO
talassemia (estimativa do Estudo Cooperativo sobre o Grupo de Doenca Falciforme,
CANCADO, 2011).

Cancado et al., (2011) descreveram que individuos com AF desenvolvem AVEs sintométicos
na frequéncia de 11%, 15% e 24% até as idades de 20, 30 e 45 anos, respectivamente. No
gendtipo HbSC, AVEs ocorrem na frequéncia de 2%, 4% e 10%, nas mesmas faixas etarias.
As sequelas destes acidentes ecoam em diversos aspectos da vida do paciente. Tanto os
acidentes de grandes artérias, como os silenciosos, tém repercussdo na qualidade de vida dos

individuos afetados.

A DF interfere na vida escolar em 28,7%, e na vida profissional em 62,5% dos doentes,
acarretando dependéncia financeira aos responsaveis ou ao Estado (ALVES, 1996). Os
individuos com DF tém mortalidade 17 vezes maior do que a populacdo geral (ALVES,
1996).

1.4 FISIOPATOLOGIA E QUADRO CLINICO

As manifestacdes clinicas da AF costumam se iniciar apos trés meses de idade (SERJEANT,
1999). Ocorrem inumeras complicacdes como infeccdes, consideradas por alguns autores
como as mais frequentes, (DI NUZZO & FONSECA, 2004; GOMEZ-CHIARI, 2003),
alteracOes cardiovasculares, crises algicas, fadiga, fraqueza, palidez (MARTINS et al., 1998),

entre outras. A llustracdo 2 resume a fisiopatologia do quadro clinico.



16

lustragéo 2 - Quadro clinico da Anemia Falciforme

Sistema linfo-hematopoiético Sistema nervoso central
Anemia Acidente lsquémico transitério
Asplenia Infarto
Esplenomegalia crdnica (rara) Hemaorragia cerebral
Episddios de sequestro esplénico agudo

Cardiopulmonar

Pele Cardiomegalia
Palidez Insuficiéncia cardiaca
Letericia Infarto pulmonar
Ulcera de perna Preumaonia

Osteoarticular Urogenital
Sindrome mao-pé Priaprismo
Dores ostecarticulares Hiposteniria, proteintria
Osteomielite Insuficiéncia renal crinica
Mecrose asséptica da cabeca do fémur
Compressio vertebral Gastrointestinal ¢ abdominal
G natopatia Crises de dor abdominal

Cileulos biliares

Olhos Ictericia obstrutiva
Retinopatia proliferativa Hepatopatia
G laucoma
Hemaorragia Geral
retiniana Hipodesenvolvimento somatico

Retardo da maturacio sexual
Malor suscetibilidade a infecedbes

Fonte: ZAGO, M. A. e PINTO, A. C. S. Fisiopatologia das doencas falciformes: da mutagdo genética a
insuficiéncia de multiplos 6rgdos. Rev. bras. hematol. hemoter. 2007; 29 (3): 207-214

1.5 ANEMIA FALCIFORME NA INFANCIA

Mesmo quando sem sintomas neuroldgicos, 10% das criangas apresentam alteracbes nos

exames de imagem por ressonancia magnética do cranio (IRMc) (WANG e et al., 1998).

Em revisdo sobre as principais etiologias, manifestacbes neuroldgicas e achados de
neuroimagem, em criancas com sequela de AVE, Oliveira (2003) destacou que a DF ¢ a
principal causa. Este descreveu prevaléncia global de infarto, isquemia ou atrofia de 44%, na
idade média de dez anos. O autor concluiu que a prevaléncia da lesdo isquémica cerebral em
criangas com DF foi significativamente maior do que a relatada em décadas anteriores, em
parte devido ao avanco nas técnicas de imagem. Onze a 35% das criancas e jovens com DF
apresentaram infartos silenciosos identificados por IRMc, na auséncia de sintomas clinicos
observaveis (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 o genotipo HbSS,
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acometendo 27% destas criangas até os seis anos e 37% até os quatorze anos de idade (DE
BAUN & TELFAIR, et al, 2012).

De acordo com White et al. (2006), infartos silenciosos em criancas com DF podem ser
identificados por testes cognitivos com a sensibilidade de 75% e a especificidade de 76%. A
literatura apresenta diversos estudos que tém mostrado associac¢do entre infartos silenciosos e
déficits neuropsicoldgicos em pacientes com AF, como apontaram Berkelhammer, et al.

(2007) em revisao sobre o tema.

De acordo com Moser, et al. (1996), infartos silenciosos ocorrem com maior frequéncia na
substancia branca dos lobos frontal, temporal e parietal. Estas lesdes, isquémicas ou
hemorrégicas, sintomaticas ou assintomaticas, nas criangas, aumentam o risco de problemas
cognitivos e de aprendizagem (HELPS et al., 2003). Os principais déficits ocorrem na
atencdo, nas funcdes executivas, na coordenacao e na velocidade visuomotora (BROWN et
al., 2000).

As complicagbes neuroldgicas, como AVEs, infartos silenciosos e suas consequéncias sdo
progressivas, agravam as deficiéncias neuroldgicas funcionais e originam um quadro de
vasculopatia cerebral, comprometendo o desenvolvimento infantil e a qualidade de vida dos
pacientes (ANGULO, 2007).

1.6 ALTERACOES NEUROCOGNITIVAS NA DOENCA FALCIFORME

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

Estudos neuropsicoldgicos trouxeram esclarecimento sobre a cogni¢do de criancas falcémicas
com e sem franco comprometimento neuroldégico (BROWN et al., 1993; GOONAN et al.,
1994, citado por KRAL et al. 2001; SCHATZ e ROBERTS, 2005). Schatz et al. (2008)
descreveram que aproximadamente 25% das criancas falcémicas apresentaram déficits
cognitivos significativos. Dificuldades na sustentacdo da atengdo e na memoria operacional,
0s mais descritos, influenciam de forma negativa o desempenho escolar naguelas sem

sintomas neuroldgicos.
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Wang et al. (1993) avaliaram 344 criancas com AF menores de seis anos, através do
Screening de Desenvolvimento de Denver e observaram que escores questionaveis ou
inferiores foram os mais encontrados naquelas entre trés e cinco anos de idade, sugerindo
desenvolvimento cognitivo aparentemente normal somente até os trés anos de idade (WANG
etal., 1993).

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

Como anteriormente citado, as funcBes executivas e atencionais sdo as mais frequentemente
comprometidas nas criancas com francos acidentes vasculares encefélicos ou com infartos
silenciosos (BROWN, et al., 2000). Para estes autores, alteracdes nas medidas de atengéo,
concentracdo e de funcbes executivas sdo indices para a identificacdo de criancas com risco

de infarto cerebral.

Além do dominio cognitivo Atencao/Funcdes Executivas, Chapar et al. (1986), citados por
Kral et al. (2001), reportaram alta prevaléncia de déficits neuropsicoldgicos, em: coordenacdo
motora fina, percepcdo tatil-sensorial, percep¢do visual, integracdo visuomotora e de memoria
visual de curto prazo, em adolescentes com AF sem histérico de comprometimento
neurolégico em comparacdo a adolescentes saudaveis. Mdltiplos dominios cognitivos

comprometidos repercutem no status intelectivo.

Neste sentido, Swift et al. (1989) referiram baixo desempenho em avaliagdes de QlI,
mensuradas pelas escalas Wechsler de inteligéncia-revisada (WECHSLER, 1974) em criancas
e adolescentes. Midence et al. (1996) encontraram diferenca de até cinco pontos na escala de

Ql.

Steen et al. (2003) utilizando vers@o mais atualizada das escalas Wechsler 1l1-revisada (WISC
I11-R), encontraram quocientes de inteligéncia verbal e executiva menores do que a media da
populagéo geral. Wang et al., (2001) relataram que quando havia alteracdo na IRMc, a funcéo

neuropsicoldgica era deficitaria, sendo maior o declinio no indice de QI verbal.

De forma geral, segundo Kral et al. (2001), infartos silenciosos podem néo ser detectados ao
exame fisico e neurologico do paciente, mesmo quando ha rebaixamento no funcionamento

intelectual e em diversos dominios cognitivos como, linguagem e habilidades verbais, no
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processamento e velocidade visuoespaciais e visuomotores, na memoria, atencdo, funcdes
executivas e desempenho académico. Contudo, os infartos silenciosos poderdo ter
repercussdes no baixo rendimento académico e dificuldades na resolucdo de problemas no dia

a dia.

Por estas razdes, ha necessidade de avaliacdo neuropsicoldgica periddica para individuos com
DF, mesmo na auséncia de infartos cerebrais francos (RUFFIEUX et al. 2013; GOLD et al.;
2008; STEEN et. al, 2005; GRUENEICH et al., 2004).

1.6.1 AVALIACAO NEUROPSICOLOGICA NA DOENCA FALCIFORME

A avaliacdo do desempenho cognitivo € um importante recurso para 0 acompanhamento
escolar. E instrumento auxiliar no diagnostico de diferentes transtornos e déficits cognitivos.
Apesar da defesa de alguns pesquisadores em prol da testagem intelectiva (ARDILA, 1999;
ANASTASI e URBINA, 2000; CUNHA, 2002), sabe-se, atualmente, que as Funcoes
Executivas sdo os preditores mais importantes de sucesso académico e profissional (CORSO
etal., 2013; LEON et al., 2013; DIAMOND, 2013).

Para Anastasi (2000) e Cunha (2002) os classicos testes de inteligéncia medem habilidades
verbais e em menor propor¢do, habilidades para lidar com numeros e simbolos abstratos,
habilidades que predominam durante a aprendizagem escolar. Assim, a maioria dos testes
pode ser considerada medida de aptiddo escolar (ANASTASI, 2000; CUNHA, 2002),
enquanto a avaliacdo neuropsicologica ird medir as habilidades cognitivas separadamente em
busca do subcomponente da fungcdo comprometida (LURIA, 1966, citado por BRAGA et al.,
2006).

Nunes et al., (2010), em um relato de casos de duas criangas com AF que foram submetidas a
avaliagdo neuropsicoldgica de diversos dominios, demonstraram que as alteragdes ocorreram
em todas as funcdes, evidenciando envolvimento de ambos os hemisférios cerebrais, sendo
mais graves na crianca com AVE isquémico (dificuldades visuoespaciais e de linguagem) do
que naguela com ataque isquémico transitério (dispraxia motora, oromotora e desatencao
visual). Assim, pode haver gradacdo do espectro de manifestagdes cognitivas de grau leve a

profundo. Este estudo mostrou que mesmo o paciente com ataque isquémico transitério pode
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apresentar deficits cognitivos com risco de prejuizo no rendimento académico. Muitas destas
manifestacdes podem passar desapercebidas pelo clinico, embora o rendimento académico

possa servir como sinalizador do prejuizo cognitivo.

Schatz et al.(2005) e Nunes et al. (2010) tém enfatizado efeitos da DF no desempenho
académico, como repeténcia e necessidade de assisténcia educacional em classes especiais ou
tutoria. Scharz et al. (2001) observaram taxas de dificuldades escolares duas vezes maiores
nos pacientes com AF e infartos silenciosos do que naqueles sem infartos. A leitura, a mais
precocemente disciplina formal oferecida a crianca, € a primeira a sinalizar as dificuldades.
Nettles (1994) referiu existéncia de diferengas significativas nas habilidades de Leitura e de
Matematica em criancas com DF. Apesar de ser a primeira manifestacdo de dificuldade
cognitiva apresentada, a completa avaliacdo neuropsicolégica apontarad outras areas afetadas
gue, muitas vezes, sO se mostrardo comprometidas em anos mais avancadas de escolaridade,
mediante prejuizo académico pronunciado. De tal modo, o diagnéstico precoce se faz

indispensavel.

As baterias de avaliacdo neuropsicologica servem como importantes instrumentos para
verificacdo de déficits especificos de funcionamento cognitivo. Com a intencdo de promover a
inclusdo social e escolar, o pais defende o direito a escolarizacdo e inclusdo de todas as
criangas em escolas regulares. O objetivo da avaliagdo neuropsicoldgica é a compreensao do
funcionamento cognitivo do aprendiz para que o sistema de ensino possa tragcar metas
especificas para cada aluno e organizar ambientes e métodos para alcancar tais objetivos, e 0s
terapeutas possam direcionar as reabilitacdes. As avaliacGes sucessivas permitem avaliacdo do
desenvolvimento do aprendiz dentro do programa proposto e seus resultados embasariam

alteraces e ajustes no proprio programa (TESSARO, 2005).

Além da IRMc e avaliagdo neuropsicoldgica, outro exame é fundamental para pacientes com
DF. Estudos recomendam realizacdo do Doppler Transcraniano (DTC) para criangas
portadoras de DF entre dois a dezesseis anos, com o objetivo de identificar aquelas com alto
risco para AVEs e encaminhéa-las precocemente para transfusdo sanguinea, como tratamento
preventivo. Esta populacdo deve realizar o DTC com maior frequéncia quando identificada
alteracdo na velocidade do fluxo sanguineo cerebral (VFSC), acima de 200 cm/s. (LEITE et
al, 2012, CANCADO et al. 2011, SANCHEZ et al., 2010; ADAMS et al., 2005, ADAMS et
al. 1992).
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O DTC é técnica segura, ndo invasiva, confidvel, examinador dependente, portétil e de baixo
custo para avaliacdo do fluxo sanguineo cerebrovascular. Registra a velocidade do fluxo
sanguineo das principais artérias cerebrais e € aplicavel a todas as faixas etarias. Utiliza a
técnica do ultrassom para medir indiretamente o fluxo nas por¢des proximais das principais
artérias intracranianas, oferecendo informacdes dindmicas da circulacdo cerebral (BAKKER,
etal., 2014; AASLID et al., 1992).

No estudo STOP (Stroke Prevention Trial in Sickle Cell Anemia) foi observado que o risco
para AVEs nos individuos com DF poderia ser previsto a partir da medida de velocidade
média maxima de tempo do fluxo sanguineo das principais artérias cerebrais (NICHOLD et

al., 2001). O estudo classificou a VFSC conforme ilustrado no Quadro 1.

Quadro 1 - Classificacdo da velocidade do fluxo sanguineo cerebral na Doenca Falciforme

Velocidade do Fluxo Sanguineo Cerebral | Classificagao
<70 Baixa
70 - 170 cm/s, Normal
170 - 199 cm/s Condicional
> 200 cm/s Anormal

Fonte: Nichold et al., 2001.

O aumento da velocidade do fluxo sanguineo nos vasos cerebrais, avaliada pelo DTC, pode
indicar aumento do risco para AVE e necessidade de intervencdo para sua prevencao
(REEVES, et al., 2015). Estudos referiram que a hemotransfusdo regular reduz a
probabilidade do primeiro AVE, em criancas com DF e alteragdo na VFSC (LEITE et al,
2012, CANCADO et al. 2011, ADAMS et al., 2005). Velocidades acima de 170 cm/s e
abaixo de 70cm/s sdo considerados como patolégicas (NICHOLD et al., 2011). Atualmente
no Brasil, conforme predispde a portaria niUmero 473/26.04.2013, sobre o protocolo de uso do
Doppler Transcraniano para prevencdo de AVEs na DF, a transfusdo sanguinea deve ser
indicada para pacientes com VFSC a partir de 185 cm/s.

Estudos apontam o diagnéstico pelo DTC e Hemotransfusdo como padrdo ouro para a
prevencédo efetiva do primeiro AVE entre individuos falcémicos (WANG, 2007; ADAMS et
al., 1998). Ocorre reducdo acentuada do risco de AVE nas criangcas com DTC alterado e
transfusdes regulares, com a manutencio da HbS igual ou abaixo a 30% (ANGULO, 2007).
N&o foram observadas evidéncias na prevencdo de novos infartos, apés o primeiro AVE,

apesar de existirem relatos sobre a redugdo de recorréncias nas criangas com transfusoes
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regulares. (ANGULO, 2007; PLATT, 2006). Armstrong et al. (2013) relataram a
possibilidade do tratamento com Hidroxiuréia estar associado a reducdo da velocidade do

fluxo sanguineo cerebral e melhora no desenvolvimento cognitivo.

Leite et al. (2012) realizaram o DTC em 773 individuos falcémicos entre 2 e 16 anos.
Identificaram DTC foi normal em 681 (88,1%), condicional em 54 (7,0%), alterada em 31
(4,0%) e inconclusiva em 7 (0,9%). Resultados condicionais ou anormais foram
significativamente mais frequentes entre os pacientes com complica¢fes da DF do que entre

aqueles sem complicacbes (LEITE et al, 2012).

Em revisdo sisteméatica sobre funcdo cerebrovascular e cognicdo publicada em 2014
(BAKKER, et al. 2014), os autores identificaram que aumento na VFSC foi associado a baixo
desempenho cognitivo. Descreveram ainda que criancas que haviam apresentado historico de
risco na gestacdo e nascimento apresentaram VFSC baixa, também associada a resultados
cognitivos pobres.

Até 0 momento ha relativamente poucos estudos publicados correlacionando achados da DTC
e desenvolvimento neurocognitivo em criancas com DF. Dos treze estudos publicados
investigando a correlacdo entre VFSC e cognic¢do, oito apontaram relacdo entre DTC anormal
e alteracdo no desempenho cognitivo (BAKKER, et al. 2014).

Estudo multicéntrico foi publicado por Bernaudin et al., (2000) que avaliou Quocientes
Intelectivos Total, Verbal e Executivo de 173 criangas com AF, comparando com achados do
DTC. Foi observado que pacientes com DTC anormal apresentaram pior desempenho no QI
Executivo e no teste Arranjo de Figuras/WISC-III, em comparacdo a pacientes com DTC
normal. Em outro estudo, de Kral et al. (2003), criangas com AF e VFSC anormal medida
pelo DTC, revelaram menor QI Verbal em comparacdo aquelas com DTC condicional. Esses
autores apontaram que anormalidades no DTC podem prenunciar déficits cognitivos e
ressaltaram que fungdes alteradas, como atencédo sustentada e fungdes executivas, sdo indices
uteis de vasculopatia cerebral progressiva.

Em outro trabalho, Kral e Brown (2004) identificaram associacgéo entre disfuncdes executivas,
alteracdo na modulacdo emocional e inflexibilidade na resolucdo de problemas no grupo com
DTC anormal, tendo este pior desempenho em comparacdo ao grupo com DTC condicional.
Os autores utilizaram o instrumento de rastreio comportamental Behavior Assessment System
for Children. Outro estudo, conduzido por Hogan et al. (2006) concluiu que quanto maior a
VFSC em criangas com AF aos nove meses de idade, maior o risco para atraso no
neurodesenvolvimento pela escala Bayley Infant Nerovelopmental Screennig.
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Sanchez et al. (2010), identificaram correlagdo entre aumento da VFSC no DTC e déficit nos
testes de linguagem relacionados a sintaxe. O estudo realizado em Camardes avaliando
individuos entre 6 e 24 anos, demonstrou que aqueles com VFSC anormal apresentaram pior
desempenho cognitivo na memoria (RUFFIEUX et al. 2013), e o desempenho foi 80% pior
em outras fungdes avaliadas (atencdo, fungdes executivas, memdria e habilidades sensério
motoras) em comparagdo ao grupo controle e pacientes com DTC sem alteragdes. Por outro
lado, cinco estudos ndo encontraram correlacdo entre alteracdo na VFSC, déficit intelectivo
e/ou cognitivo (ONOFRI et al., 2012; AYGUN et al., 2011; STROUSE et. al 2006; KRAL et
al. 2006; HIIMANS et al., 2011)

Desta forma, pode-se concluir que o beneficio do rastreio com o DTC é bem estabelecido para
indicar tratamento precoce e prevenir disfuncbes cognitivas, promovendo melhor desempenho
educacional (WANG, 2007). Exames para acompanhar a evolu¢do neurocognitiva das
criancas e adolescentes portadores de DF podem ajudar a prevenir a ocorréncia de alteracoes
cognitivas e assim, possibilitar-lhes melhores oportunidades de tratamento, adaptacdo escolar

e social.
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2 OBJETIVOS
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2.1 GERAL

Avaliar as funcgdes cognitivas e quociente intelectivo de criangas e adolescentes com Anemia

Falciforme.

2.2 ESPECIFICOS

(1) Mensurar o desempenho de individuos com AF nos dominios cognitivos especificos:
Atencdo/ FuncOes executivas, Linguagem, Processamento Visuoespacial, Funcéo
sensdriomotora e Memoria/Aprendizado, acessados pela Avaliacdo Neuropsicologica do
Desenvolvimento NEPSY-II.

(2) Analisar gualitativamente o desempenho de individuos com AF nos dominios cognitivos
especificos: Atencdo/ Funcdes executivas, Linguagem, Processamento Visuoespacial, Funcéo
sensoriomotora e Memoria/Aprendizado, acessados pela Avaliagdo Neuropsicolégica do
Desenvolvimento NEPSY-II.

(3) Estimar o nivel intelectual de criancas e adolescentes com Anemia Falciforme.

(4) Delinear o perfil comportamental e identificar presenca de diagnésticos baseados Manual
Diagnostico e Estatistico de Transtornos Mentais (DSM-IV), avaliados pelo Inventario de
Comportamentos da Infancia e Adolescéncia (CBCL).

(5) Caracterizar os casos estudados em relacdo a aspectos socioecondmicos e clinicos

cerebrovasculares relacionados a DF.
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3 METODO
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3.1 DESENHO DO ESTUDO

Estudo observacional, descritivo, do tipo casuistica hospitalar. Faz parte de projeto de
pesquisa maior, em andamento, sobre a evolucdo clinica de individuos com DF, entre dois a
vinte anos, portadores dos diferentes gendtipos da doenca. Este visa acompanhar
prospectivamente as manifestacGes clinicas e laboratoriais da DF e compara-las com
resultados do DTC.

3.2 LOCAL DO ESTUDO

Realizado no Ambulatério de Neuropsicologia do Servico de Neurologia Pediatrica do
Complexo Hospitalar Universitario Professor Edgard Santos (C-HUPES) da Universidade
Federal da Bahia.

3.3 VARIAVEIS EM ESTUDO

Variaveis Independentes: idade; sexo; nivel socioeconémico; escolaridade da crianca;

escolaridade materna.

Varidveis Dependentes: resultados dos testes neuropsicolégicos obtidos pela Avaliacdo
Neuropsicoldgica do Desenvolvimento- NEPSY-II (Atencdo/ Funcdo executiva, Linguagem,
Processamento Visuoespacial, Funcdo sensoriomotora, Memoria e Aprendizado), QI
Estimado obtido pelas escalas Wechsler-111, Avaliacdo comportamental (CBCL) e resultados
do DTC.

3.4 AMOSTRA

Participaram deste estudo 15 criancas, com idades entre 6 a 16 anos, portadoras de Anemia
Falciforme, procedentes do Ambulatério de Hematologia Pediatrica e do Ambulatorio de
AVC na Infancia do C-HUPES, com diagnostico firmado por exame laboratorial de

eletroforese de hemoglobina, com a presenca de genotipo HbSS, que haviam realizado DTC.
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3.5 CRITERIOS PARA PARTICIPACAO

3.5.1 Critérios de inclusao

Criancas e adolescentes com diagnostico laboratorial por eletroforese de hemoglobina,
gendtipo HbSS, acompanhadas nos Servicos de Hematologia Pediatrica e AVC na Infancia do
C- HUPES.

3.5.2 Critérios de exclusao

Criancas com deficit visual ou auditivo; epilepsias; historia de traumatismos cranianos,
meningite ou intoxicacOes; historia gestacional/neonatal de sofrimento andxico; prematuras;
com baixo peso de nascimento; em uso de medicamentos psicotrépicos; sindromes genéticas

concomitantes ou condi¢Oes que inviabilizassem a aplicacdo dos testes psicométricos.

Foram identificados 38 casos potenciais para participacdo do estudo. Apds contato telefénico
e questionamentos realizados sobre interesse e possibilidade de participacdo no estudo, cinco
candidatos declinaram em relacdo ao convite, trés devido a residirem em cidades distantes e
ndo poderem comparecer no periodo proposto e, dois, devido ao quadro clinico instavel que

inviabilizaria a participacdo. Trés candidatos ndo foram localizados.

Trinta candidatos foram convidados a participar e foi agendada entrevista com responsaveis.

Entretanto, destes, oito ndo compareceram, mesmo apds diversas tentativas de remarcacao.

Dos demais, cinco iniciaram avaliacdo e abandonaram. Destes, dois justificaram auséncias por
dificuldades em relacdo a disponibilidade para levar o filho (por terem outros filhos para
cuidar e outros compromissos), um, por internacbes constantes, um, por dificuldade
relacionada a transporte (residia em cidade de interior) e dois ndo especificaram motivos (ndo

responderam as tentativas de contato).

Destes 30, 17 concluiram o protocolo da pesquisa, contudo, dois foram excluidos. Um destes
a mae informou posteriormente que a crianga apresentou convulsao febril na primeira infancia

e outra por ter informado tardiamente sofrimento por hipdxia perinatal.
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O percurso amostral é descrito no Fluxograma 1:

Fluxograma 1- Percurso amostral

Casos potenciais
n=38

Excluidos Convidados Nao encontrados
5 n=30 3

Agendados
n=30

N&o compareceram Avaliados Descontinuagéo
n=8 n=17 n=5

Excluidos Participantes
n=2 n=15

3.6 PROCEDIMENTOS

Os participantes, que haviam realizado o DTC, acompanhados no Ambulatorio de
Hematologia, e Ambulatério de AVC na Infancia, foram informados por equipe sobre o
estudo, e encaminhados ao Ambulatério de Neuropsicologia, onde eram esclarecidos e
convidados a participarem da pesquisa. Tambem houve divulgacdo da pesquisa no espaco
fisico do servico de Pediatria do C-HUPES.

No primeiro contato, os pais foram informados sobre a pesquisa e ap0s triagem para
verificacdo dos critérios de inclusdo e exclusdo foram convidados a assinar, em duas vias,
apos leitura, compreensdo do estudo e oportunidade de esclarecimento de ddvidas, o Termo

de Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo A).
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As criangas e adolescentes foram informadas sobre as atividades que seriam realizadas através

de exemplos e o0 seu assentimento verbal foi confirmado na presencga dos responsaveis.

Apds o consentimento e assentimento, a pesquisadora coletou informagdes clinicas com a

utilizacdo de Anamnese (Anexo B) e informacdes Socioeconémicas (Anexo C).

Os testes foram aplicados pela pesquisadora e outras trés psicélogas treinadas, de forma que,
durante a coleta de dados, a pesquisadora tivesse acesso a apenas parte das informacées. De
tal modo, caso a pesquisadora realizasse entrevista de Anamnese, ndo realizaria avaliacdo
cognitiva e vice-versa. Esta medida ocorreu com objetivo de manter imparcialidade em

relacdo a testagem neuropsicoldgica.

Os resultados do DTC foram fornecidos por médico responsavel apenas apos a finalizacdo das

avaliacBes cognitivas.

3.7 COLETA DE DADOS

Os participantes e seus responsaveis compareceram ao Ambulatério Professor Francisco
Magalhdes Neto com hora marcada. Foram realizadas no minimo dois encontros e no maximo
quatro, de uma hora e meia de duracdo cada, com intervalo para descanso e lanche fornecido
pela pesquisadora a crianca. O tempo para descanso variava entre quinze a vinte minutos a

depender da disposicao do avaliando.

O numero de testes aplicados por sessdo dependia da velocidade de resposta da crianca, que
se mostrou diminuida em alguns casos, principalmente nas criancas com sequelas

neuroldgicas.

Durante as sessfes foram aplicados os subtestes do NEPSY-1l e Vocabulario e Cubos do
WISC-IIIl. Esses procedimentos demandam respostas verbais ou executivas (desenhar,
apontar, construir e organizar fichas) e ndo apresentam risco ou procedimento invasivo para
0s participantes. Caso fossem observados sinais de cansago ou 0s participantes se queixassem,

a avaliacéo era interrompida.
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3.7.1 Instrumentos para coleta de dados

e Questionario de Anamnese (Anexo B).
 Critérios Brasil de Classificagdo Socioeconémica da ABEP (Anexo C).

o Avaliacdo Neuropsicologica do Desenvolvimento (NEPSY-II).

o Escala de Inteligéncia Wechsler para Criancas - WISC-11l - Quociente Intelectivo

Estimado.
o Inventario de Comportamentos da Infancia e Adolescéncia (CBCL) (Anexo D).
o Caderneta de Saude da Crianga.
e Boletim Escolar.

« Resultado do Doppler (velocidade do fluxo sanguineo cerebral).

Através de entrevista de Anamnese (Anexo B) aplicada aos responsaveis, Boletim escolar e
Caderneta de Salde da Crianca, foram obtidas as informaces da historia gestacional,
neonatal, desenvolvimento neuropsicomotor, histérico educacional e caracteristicas clinicas
cerebrovasculares da DF.

Na mesma ocasido era aplicado Critério Brasil de Classificacdo socioecondmica desenvolvido
pela ABA — Associagdo Brasileira de anunciantes e ABIPEME (Anexo C) e fornecidas
orientagdes para preenchimento do CBCL, realizado enquanto aguardavam a avaliagdo do (a)
filho (a).

Apdbs entrevista com responsavel, o sujeito era convidado a iniciar avaliacdo cognitiva
individual, realizada em sala apropriada para testagem, com condi¢des de iluminacdo e som

adequadas, sem presenca de distratores.

3.7.1.1 Avaliacéo neuropsicoldgica do desenvolvimento- NEPSY-11

O NEPSY-II, Avaliacdo Neuropsicologica do Desenvolvimento (KORKMAN, KIRK e
KEMP, 1998, traduzido por ARGOLLO et al., 2009) é bateria neuropsicologica do
desenvolvimento normatizada em oito paises (Estados Unidos, Colémbia, Zambia, Australia,
Finlandia, Franga, Suécia e Noruega (KORKMAN, 2001, citado por ARGOLLO et al., 2009)
que esta atualmente na segunda versdo, recentemente adaptada e validada no Brasil,

aguardando publicacéo.
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O NEPSY-II (KORKMAN, KIRK e KEMP, 2007) oferece abordagem ampla e flexivel para

avaliacdo neuropsicologica, e foi especificamente desenhado para avaliar criangas entre 3 a 16

anos de idade. A bateria é dividida em 36 subtestes, divididos em seis dominios cognitivos.

Cada dominio compreende um conjunto de subtestes, os dominios sdo: Atencdo/ Funcao

executiva, Linguagem, Processamento Visuoespacial, Funcdo sensériomotora, Memoria e

Aprendizado e Percepc¢édo Social.

Diversas investigacdes utilizando o NEPSY-II, nas versdes finlandesa e americana

reportaram-na como o principal instrumento de avaliacdo neuropsicoldgica e demonstraram

sua capacidade de identificar e predizer distirbios do desenvolvimento primarios e
secundarios, lesdo congénita ou adquirida cerebral (ERIKSSON, 2003; QVIST et al., 2002;
KOLK e TALVIK, 2000; KORKMAN e PELTOMA, 1991, citados por ARGOLLO et al.,

2009)

Para o presente estudo foram selecionados 15 subtestes para investigar as fungdes cognitivas.

N&o foram incluidos subtestes do dominio Percep¢do Social, uma vez que dificuldades nas

habilidades sociais ndo estdo comprometidas nos portadores de DF (WANG, 2001).

No Quadro 2 sdo descritos subtestes aplicados neste estudo e respectivas fungdes avaliadas.

Quadro 2 - Descricao de subtestes e funcdes avaliadas pelo NEPSY-II

Subtestes

Descricdo

Funcéo cognitiva avaliada

Atencéo Auditiva

O avaliando deve tocar no circulo apropriado ao
escutar palavra-alvo dentre diversas palavras.

Atencdo auditiva, seletiva e
sustentada.

Conjunto de Respostas

O avaliando deve tocar no circulo apropriado ao
escutar palavra-alvo dentre diversas palavras,
entretanto a palavra alvo é diferente da cor do
circulo.

Flexibilidade mental, inibi¢do
de resposta e memobria
operacional.

Fluéncia em Desenhos

Realizar o maior nimero possivel de desenhos
ligando cinco pontos, dentre do limite de tempo.

Flexibilidade mental.

Inibindo respostas

Atencao/Funcoes Executivas

Composto de trés tarefas, onde sdo apresentadas
formas ou setas pretas e brancas:

1. Nomear forma ou dire¢do
2. Inverter nomeacdo da forma ou direcdo

3. A nomeagdo da forma ou direcao dependera da cor
do estimulo.

1. Velocidade de nomeagédo

2.Habilidade de inibir respostas
automaticas em favor de
respostas novas

3. Flexibilidade mental para
trocar os tipos de respostas.

Memoria para Lista de

O avaliando escuta a repeticdo de lista de palavras

reconta livremente e posteriormente sdo feitas

e Memoria verbal (imediata e

g, Palavras em cinco ensaios e relata palavras aprendidas. Apds | tardia), ritmo de aprendizagem

_§ .g escuta nova lista e refere palavras desta. | e interferéncia de novo

g *g (imediata e tardia) Posteriormente recorda lista inicial. aprendizado.

5_ g Memoria Narrativa O avaliando escuta uma histdria e posteriormente a | Memoria  para  organizar
<

material verbal em recordagdo
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perguntas sobre detalhes ndo lembrados. livre, com pistas e
reconhecimento.
Memoéria para Desenhos Sdo0 mostradas paginas com desenhos abstratos, o | Memoria imediata e tardia para
estimulo é removido e 0 examinando recebe cartdes | material visual e espacial.
(imediata e tardia) com desenhos para organizar numa grade com a
mesma localizagdo mostrada.
Compreendendo Deve-se apontar para o estimulo apropriado | Habilidade de perceber,
Instrugdes conforme instrucéo verbal processar e executar instrucdes
orais de complexidade sintatica
crescente.
Nomeando Réapido Nomeacdo réapida de formas, cores e tamanhos, letras | Velocidade de acesso
g e numeros na ordem. semantico e produgdo de
2 nomes.
> - ~ R A . . .
=2 Processamento Identificacdo de palavras por meio de seus | Consciéncia fonolégica.
T Fonoldgico segmentos e teste de supressdo ao nivel da
segmentacdo da palavra (silabas) e dos sons das
letras (fonemas)
Produzindo Palavras O examinando deve produzir quantas palavras | Produtividade verbal para gerar
possivel, conforme categorias especificas. palavras dentro de categorias
especificas.
Flechas Dentre vérias flechas distribuidas em volta de um | Habilidade para julgar
alvo, deve-se indicar flechas que apontam para o | orientagGes de linhas.
= centro do alvo.
'g Quebra-cabegas Mostra-se uma figura com uma grade contendo Rotacdo mental, anélise
< geométricos varias formas. O examinando deve combinar duas visuoespacial e atengdo a
§ formas de fora da grade com duas formas de dentro. detalhes.
[72]
2
o Precisdo Visomotora Desenhar linhas dentro de trajetéria o mais réapido | Velocidade e precisdo
% possivel. grafomotora.
g Imitando  Posi¢gBes das | Reproduzir posi¢do das méos e dedos do aplicador. Anélise visuoespacial,
:g Méos programacao motora e
2 feedback cinestesico.
5

Fonte: Korkman, Kirk & Kemp, 2007

Os resultados obtidos pelos participantes foram caracterizados conforme faixas de percentis e

classificacfes do NEPSY-I11, conforme descrito abaixo (Quadro 3).

Quadro 3 - Classificagdo do Desempenho no NEPSY-II por faixas de percentis

Percentil no NEPSY-11 Classificacdo
<25 Inferior
26-75 Médio
76-99 Superior

Fonte: Korkman, Kirk & Kemp, 2007
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3.7.1.2 Escala de Inteligéncia Wechsler para Criancas - WISC-111

As Escalas Wechsler sdo os instrumentos mais conhecidos de avaliagdo do Quociente
Intelectivo — QI. Permite andlise de varias dimensGes da habilidade cognitiva e possui
validacao para a populacéo brasileira (FIGUEIREDO, 2002).

Para este estudo foi empregada a forma abreviada para QI estimado do WISC-III
(WECHSLER, 1991). O QI Estimado é uma triagem do desempenho intelectual de criancas
brasileiras (Mello, et al. 2011). Para este célculo, sdo utilizados os subtestes VVocabulario
(dominio verbal) e Cubos (dominio executivo). No subteste Vocabulario a crianca deve
conceituar as palavras lidas pelo examinador com o objetivo de investigar a aquisi¢édo de
conhecimento seméntico. No subteste Cubos a crianga deve construir modelos com cubos de
duas cores a partir de uma imagem, cuja finalidade € avaliar a habilidade visuoconstrutiva e
espacial. O Quociente intelectual é obtido pela soma dos pontos ponderados destes dois

subtestes.

No Quadro 4 consta aclassificagdo das faixas de nivel intelectivo pelo WISC-III.

Quadro 4 - Classificacdo das faixas de Quociente Intelectivo pelo WISC-III

indice de QI Classificacio
<79 Inferior
80-119 Médio
>120 Superior

Fonte: Figueiredo, 2002

3.7.1.3 Inventario de Comportamento da Infancia e Adolescéncia

O Inventario de Comportamento da Infancia e Adolescéncia, mais conhecido como Child
Behavior Checklist (CBCL), é um questionario que compreende 113 itens desenvolvido 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 comportamento é avaliado
pelos pais que respondem a perguntas sobre o que observam no comportamento da crianga
ou do adolescente (GERENCER, 2003; BORDIN, et al., 1995).
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No Quadro 5 s&o descritos os problemas comportamentais e sua caracterizagéo.

Quadro 5 - Caracterizacdo de Sintomas avaliados pelo CBCL

Sintomas Breve descri¢do do contelido dos itens
Ansioso/Deprimido Humor infeliz, chateado ou deprimido; choro frequente, relato verbal de ideacdo
suicida; tensdo nervosa.
Retraido Prefere ficar sozinho, retraido ou isolado; ndo se envolve com outras pessoas.

Comportamento agressivo Questionador; comportamento cruel com pessoas ou animais; faz bullying;
agressoes fisicas.

Problemas de atengéo Comportamento impulsivo (atos impensados); dificuldade de concentracéo;
inquietacdo; desatencéo.

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

Problemas sociais N4o se relaciona bem com outras criangas; ndo é querido por outras criangas.

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

Comportamentos atipicos Escuta sons ou vozes ausentes; age de forma confusa; vé coisas ausentes.

Fonte: Bordin et al., 1995

Este instrumento permite a categorizacdo de diagnodsticos dos Transtornos: Depressivo, de
Déficit de Atencdo/Hiperatividade, de Conduta, Desafiante Opositor, de Ansiedade, dentre
outros (GERENCER, 2003).

E utilizado internacionalmente e possui validacio para a populacdo brasileira (BORDIN et al.,
1995). A classificacdo adotada foi baseada nos pontos de corte definidos pelos estudos de

validacdo (BORDIN et al., 1995) conforme quadro abaixo:

Quadro 6 - Classificacdo de Escores do CBCL

Escore T | Percentil Classificacéo
<64 <85 Normal
65-69 86-96 Limitrofe
> 70 >97 Clinico

Fonte: Bordin et al., 1995

No presente estudo, os sintomas foram dicotomizados nas categorias: 1) “Presente” (escore T
> 65), englobando categorias “Limitrofe” e “Clinico” e 2) “Ausente” (escore T < 64),

condizente a categoria “Normal”, para facilitar a compreensao dos resultados.
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3.7.1.4 Doppler Transcraniano

O DTC foi realizado por médico neuropediatra especializado e experiente, em ambiente
calmo, sem sedacdo. Foi utilizado o dispositivo Doppler pulsado com sonda de 2-MHz,
método baseado no sistema Doppler de emissdo pulsada de ondas de baixa frequéncia que
atravessam o cranio integro (ADAMS et al. 1998).

Registrou-se a VFSC maxima da artéria cerebral média (ACM) em ambos os hemisférios e foi
escolhida para analise, a maior média de velocidade de fluxo sanguineo por tempo-medio.

De acordo com Adams (2005), velocidades elevadas no fluxo sanguineo cerebral tém sido
verificadas primariamente na ACM. Segundo Sanchez et al., (2010) isto ocorre porque a
ACM é a maior fonte de oxigénio para areas do cérebro associadas a linguagem. Kral et al.
(2006) identificaram maior parte (51, 9%) da elevacdo da VFSC em criancas e adolescentes
com DF nas ACMs.

Para todos os participantes foi utilizado o resultado do DTC realizado no mesmo periodo da
avaliacdo neuropsicologica, inclusive aqueles com histérico de AVEs, visto que, ndo foi
possivel acessar resultados do exame prévio ao primeiro AVE, nem realizada avaliacdo
neuropsicoldgica anterior. O intervalo de tempo entre realizacdo do DTC e avaliaghes
cognitiva, intelectiva e comportamental variou entre zero a sete meses, de forma semelhante a
estudos prévios (HIIMANS et al., 2011; AYGUN et al, 2011; SANCHEZ et al, 2010; KRAL
et al., 2006, KRAL&BROWN, 2004)

Os resultados foram descritos conforme classificagbes da VFSC de pacientes com DF,
definidas po Nichold et al. (2001). Velocidades de fluxo sanguineo cerebral baixa,
condicional ou anormal foram consideradas como alteradas, como descrito em estudos
anteriores (BAKKER, et al. 2014).

3.8 PROCEDIMENTOS PARA ANALISE DE DADOS

Foi aplicada estatistica descritiva para a maior parte os dados coletados.

Para os dados obtidos na Anamnese e Classificacdo Socioecondémica foram calculadas e
descritas frequéncias.

Os resultados apresentados pelos participantes na Avaliacdo Neuropsicoldgica do
Desenvolvimento (NEPSY-II) foram comparados a resultados da amostra do estudo de

validacdo brasileira do teste (cedidos pela autora), composta por 1074 criancas e adolescentes
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com desenvolvimento tipico, da mesma faixa etaria, sendo 551 matriculados em escolas
publicas e 523 em escolas particulares, provenientes das cidades de Salvador-BA, Jacobina-
BA, S&o Paulo- SP e Ribeirdo Preto-SP. Os resultados dos testes obtidos do banco de dados
da validacdo foram convertidos em percentis para as faixas de idade deste estudo.

O desempenho neuropsicolégico dos individuos com AF serd apresentado em conjunto e
individualmente. O ndmero de participantes avaliados por funcdo/subteste serd informado na
frequéncia total de cada resultado, uma vez que, alguns subtestes nao sdo aplicaveis a todas as
idades, destarte, pode-se verificar menor numero de casos avaliados para algumas variaveis. O
caso 7 apresentou dificuldade para execugdo de alguns subtestes, conforme especificado nas
tabelas.

Nos subtestes Atencdo Auditiva e Conjunto de Respostas Auditivas além dos escores totais,
que se referem ao numero de respostas corretas, sdo avaliadas diferentes modalidades de
erros, a saber: erros por omissdo (erros por ndo perceber estimulos e ndo responder quando
necessario), erros por acao (falhas por responder indevidamente, quando ndo esperado) e erros

de inibicdo (erros por nao conseguir inibir resposta automatica).

Os resultados da Escala de Inteligéncia Wechsler para Criancas - WISC-I11 foram comparados
a amostra de validacdo brasileira do teste (WECHSLER, 1991). Foi utilizado o QI estimado

conforme citado por Mello et al., 2010.

Os dados do Inventario de Comportamentos da Infancia e Adolescéncia (CBCL) foram
avaliados com base no estudo de validacdo para a populagéo brasileira, com a utilizacdo de
software especifico (BORDIN, 2001).

3.9 CUIDADOS ETICOS

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital Universitario
Professor Edgard Santos, como parte de estudo maior sobre Doencga Falciforme sob o0 nimero
de parecer 314.636 (Anexo E).

Todos os dados coletados foram mantidos em sigilo. Os familiares receberam relatério
informativo sobre desempenho obtido na avaliagdo neuropsicoldgica. A pesquisadora se
dispds a realizar devolucdo individual dos resultados na entrega dos relatérios. Foram

fornecidas orientacdes para familiares e escola, verbalmente e por escrito, para minimizar as
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dificuldades cognitivas e escolares quando encontradas e encaminhamentos a terapias para 0s
déficits observados.

O servico de Neuropsicologia foi disponibilizado aos participantes e suas escolas para
possiveis demandas futuras.
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4 RESULTADOS
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4.1 CARACTERIZACAO SOCIOECONOMICA

Dentre os casos estudados, 9/15 eram do sexo masculino, com média de idade de 10 anos e
variacdo de idades entre 6 e 16 anos. Doze dos 15 participantes apresentaram lateralidade
destra e 3/15 lateralidade sinistra apos AVE a esquerda.

O nivel socioecondmico mais frequente foi B (10/15).

Nove em 15 eram estudantes de escola particular regular no periodo da avaliacdo e 8/15
apresentaram adequacdo série-idade, e os demais (7/15), historico de repeténcias escolares.
Dos 15 participantes, 10 possuiam histérico de dificuldade de aprendizagem relatado por
familiares e educadores. Os familiares de nove criangas relataram necessidade de
acompanhamento educacional especializado, devido as dificuldades escolares.

A média de anos de estudo das mées foi de 10 anos, variando entre 4 a 16 anos. Nove maes
concluiram o Ensino Médio. Destas, uma concluiu o Ensino Superior e uma o0 estava
cursando.

As caracteristicas de cada caso encontram-se descritas na Tabela 1.

4.2 CARACTERIZACAO CLINICA

A idade média de diagnéstico da Doenca Falciforme (HbSS) foi de cinco meses. Oito
pacientes foram diagnosticados ao nascimento. O inicio do tratamento ocorreu em média aos
sete meses de vida. Todos participantes estiveram internados devido a complicacdes da
Anemia Falciforme por no minimo trés vezes.

Até a data da avaliagdo, 14/15 haviam realizado o minimo de duas hemotransfusées e 7/15
mais de 30. Dez dos 15 utilizavam hidroxiuréia.

Seis dos 15 apresentaram pelo menos um AVE isquémico, e 3/15 mais de um episodio. Um
em15 apresentou infarto isquémico silencioso confirmado por IRMc.

Em relacdo as alteracBes na VFSC, 4/15 apresentaram alteracdo na Artéria Cerebral Média
Direita (ACMD), e 4/15 na Esquerda (ACME), e 3/15 em ambas as artérias medida pelo
Doppler Transcraniano (DTC). Dos seis participantes com historico de AVE, trés
apresentaram alteracdo na VFSC. Os dados clinicos e do DTC de cada participante podem ser

verificados a seguir na Tabela 1.
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Em resumo, 5/15 participantes apresentaram algum tipo de alteracdo na VFSC, sendo 2/15,
VFESC baixa, 1/15, VFSC anormal e 2/15, condicional.
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Tabela 1 — Caracterizacao socioeconémica e clinica das criancas e adolescentes com Anemia Falciforme

Participante

Caracteristicas 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 | 11 | 12 | 13 | 14 | 15 f

Sexo F F M F M M M M F M F M M F M 9M:6F
Idade 12 | 12 | 13 8 10 8 15 | 16 | 14 7 7 10 7 10 m=10 (6-16)
Lateralidade destra S S S S S N N S S S S S N S S 12/15
Tipo de Escola PB | PR | PB|PR|PR|PB|PB|PB|PR|PR|PR|PB|PR|PR]|PR 9PR:6PB
Adequac&o série-idade N N N S S S N N N N S 8/15
Dificuldade de Aprendizagem S S S N N N S N S S N S 10/15
Anos de estudo da mée NR | 4 12 | 16 | 12 | 8 12 | 12 | 14 4 12 | 8 6 10 | 12 m=10 (4-16)
Nivel socioeconémico B B B A B Cc C B A B B B B B Cc B =10/15
Idade do Diagndstico (meses) 36 4 4 0 0 12 0 0 0 0 m=5
Idade de inicio do tratamento (meses) | 36 9 0 15 1 0 11 4 12 6 1 2 6 0 2 m=7
Internamentos >10|>10|>10 |>10| 4 |>10| 3 |>10|>10|>10| 4 4 |>10 | >10 | >10 15/15
Hemotransfuséo >30 [ >30(>30| O 4 |>30|>30| 5 6 5 7 7 |>30|>30] 2 14/15
Hidroxiuréia S S N S S S S N S S N S S N N 10/15
AVE isquémicos S S N N N S S N N N N N S S N 6/15
Hemisfério cerebral AVE D D N N N E E N N N N N E D N | D=3/15; E=3/15
NUmero de AVEs 1 1 0 0 0 2 1 0 0 0 0 0 5 2 0
Infarto silencioso N N N N N N N N S N N N N N N 1/15
VFSC (ACMD) NO | NO | NO|NO | NO|INO| B |[NO|[NO|CO|NO|CO| B |NO|NO 4/15
VFSC (ACME) AN | NO | NO | NO[NO|NO| B [NO|NO|CO |NO|NO| B |NO|NO 4/15
Doppler alterado S N N N N N S N N S N S S N N 5/15
Legenda: M - masculino; F - feminino; S - sim; N - ndo; NR - ndo relatado; PB - publica; PR - particular; m - média (variagédo); f — frequéncia; D

— direito; E - esquerdo; B — baixa; NO — normal; AN — anormal; CO- condicional.
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4.3 QUOCIENTE INTELECTIVO

No presente estudo foi estimada a medida de nivel intelectivo geral, a partir das provas verbal
e da visuoconstrutiva do WISC-I1I (MELLO et al., 2011). Assim, foi observado que 10/15 dos
participantes apresentaram QI dentro da média e 4/15 obtiveram desempenho inferior a média
(casos 1, 2, 6 e 7), destes, trés com desempenho limitrofe (escores entre 70 a 79). O caso 11
apresentou resposta superior. A média de QI da amostra foi de 88,5.

O desempenho foi inferior em 3/15 e 5/15 nos subtestes VVocabulario e Cubos do WISC-III,
respectivamente. Resultados inferiores em um dos dois subtestes ou em ambos foram obtidos
apenas por participantes com AVE.

Os trés casos que apresentaram resultado inferior no subteste VVocabulario possuiam histérico
de AVE a esquerda (casos 6, 7 e 13) e dos cinco que apresentaram desempenho inferior no
subteste Cubos, trés tiveram AVE a direita (casos 1, 2 e 14) e dois a esquerda (casos 6 e 7)
(ver Tabela 2).



Tabela 2 - Quociente Intelectivo Estimado e subtestes do WISC-III

Participante

Variaveis

8

9

10

11

12

13

14

15

F

Ql

77

94

100

91

103

85

123

91

80

83

106

m=88,5
dp =15,6
md =91
min = 56
méax = 123

Vocabulario

10

11

19

m=28,6
dp=33
md =8
min=4
max = 19

Cubos

12

12

13

m=7.2
dp=3,3
md=7
min=1
max =13
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Legenda: m - média; dp — desvio padrdo; minimo — min.; maximo — max; mediana — md; F — frequéncia; valores de referéncia para QI (inferior:
< 79; média: 80-109; superior >120); valores de referéncia os subtestes Vocabulario e Cubos (inferior: < 6; media: 7-13; superior: >14);

Resultados inferiores em negrito.
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4.4 AVALIACAO NEUROPSICOLOGICA DO DESENVOLVIMENTO-NEPSY-II

4.4.1 Atencdo e Funcdes Executivas

Sete em 15 participantes tiveram resposta inferior no subteste Atencdo Auditiva. A maioria
apresentou resultados compativeis com a idade no nimero de erros por omissao de resposta
(9/15), por erros por acdo impulsiva (11/15) e por falhas para inibicdo da acao (13/15).

No teste Conjunto de Respostas Auditivas, 10/14 participantes apresentaram resposta inferior
a média para a idade. Quando avaliados os tipos de falhas, pode-se verificar que 10/14
apresentaram mais falhas por omissdo de estimulos e 7/14 mais erros por acdo do que a
média. A maior parte dos participantes (9/14) conseguiu inibir respostas automaticas
indevidas. Mas, no subteste Inibindo Respostas, 10/14 participantes apresentaram
desempenho abaixo da média na capacidade de inibicdo comportamental e flexibilidade
cognitiva. Baixo desempenho também foi observado em outro subteste de Flexibilidade
Cognitiva (Fluéncia em Desenhos), onde 9/11, obtiveram resultados inferiores estando os
casos 6 e 11 com resultados dentro da média.

Dois participantes (casos 8 e 9) apresentaram desempenho dentro da média em todas as
funcdes avaliadas deste dominio, o que indica funcionamento preservado na Atencdo/Funcdes
Executivas, e um caso (caso 7) apresentou resultados abaixo da média em todos os subtestes e
variaveis deste dominio. Nove em 15 participantes apresentaram resultados inferiores em pelo
menos 3/4 subtestes que avaliavam Atencdo/Fungdes Executivas, indicando alteracdo nestas
fungBes. N&o houve resultados acima da média.

Os resultados dos subtestes estdo descritos por sujeito na Tabela 3.
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Tabela 3 — Desempenho nos subtestes de Atencdo/Fungdes Executivas do NEPSY-II

Participante

Subtestes NEPSY-II 1 12| 3 4 5 6 7 8 9 |10 ] 11 |12 | 13 | 14 | 15 F
Atencdo Auditiva Corretos <2| 2|75 26|26 |5 |<2|50 |50 |25| 75 |26 |<2|25| 26 |I=7/15
M=8/15
Atencdo Auditiva Erros por A¢do <250 50|50 |50 |<2|<2|50|50 |25 |50 |50]| 7 |50 50 |I=4/15
M=11/15
Atencdo Auditiva Erros por Omissao <2(25|50 |50 |50 |<2|<2|50]|50|50]|50 |50 |<2|25]| 50 |I=6/15
M=9/15
Atencdo Auditiva Erros por Inibicéo 10 |50 | 50 | 50 |50 | 50 | <2 |50 | 50 |50 | 50 |50 ]| 50|50/ 50 |I1=2/15
M=13/15
Conjunto de Respostas Auditivas Corretos <225 2 |10 | 10 | 25 | <2 | 75|50 | 25| 25 | 10 | NR | 50 | 50 | I=10/14
M=4/14
Conjunto de Respostas Auditivas erros por A¢ao 5 |50 75 |<2| 25|10 |<2 |50 |50 |5 |50 |25 |NR|50 |50 ]|I=7/14
M=7/14
Conjunto de Respostas Auditivas erros por Omissdo | <2 | 25| <2 (<2 | 25 | 5 | <2 | 75|50 |25 | 25 |25 |NR| 75 | 75 | I=10/14
M= 4/14
Conjunto de Respostas Auditivas erros por Inibicdo | 10 |50 | 50 | 25 | 75 | 50 | 25 | 75 | 50 | 25 | 75 | 50 | NR | 25 | 50 | I=5/14
M= 9/14
Fluéncia em Desenhos 512 |NR| 5 5 |50 |[NR|NR|NR |10 | 75 | 5 | <2 |<2]| 10 | I=9/11
M=2/11
Inibindo Respostas Erros <2110 25|50 | 5 |<2|IN| 75| 75 |<2]| 75 |<2|<2|<2| 5 |I=10/14
M=4/14
Idade 12 | 12| 13 8 10 8 15| 16 | 14 7 7 10 6 7 10 --
QI estimado 77 | 77191 | 94 | 100 | 71 | 56 | 91 | 103 | 85 | 123 | 91 | 80 | 83 | 106 -

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.
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4.4.2 Aprendizado/Memoria

A Tabela 4 descreve os resultados dos subtestes de Aprendizado e Memoria.

No subteste de Memdria Narrativa, 10/15 participantes apresentaram resposta inferior na
evocacao livre (reconto de histéria contada ao avaliando), e na soma da evocagdo livre & com
pistas (apds inquérito sobre o contetido da historia).

Na Memoria Narrativa de reconhecimento, dos nove participantes que realizaram o teste,
quatro apresentaram resposta inferior e cinco dentro da média. Neste teste sdo realizados
questionamentos sobre o conteudo da histéria contada e fornecidas opcbes de respostas ao
avaliando.

A maior parte dos participantes apresentou resultados abaixo da média nos subtestes que
avaliavam memoria imediata para conteudo visual (12/15) e espacial (11/15). Dos 15
participantes avaliados, 13 apresentaram resultado inferior no escore total do subteste de
memoria visual e 10/14 revelaram desempenho abaixo da média no escore de memoria tardia,
avaliado pelo mesmo teste. Em relacdo a Memoria Verbal, 7/10 participantes apresentaram
resposta inferior (Memoria para Lista).

Trés participantes (casos 1, 7 e 10) revelaram resultados abaixo da média em todos os testes
realizados.

Nenhum participante alcancou desempenho dentro da média em todas as funcdes avaliadas.

Todos os casos apresentaram alteracdo em pelo menos uma das func@es investigadas.



Tabela 4 —Desempenho nos subtestes de Aprendizado/Memdria do NEPSY-II

Participante

Subtestes NEPSY-II 1 2 3 |45 |67 8 9 | 10| 11 (12| 13 | 14 | 15 F
Memoria Narrativa evocagdo livre & com pistas | <2 | <2 | 10 |50 | 75 | 25| 5 2 | 75| 5 |50 |75 25| 5 | 10 | I=10/15
M=5/15
Memoria Narrativa evocagao livre 25| 10| 5 |[50| 50 | 25| 10 | <2 | 75| 10 | 50 |75| 5 | 25 | 25 | I1=10/15
M=5/15
Memoria Narrativa reconhecimento NR|INR|NR |75 75 | 75| NR|NR|NR | 5 25 |50 | 75 | 25 | 10 | 1=4/9
M=5/9
Memodria para Desenhos contetdo 10 | 25 | 10 |50 | 75 | 25| <2 |25 | 50 | 10 | 25 | 56 | <2 | 2 | 10 | I=12/15
M=3/15
Memoria para Desenhos espacial 10 | 10 | 50 | 25| 50 |10 | <2 | 75| 10 | 25 | 25 | 2 | 5 |<2| 75 |I=11/15
M=4/15
Memodria para Desenhos total 5 125|10 |50 | 50 | 25| <2 |25 | 25 | 25 | 25 | 5 | <2 |<2| 10 | I=13/15
M=2/15
Memodria para Desenhos conteldo Tardia <2 |50 | 25| P |75 |25|<2|25| 75| P |25 |15 |NR| 10 | 25 | 1=9/12
M= 3/12
Memodria para Desenhos espacial Tardia <2 |50 |10 (25|75 |25 2 |75 |75 | P |25 (10| 25 | 10| 75 |1=9/14
M= 5/14
Memodria para Desenhos Tardia total <2 | 75|10 10| 75 |10| <2 | 25| 75 |NR| 10 | 10| 10 | 25 | 75 | I=10/14
M=4/14
Memodria para Lista de palavras imediataetardia | 10 | 5 |[NR [ 25| 25 |25 NR|NR |[NR |25 | 25 | 75| NR | 50 | 75 | 1=7/10
M=3/10
Idade 12 | 12 | 13 | 8 10 | 8 | 15 | 16 | 14 7 7 10| 6 7 10 -
QI estimado 77 | 77 | 91 |94 100 | 71| 56 | 91 | 103 | 85 | 123 |91 | 80 | 83 | 106 -

Legenda: M - média; | — inferior; NR — teste ndo realizad
amostra brasileira. Resultados inferiores em negrito.

o0 para idade; P — dado perdido; f — frequéncia. Escores comparados a percentis da
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4.4.3 Linguagem

Na avaliacdo da capacidade de compreender instrucdes (Compreendendo Instrucdes), 13/15
dos participantes apresentaram resultado aquém do esperado e 12/14 no subteste
Processamento Fonoldgico. Em referéncia a capacidade de nomear rapidamente, nove
participantes, dos treze avaliados, apresentaram resposta inferior no teste Nomeando Répido.
Também foi observada dificuldade para alcancar média de tempo de realizacdo para a idade
por maior parte dos participantes (8/13). Sete conseguiram adequar-se a média em relacdo ao
namero de erros nesta tarefa.

No subteste Produzindo Palavras 9/15 apresentaram resposta inferior na etapa de producéo
semantica e 11/14 na producao a partir de letra inicial. Cinco participantes (casos 4, 6, 7, 12 e
13) estiveram nos escores inferiores em todos os testes realizados. Todos os participantes
apresentaram escore inferior em pelo menos uma das variaveis avaliadas e 14/15 em pelo

menos trés (ver Tabela 5).

4.4.4 Raciocinio Visuoespacial

Onze participantes dos 15 apresentaram dificuldade na orientacdo visuoespacial e para
realizar rotacdo mental e analise visuoespacial e 2/15 (casos 5 e 12) obtiveram desempenho
dentro da média em Flechas e Quebra Cabeca Geométrico.

Nove participantes (casos 1, 2, 3, 6, 7, 8, 9, 13 e 14) apresentaram respostas aquém do
esperado em ambos os testes e 13/15 em pelo menos uma das habilidades avaliadas (ver
Tabela 6).



Tabela 5 - Desempenho nos subtestes de Linguagem do NEPSY-1I

Participante

Subtestes NEPSY- | 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 | 11 12 13 14 15 F

]

Compreendendo 10 | 10 | 2 | 10 25 19 | <2 | 5] 75 5 75 25 2 25 25 | 1=13/15
Instrugdes M=2/15
Processamento 10 | <2 | 25| 25 10 5 IN | 2 | 50 5 50 | <2 5 24 25 | 1=12/14
Fonolégico M=2/14
Nomeando Rapido | 10 5 2 | <2 | 25 2 IN |50 | 50 | <2 | 75 2 NR | <2 5 | 1=9/13
corretos M=4/13
Nomeando Répido | 5 | <2 [25| <2 | 75 | <2 | IN | 25| 75 | <2 50 | <2 | NR | 50 | 75 | 1=8/13
tempo M=5/13
Nomeando Répido | 50 | 25 |50 | 25 | 50 | <2 | IN |50 | 50 | 50 | 256 | 25 | NR | 25 | 50 | 1=6/13
erros M=7/13
Produzindo 2 75 | 25| 10 | 50 2 <2 | 25| 50 10 | 75 | 50 5 50 | 75 | 1=9/15
Palavras semantica M=6/15
Produzindo <2 | 25 |10| 25 | 75 2 <2 |75| 25 | <2 | 50 | <2 | NR | 10 | 25 | I=11/14
Palavras letra M= 3/14
inicial

Idade 12 | 12 | 13| 8 10 8 15 |16 | 14 7 7 10 6 7 10 | --

QI estimado 77 | 77 | 91| 94 | 100 | 71 | 56 | 91| 103 | 8 | 123 | 91 | 80 | 83 | 106 | --

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.
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Tabela 6 - Desempenho nos subtestes de Raciocinio Visuoespacial do NEPSY-II

Participante
Subtestes NEPSY-II 112|345 |67 |8] 9 |10|11 12|13 |14 ]| 15 F
Flechas <2[25|25|17 |50 |10|<2|25] 10 | 25| 50 |50 |<2|<2| 50 |I=11/15
M=4/15
Quebra cabecas geométrico | 2 | 10| 10|50 | 75 10| 5 | 25| 2 |50| 2 |50 | 25 |<2| 25 | I=11/15
M=4/15
Idade 12 (12|13 | 8 | 10 | 8 | 15 |16 | 14 | 7 7 |10 6 7 | 10 | --
QI estimado 77 |77 191|194 |100| 71|56 |91|103 |85 |123|91| 80 | 83 | 106 | --

Legenda: M - média; | — inferior; f — frequéncia. Escores comparados a percentis da amostra brasileira. Resultados inferiores em negrito.



52

4.4.5 Habilidade Sensériomotora

Trés dos 15 participantes (casos 6, 7 e 13), naturalmente destros, necessitaram modificar a
preferéncia manual ap6s AVE a esquerda. Deste modo, a méo treinada (esquerda) foi
considerada como méao dominante.

Dos 11 participantes que realizaram o subteste Imitando Posi¢Oes das M&os, a maior parte
(7/11) apresentou resultado inferior a media no escore total em ambas as méos. Quando
avaliado desempenho das méos dominante e ndo dominante, 6/11 obtiveram resultados dentro
da média na avaliacdo da mdo dominante e 6/11, na mao ndo dominante. Das 11 criancas, trés
apresentaram resultado na média no desempenho de ambas as mdos. Em Precisdo

Visuomotora,

7/11 obtiveram desempenho inferior no tempo de execucdo e 6/11 apresentaram numero de
erros compativel com faixa etéria.

Dos participantes destros contrariados que realizaram os testes sensériomotores, 0 caso 3
apresentou desempenho inferior na precisdo grafomotora e na andlise visuoespacial,
programacdo motora e feedback cinestésico de ambas as maos. Alcangou escore dentro da
média na velocidade grafomotora com a méo esquerda (atual dominante). O caso 6 apresentou
desempenho inferior na velocidade e na precisdo grafomotora e desempenho dentro da média
na analise visuoespacial, programacdo motora e feedback cinestésico da méo esquerda (atual
dominante). Um de onze participantes apresentou escores dentro da média nos dois subtestes,
2/11 revelaram resultados inferiores em ambos os testes e 10/11 demonstraram desempenho
abaixo da média em pelo menos uma das variaveis avaliadas. O caso 7 ndo realizou 0s
subtestes deste dominio, devido ao limite de idade (ver Tabela 7).

De forma geral, 9/15 participantes apresentaram desempenho abaixo da média em pelo menos
um subteste de todas as fungdes avaliadas (casos 1,2, 4, 6, 10, 11, 13, 14, 15). Os casos 3 e 7
apresentaram alteracdes em todas as fungdes.

Dos participantes com alteragdo na VFSC, todos os casos apresentaram baixo desempenho
nas funcdes avaliadas, exceto o caso 12 (VFSC condicional), que apresentou resposta dentro

da média no Raciocinio Visuoespacial.
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Tabela 7 - Desempenho nos subtestes de Habilidade Sensériomotora do NEPSY-11

Participante

Subtestes NEPSY-II 1 /23|45 |6 |7 [8] 9 [10]11|12]13]14]15 F
Imitando PosigBes das Méos <2 |50 |NR| 25|50 | 2 |[NR|NR|NR|50| 10 |10 |<2|<2| 75 | I=7/11
M=4/11
Imitando Posicdes das Méos (mdo dominante) 75| 25 |NR| 10 | 50 | 50 |[INR|NR|[NR [50| 10 | 5 |<2|<2| 75 | I=6/11
M=5/11
Imitando Posi¢Bes das mdos (méo ndo dominante) | <2 | 75 | NR | 50 | 75 | <2 |NR|[NR | NR |50 | 25 [25|<2| 2 | 75 | I=6/11
M=5/11
Precisdo Visuomotora tempo 75 |<2|NR[<2| 50 | 25 | NR|{NR|NR|25| 50 |10| 75 | 25| 25 | I=7/11
M=4/11
Preciséo Visuomotora erros <2| 75 |NR| 75| 75 |[<2|NR|NR|NR|75] 50 |25 |<2|<2| 50 | I=5/11
M=6/11
Idade 12 (12|13 | 8 |10 | 8 |15 |16 |14 | 7 | 7 |10| 6 | 7 | 10 --
QI estimado 77 | 77 | 91 | 94 | 100 | 71 | 56 | 91 | 103 |85 | 123 |91 | 80 | 83 | 106 --
Legenda: M - média; | — inferior; NR — teste ndo realizado para idade; f — frequéncia Resultados inferiores em negrito. Escores comparados a

percentis da amostra brasileira. Destros contrariados em italico.
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4.5 PERFIL COMPORTAMENTAL

Dos participantes, sete apresentaram sintomas de ansiedade/depressao e de queixas somaticas,
5/15 especificamente de retraimento/depressao.

Problemas de atencdo e sociais foram identificados pelos pais em 4/15 participantes,
Comportamentos atipicos foram observados em 2/15 e agressivos em 1/15. Os pais nédo
relataram comportamentos disruptivos (ver Tabela 8).

Quando investigados critérios diagndsticos a partir do Manual Diagndstico e Estatistico de
Transtornos Mentais-1V (DSM-1V) (AMERICAN PSYCHIATRIC ASSOCIATION, 1994),
foi observada a seguinte frequéncia: 6/15 preencheram critérios de Transtorno Depressivo;
6/15, Transtorno de Ansiedade; 4/15, Transtorno Somatico, 3/15, Transtorno Desafiante
Opositor e Transtorno de Estresse pos-traumatico, 2/15, Transtorno Obsessivo Compulsivo e
1/15, Transtorno de Conduta. Nenhum participante apresentou critérios para Transtorno do
Déficit do Atencao/Hiperatividade.

Os casos 1, 2, 7 e 14 nao preencheram critérios diagnosticos e os casos 4, 5, 6 e 11
apresentaram critérios para apenas um diagnostico. Os demais casos atenderam a critérios

diagndsticos de dois ou mais diagndsticos psicopatoldgicos (Tabelas 8 e 9).



Tabela 8 - Perfil comportamental caracterizado pelo CBCL

Participante

Sintomas 1123 ]4]|5 6 | 7|8 9 |10] 11 [12]13|14| 15 F
Ansiedade/Depresséo 50 |57 |68 |65 | 66 |53 |50 (68| 70 |69 | 52 |59 |67 |51 | 53 | A=8/15
P=7/15
Retraido/Deprimido 51|54 |78 |64 | 66 |58 |53 |82 | 54 |62| 52 |62|66|52]| 66 | A=10/15
P=5/15
Queixas somaticas 59 |59 | 76 |61 | 50 |61 |61 |76| 70 |70 | 68 |57 |67 |50 | 76 | A=8/15
P=7/15
Problemas Sociais 66 |54 | 79 |52 | 56 |60 |61 |63 | 51 |67 | 57 |56 |73 |52]| 56 | A=11/15
P=4/15
Comportamentos Atipicos 56 |50 | 70 |54 | 58 |51 |59 |72 | 60 |58 | 51 |58 |50 |51 | 54 | A=13/15
P=2/15
Problemas de Atencéo 65|51 |62 52| 55 [51|59|76| 50 |66 | 55 |57 |66|52]| 64 | A=11/15
P=4/15
Comportamentos Disruptivos | 57 | 51 | 60 | 52 | 51 |53 |54 |60 | 54 | 51| 59 |51 |57 |50| 50 | A=15/15
P=0/15
Comportamento Agressivo 56 |50 |64 |57| 57 |57 |54|61| 54 |72| 61 [61]59|50]| 52 | A=14/15
P=1/15
Idade 12112 13| 8 | 10 | 8 |15|16| 14 | 7 7 10| 6|7 | 10 -
QI estimado 77 |77 191|194 |100|71|56|91|103 |85 |123 |91 |80 |83 106 -

Legenda: A - ausente; P - presente; f — frequéncia. Negrito — quando presente; Valores descritos em escore T.
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Tabela 9 - Diagnosticos do DSM-IV avaliados pelo CBCL

Participante

Sintomas 112 |34 5 6 | 7|8 9 |10 11 |12 13 14 15 F
Transtorno Depressivo | 60 [ 50 | 78 | 56 | 52 |52 |55 |77 | 70 |60 | 63 | 65| 70| 50 73 | A=9/15
P=6/15
Transtorno de 55|55 |66 |67 | 65 [55|53|62| 60 72| 59 |68 |70| 50 51 | A=9/15
Ansiedade P=6/15
ranstorno Somatico 60 |59 |64 |61 | 50 [61|60| 73| 62 |77 | 61 |57 |65 |50]| 70 | A=11/15
P=4/15
Transtorno do Déficit 60 |50 |59 |52 | 56 |50 |57 |62 | 51 |60| 60 |62 |56 |52]| 56 | A=15/15
de P=0/15

Atenc¢do/Hiperatividade

Transtorno Desafiante | 51 | 51 | 66 | 55 | 51 |51 |55 |55 | 50 |70 | 67 |58 |62 |50 | 52 | A=12/15

Opositor P=3/15
Transtorno de Conduta | 63 | 51 | 64 | 50 | 51 | 65 |53 |58 | 51 |54 | 56 |54 |54 |50 | 50 | A=14/15
P=1/15
Transtorno Obsessivo 51159 63|59 | 64 |51|59|70| 69 |64 | 55 |50 |60|50| 50 | A=13/15
Compulsivo P=2/15
Transtorno de Estresse | 51 | 53 | 76 | 63 | 59 |51 |54 |79 | 56 |74 | 61 | 62|62 |50 | 51 | A=12/15
Pés-Traumético P=3/15
Idade 121213 | 8 |10 | 8 |15|16| 14 |7 7 1106 |7 | 10 -
QI estimado 7777191194100 |71 |56]91|103|85|123|91)|80]|83]106

Legenda: A - ausente; P - presente; f — frequéncia. Negrito — quando presente; Valores descrltos em escore T.
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abela 10 - Resumo dos resultados no Desempenho Intelectivo, Cognitivo, Comportamental e Dados Clinicos dos individuos com Anemia
Falciforme

Participante

Caracteristicas/Fungdes 112] 3 |4]5]|]6]| 7 8 9 [10[11]12|13|14 |15 F
NUmero de episédios de AVE 111 21 1 5|2 6/15
Hemisfério cerebral do AVE D|D E| E E|D D=3/15; E=3/15
Infarto silencioso X 1/15
Doppler alterado X X X X | X 5/15
Dificuldade de Aprendizagem X | X | X | X|X X X X | X X 10/15
Ql X | X X | X 4/15
Atenco/Funcdes Executivas X | X | X [ X|X[Xx]| X X | X | X | X | X | X 13/15
Memobria X | X| X | X|X|X]| X X X | X | X | X | X | x| X 15/15
Linguagem X | X| X | X|X|X]| X X X | X | X | x| X | x| X 15/15
Raciocinio Visuoespacial X | X| X | X X | X X X | x| x X | X | X 13/15
Sens6ériomotor X | X | NR | X X|{NR|NR|NR| X | x| X | X | X | X 10/11
Queixas somaticas X X X | x| x X X 7/15
Retraido/Deprimido X X X X X 5/15
Ansiedade/Depressdo X | X|X X X | X X 7/15
Problemas sociais X X X X 4/15
Problemas de atencédo X X X X 4/15
Comportamentos atipicos X X 2/15
Comportamentos agressivos X 1/15
Transtorno Depressivo X X X X | X X 6/15
Transtorno Somatico X X X X 4/15
Transtorno de Ansiedade X | X|X X X | X 6/15
Transtorno Desafiante Opositor X X | X 3/15
Transtorno de Conduta X 1/15
Transtorno de Estresse pos-traumatico X X X 3/15
Transtorno Obsessivo Compulsivo X X 2/15

Legenda: NR - ndo realizado; f — frequéncia; D — direito; E — esquerdo; X - alterado.
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5 DISCUSSAO
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O objetivo principal deste estudo foi avaliar as fungdes cognitivas e quociente intelectivo de
criangas e adolescentes com AF. Quinze casos foram avaliados e caracterizados em relagdo a
aspectos socioeconémicos e clinicos cerebrovasculares referentes a AF. Foi investigado ainda
perfil comportamental dos casos, de acordo com avaliacdo dos familiares.

Ndo foram observadas diferengas importantes quanto ao nivel socioeconémico dos
participantes. Dos 15 casos, nove estudavam em escolas particulares. 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. Em referéncia a
escolaridade materna apenas nove concluiram o ensino médio. Escolaridade materna superior
pode oportunizar melhor estimulagdo do desenvolvimento cognitivo e do aprendizado do filho
(SMITH et al., 2013; SUPPLEE, et al., 2004; ANDRADE et al. 1995). Na ocasido da
avaliacdo, as mdes das 15 criancas eram donas de casa. Trés destas também realizavam
atividade autbnoma no ambiente doméstico. Tal fato reforca a hipétese de que estas criangas
possuiam atencdo diéria por parte das cuidadoras.

As criangas e adolescentes investigados apresentavam sintomas comuns a DF e realizavam
tratamento regular especializado com Hematopediatra, desde diagnostico da doenca,
conforme estabelecido na Portaria GM/MS n° 822, de 06 de junho de 2001.

A maior parte dos individuos com AF utilizava hidroxiuréia conforme protocolo clinico
(CANCADQO, et al., 2009) e realizava hemotransfuséo, tratamentos definidos a partir de
consensos clinico e cientifico (WANG, 2007). Portanto, o grupo amostral representa o perfil
tipico da populacdo de pacientes com AF da cidade de Salvador (MINISTERIO DA SAUDE,
2010), o que torna hipoteses para esta populacdo aceitaveis, apesar do pequeno nimero de
casos e auséncia de estatistica inferencial.

O desempenho em testes de inteligéncia geralmente esta relacionado a aptiddo académica e
mostram-se medidas Uteis para acompanhar o desenvolvimento cognitivo infantil (CUNHA,
2002). Na andlise dos desempenhos dos casos com AVE em comparacdo aos demais, estes
apresentaram 0s menores indices de QI. Os pacientes com AVEs em ambos hemisférios
apresentaram alteracBes nas diversas funcbes cognitivas. Pdde-se verificar que os quatro
participantes que apresentaram QI inferior a média possuiam histéria de AVE e que apenas
participantes com historico de AVE obtiveram desempenho inferior nos subtestes
Vocabulario e Cubos do WISC-IIII. Dos seis individuos com histéria de AVE, dois
apresentaram QI dentro da média, entretanto indices menores do que 0s demais ndo

acometidos por AVE. Aqueles com QI inferior & média apresentaram desempenho inferior em
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todas as funcbes em que foram avaliados. A ocorréncia de infarto cerebral predispbe a
alteracGes mais graves no desenvolvimento intelectivo e/ou cognitivo, como observado em
estudos anteriores (BERKELHAMMER et al., 2007). Tal fato ndo traz surpresa, mas enfatiza
gue mesmo a ocorréncia de um episodio de AVE, pode definir a vida de uma crianca,
diminuindo-lhe as possibilidades de desenvolvimento académico e de competicdo no mercado
de trabalho na vida adulta. Na infancia, o custo do baixo rendimento escolar, se reflete,
obviamente na diminuicao do aprendizado formal, e na reducéo de reserva cognitiva diante do
risco de novas ocorréncias de AVE. A linha de vida de uma crianca com AF é pontuada por
muitos episodios de internacfes hospitalares. Esta, aliada ao baixo rendimento escolar, € a
principal causa de evasao escolar destas criancas (ALVES, 1996). A Lei de Diretrizes e Bases
da Educacdo Nacional (BRASIL-MINISTERIO DA EDUCACAO, 2002) prevé classes
hospitalares e atendimento pedagégico domiciliar a crianca hospitalizada, para dar
continuidade a sua escolaridade. Esta pode aplicada a este grupo de criangas com uma das
morbidades da infancia que mais leva a internacdes de repeticdio (LOUREIRO &
ROZENFELD, 2005).

No que diz respeito a avaliacdo neuropsicologica, as criancas com AF apresentaram baixo
desempenho de forma geral. Nenhuma crianca apresentou perfil dentro da normatizacdo da
crianga tipica em todos os testes utilizados na pesquisa. Das dez criangas com nivel intelectivo
dentro da média, seis apresentavam dificuldade de aprendizagem. Tal fato sugere que, mesmo
as criancas com nivel intelectivo dentro da média, apresentam dificuldade na aprendizagem

devido ao comprometimento cognitivo subjacente.

O dominio cognitivo de Atencdo/Funcbes Executivas estd mais relacionado com 0 sucesso
escolar do que o QI (DIAMOND, 2013). Neste estudo foram avaliadas a Atencdo Auditiva
Seletiva e Sustentada (Atencdo Auditiva), a Atencdo Auditiva Dividida, Flexibilidade Mental
e Memoria Operacional (Conjunto de Respostas Auditivas), Controle Inibitério (Inibindo
Respostas) e Flexibilidade Cognitiva (Fluéncia em Desenhos).

Treze participantes apresentaram desempenho inferior a média para idade na atencdo auditiva
seletiva, sustentada, dividida e/ou flexibilidade mental, memoria operacional e controle
inibitdrio. Foi observado maior nimero de falhas por omissao em atividades mais complexas,
observadas no desempenho de 10 participantes. Alteracfes na Atengdo/Funcgdes executivas
foram referidas em diversos estudos como fungbes mais comumente comprometidas em
individuos com AF com e sem infartos cerebrais (RUFFIEUX et al., 2013;

BERKELHAMMER e al., 2007). Criangas com alteragdo na atencdo tendem a cometer mais
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falhas nas atividades e avaliagOes escolares, alem de necessitarem de mais tempo para realizar
tarefas que exijam raciocinio e concentragdo, como leitura, escrita e aritmética. Muitas vezes
necessitam de mediacdo por parte do professor durante a aula, pois distraem-se facilmente por
estimulos externos. Devido a dificuldade na sustentacdo da atengéo, privam-se de boa parte do
contelldo pedagdgico. A dificuldade de lancar mdo de novas estratégias para resolver
problemas, adaptar-se a novas regras e inibir respostas impulsivas, também demanda mais
tempo para o aprendizado. Todos estes aspectos refletem uma imaturidade no
desenvolvimento de comportamentos relacionados a auto regulacdo comportamental e
gerenciamento pessoal, que acabam por interferir ndo s6 no desempenho académico, mas
também pessoal, uma vez que déficits nestas funcBes acarretam relacbes de maior
dependéncia com cuidadores para cumprimento das atividades diarias (SHAYER et al., 2015).
O dominio Aprendizado e Memoria é o sustentaculo para a aquisi¢cdo do conhecimento e a sua
consolidacdo. A Memdria verbal (imediata e tardia) refere-se a incorporacdo e manutencao de
contetdo verbal no Iéxico mental, enquanto a Memdria para Lista, ao ritmo de aprendizagem
e interferéncia de novo aprendizado verbal. Para organizar o material verbal em recordacéo
livre, com pistas (perguntas para evocacao) e reconhecimento do que foi consolidado,
utilizou-se o teste de Memdria Narrativa e para a memoria de curto prazo de material visual e
espacial, o teste de Memoria para Desenho imediata ((KORKMAN, KIRK e KEMP, 2007).
Foram observados resultados abaixo da média nos testes de memoria verbal, memoria visual e
espacial, imediata e tardia, com pior desempenho na memoria visual em comparacédo a verbal.
Kral et al. 2006 e Berkelhamer et al., 2007, citaram alteracGes em diferentes sistemas de
memdria. De forma geral, foi identificado menor comprometimento na Memoria Narrativa de
reconhecimento. Adaptacdes académicas que utilizem este recurso de memoria podem ser
empregadas para facilitar o aprendizado escolar, a exemplo da utilizagcdo de atividades e
avaliacdes de multipla escolha através de questionamentos orais por parte do facilitador, de
forma individual, em ambiente propicio.

Avaliou-se habilidade de perceber, processar e executar instrucGes orais de complexidade
sintatica crescente (Compreendendo Instrucées), Velocidade de acesso semantico e producao
de nomes (Nomeando Rapido), Consciéncia fonoldgica (Processamento fonoldgico) e
Produtividade verbal para gerar palavras dentro de categorias especificas (Produzindo
Palavras) no dominio Linguagem. Quatorze pacientes apresentaram dificuldades nas fungdes
da linguagem: processar e executar instruces, consciéncia fonoldgica, producdo verbal

semantica e letra inicial, com pior desempenho na capacidade compreensdo verbal. Estes e
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demais aspectos do desenvolvimento da linguagem estdo diretamente relacionados a
capacidade de aprendizagem e desenvolvimento dos processos de leitura e escrita
(CAPOVILLA et al. 2004). Apenas dois casos presentaram consciéncia fonologica
preservada, funcdo essencial para a aquisicdo dos processos de leitura e escrita. Sanchez et al.
(2010) verificaram comprometimento nas funcGes semantica, sintatica e fonoldgica da
linguagem em individuos com AF e sugeriram estarem associados a alteragdo nos processos
da memoria de curto prazo, mais especificamente ao déficit na memoria operacional. Prejuizo
em ambas as fungdes foi observado na maior parte dos casos, 0 que compromete ainda mais o
desempenho académico das criancas falcémicas, pois além da alteracdo nas funcGes
executivas, demonstraram déficits importantes em funcGes basicas da Linguagem.

Nesta pesquisa, foram avaliadas as habilidades para julgar orientacdes de linhas (Flechas) e de
rotacdo mental, analise visuoespacial e atencdo a detalhes (Quebra Cabeca Geométrico). A
maioria dos participantes apresentou comprometimento na orientagdo e analise visuoespacial,
bem como na capacidade de rotacdo mental. Nos testes que avaliavam habilidade
sensdriomotora, foi observada precisdo grafomotora dentro da média na maior parte dos
casos. Todavia, identificada dificuldade na velocidade grafomotora, programagcdo motora e
feedback cinestésico, quando avaliados desempenho em ambas as maos. Déficits parecidos
foram relatados em estudos de revisdéo (BERKELHAMMER e al., 2007; KRAL et al, 2001).
Os participantes apresentaram maior dificuldade nas atividades que demandavam planificacdo
mental, que é exigida em conteldos escolares de raciocinio geométrico e mecanico, estudados
em disciplinas exatas, possivelmente comprometendo seus resultados nestas disciplinas. A
velocidade de resposta motora também mostrou-se comprometida, o que pode interferir na
reproducéo escrita durante a aula. Para estes alunos, atividades alternativas com a utilizagédo
de materiais concretos, auxiliares na compreensdo do raciocinio visuoespacial, bem como a
gravacdo de audio das aulas, video-aulas ou a simples fotocOpia do material de colegas pode
auxiliad-los em relacéo as alteracdes na organizagdo espacial e velocidade motora. Um dos
participantes destro contrariados (caso 6) apresentou resultado dentro da média com a mao
dominante (esquerda) na programacdo motora e feedback cinestésico, o que traz a suposi¢ao
de adaptacéo a partir da neuroplasticidade.

Os estudos avaliados na revisdo realizada por Berkelhammer et al., 2007 apontaram para
alteracdes nos multiplos dominios cognitivos que poderiam estar associadas principalmente a
infartos cerebrais silenciosos, muitas vezes ndo detectados por exames de imagem, bem como

a AVEs diagnosticados, comprometendo o0 neurodesenvolvimento. Demais fatores
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decorrentes desta doenga cronica, como hospitalizacfes recorrentes, anemia, dor cronica,
auséncias escolares e aspectos psicossociais podem comprometer o desempenho cognitivo e
académico.

Sete criancas apresentaram repeténcias escolares e dez tiveram histdrico de dificuldade de
aprendizagem. Nas criancas com dificuldade de aprendizagem foi observado desempenho
inferior principalmente na Atencdo/Funcdes Executivas (8/10) e na Linguagem (10/10).
Alteracdes nestas funcdes influenciam no aprendizado de criangas com AF, como descrito
anteriormente e também foram citadas em estudos prévios (KRAL et al, 2001).

Diante das complicacGes proprias da AF, associadas com as dificuldades socioecondémicas e
distanciamento da vida social e escolar, o encontro de perfil comportamental de individuos
com AF com sintomas frequentes de ansiedade/depressdo, retraimento/depressao e queixas
somaticas, se justifica. Por se tratar de doenca cronica a AF é fator de risco para o
desenvolvimento psiquico e consequente surgimento de psicopatologias. Portadores de AF
convivem com sintomas fisicos da doenca e inimeras limitagdes, como para realizacdo de
atividades fisicas e sociais, sequelas neurol6gicas, tratamentos, procedimentos e
internamentos constantes, além das dificuldades cognitivas e baixo desempenho académico.
Todos estes fatores predispGem criancas e pais a maiores niveis de ansiedade e depressao
como observado neste e outros estudos (SIL et al., 2015; CROSBY, et al., 2015; BAKRI et
al., 2014).

Queixas somaticas apresentadas por sete casos, podem estar relacionadas a dor crbénica, uma
vez que na AF crises algicas sdo frequentes, devido inflamacdes e infeccdes. Os sintomas da
AF justificam as queixas sométicas encontradas. Resultados semelhantes foram descritos por
BAKRI et al. (2014), que observaram diferencas significativas entre 0 nimero de queixas
somaticas de criancas falcémicas e criangas ndo afetadas.

Problemas de atencdo e sociais foram identificados em menor numero de casos. Os pais
caracterizaram problemas de atencdo em quatro criangas, apesar de treze apresentarem
alteracOes. Apenas duas criangas obtiveram resultados dentro da media nos testes do dominio
Atencdo/FungOes Executivas. A avaliagdo comportamental da atencdo realizada pelos pais
apresentou resultados compativeis com a avaliacdo cognitiva em apenas 3/13 casos, 0 que
sugere o emprego de ambos instrumentos para melhor compreenséo das fungdes cognitivas
em estudo. O desacordo com o dado objetivo de dificuldades no dominio de atencdo pode
indicar dificuldade de observacdo dos responsaveis em perceberem causas da dificuldade de

aprendizagem da criancga. Devido aos fatores intrinsecos da doenca, os pais muitas vezes sdo
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pouco exigentes em relagdo ao aprendizado ou as abstém das atividades escolares. Este fato €
importante porque enfatiza a necessidade de orientagdo sobre a importancia de atividades para
estimulacdo cerebral, que melhoraria a autoestima e aumentaria a reserva cognitiva. Estes
aspectos sao associados ao nivel de escolaridade da mae. A escolaridade média das mées
neste estudo foi de 10 anos, o que equivale aproximadamente a conclusdo do ensino
fundamental. A baixa escolaridade pode nédo instrumentalizar a cuidadora em dois aspectos:
ndo ter vivéncia da importancia do estudo, ndo dar exemplos, como a leitura e busca de
conhecimento e ndo saber como estimular cognitivamente a crianca (FERREIRA et al., 2014).
A andlise da presenca de diagndsticos a partir do DSM-1V apontou como mais frequentes,
Transtorno Depressivo, Transtorno de Ansiedade e Transtorno Somatico. Sehlo & Kamfar
(2015), encontraram prevaléncia de Depressdo de 13% das criancas com AF. Assim, pode-se
afirmar que muitas destas criancas ja tém critérios para o diagndstico destas doencas
psiquidtricas. Risco de agravamento da doenga, morte, internamentos e sequelas apds eventos
neuroldgicos expdem criangas e familiares a estresse continuo, favorecendo risco para
desordens psiquiatricas como o Transtorno de Estresse Pds-traumatico (KATZMAN et al.,
2014), relatado pelos pais como presente em trés casos. Além de investigacdo e indicacédo de
tratamento dos aspectos emocionais, estes dados apontam para a necessidade de investimento
em orientacdo e habilitacdo familiar para suporte as criancas. Estudo recente verificou que o
suporte familiar adequado pode auxiliar na reducdo de sintomas depressivos e melhorar a
qualidade de vida destas criancas (SEHLO & KAMFAR, 2015).

Nenhuma criancga preencheu critérios para Transtorno do Déficit de Atencdo/Hiperatividade, a
partir do CBCL. Bakri et al., 2014 e Ekinci et al., 2012 encontraram resultados semelhantes
no CBCL de criangas com AF. Entretanto, Ekinci et al., (2012) identificaram sintomas de
Transtorno do Déficit de Atencdo/Hiperatividade em criancas e adolescentes com AF
utilizando outra escala (Turgay DSM-1V Based Child and Adolescent Behavior Disorders
Screening and Rating Scale, clinician and parent forms). Estes autores identificaram escores
maiores de problemas de atencéo e psiquiatricos no CBCL e demais escalas de pacientes com
AF, em comparacdo a controles.

Estudo semelhante realizado por Abreu (2013) com criangas falcémicas, entre sete a doze
anos, encontrou prejuizos significativos no desempenho intelectual, funces executivas,
linguagem, memdria e habilidade visuoespacial em comparagdo a criancas saudaveis. Neste

estudo foi identificada diferenca entre 13-14 pontos no QI entre criancas falcémicas e
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controles, além de atraso escolar e repeténcias, devido a histérico de dificuldade de

aprendizagem. Problemas comportamentais e emocionais também foram relatados.

E comum comprometimentos neurocognitivos coexistirem com problemas comportamentais
como se observa nos transtornos do desenvolvimento. (KRAL & BROWN, 2004;
TRAMONTANA & HOOPER, 1997). Neste estudo ndo houve relagéo entre determinado tipo
de funcdo cognitiva alterada e transtorno especifico, pois a maior parte dos participantes
apresentou comprometimento em todos os dominios cognitivos, independente da presenca de
diagndstico psicopatoldgico.

A média alta de idade destes casos pode ter influenciado para identificacdo de maior
comprometimento cognitivo, como estudos sugerem aumento do prejuizo com aumento da
idade, devido a maior predisposicdo para eventos neuroldgicos e demais fatores relacionados
a doenca (MACKIN et al., 2014; RUFFIEUX et al. 2013; ABREU, 2013; KRAL et al. 2006;
HOGAN et al. 2006). Do ponto de vista fisiopatolégico, a AF evolui como deméncia
vascular. Com o tempo, ha soma de infartos silenciosos, e muitas vezes com AVE franco, que
deterioram a cognicdo da crianca. Soma-se a isso, 0 afastamento e até abandono escolar e
assim, baixa estimulagéo cognitiva.

Na analise individual, o caso 7 apresentou pior desempenho de forma geral. Apresentou AVE
isquémico a esquerda, com comprometimento motor (hemiplegia a direita) e na linguagem
observaveis. A avaliacdo neuropsicologica permitiu identificar rebaixamento intelectivo (QI
inferior) e déficits em todas variaveis cognitivas avaliadas.

Interessante notar que os dois casos (8 e 9) que apresentaram Atencdo/Funcbes Executivas
preservadas nao possuiam histérico de Dificuldade de Aprendizagem, mesmo o caso 9 tendo
apresentado um infarto silencioso documentado no passado. Isto pode estar refletindo maior
reserva cognitiva e estimulacdo materna adequada, devido a esta apresentar escolaridade
superior em curso.

Né&o foram observadas diferencas no desempenho cognitivo ou comportamental em relacédo ao
resultado do Doppler. Identificou-se apenas que as cinco criangas sem dificuldade de
aprendizagem obtiveram resultados normais no Doppler, e das 10 criancas com dificuldade de
aprendizagem, cinco apresentaram alteracGes e as demais ndo. A auséncia de dificuldade
escolar indicou a auséncia de alteracdo no Doppler. Tal resultado sublinha a relevancia da
relagdo entre desempenho académico e alteracdo funcional cerebral, como relatado em estudo
anterior (KRAL & BROWN, 2004).
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Na anélise dos dados por caso, (Tabela 10), foi observado que apesar de possuirem
acompanhamento familiar, tratamento médico especializado e regular, a maior parte dos
participantes apresentou desempenho cognitivo inferior em todas as funcdes avaliadas, o que
reitera a AF como fator de risco potencial ao desenvolvimento neurocognitivo e psicossocial.
Nove dos 15 casos apresentaram déficits cognitivos significativos, mesmo aqueles sem AVES
ou alteracdo na VFSC. Este fato sugere que além dos fatores de risco aqui citados, outros
inerentes a prépria doenga, como a anemia per si, dor recorrente, podem estar colaborando
para 0 baixo desempenho cognitivo. Como também levantam a hipdtese da presenca de
infartos silenciosos ndo diagnosticados, estarem sendo evidenciados a partir da avaliacdo
neuropsicoldgica (BAKRI et. al. 2012; BERKELHAMMER et al., 2007; WHITE et al. 2006,
KRAL et al., 2001)

O estudo teve como limitagdo a amostra heterogénea e pequena, devido a auséncias e
abandonos, por conta de internamentos dos participantes e outras dificuldades citadas pelos
familiares. Tal fato impossibilitou randomizacdo da amostra, realizacdo de inferéncias e
generalizacdo dos resultados. Entretanto, as avaliacdes intelectiva, neuropsicolégica ampla, e
comportamental, mostraram-se ferramentas Gteis na identificacdo dos déficits cognitivos e
problemas comportamentais dos casos avaliados, permitindo recomendacgéo de reabilitacdo
especifica e sugestdes de intervencGes escolares necessarias, com o objetivo reduzir

repercussdes na vida dos individuos com AF a longo prazo.
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6 CONCLUSAO
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De acordo com o presente estudo, foi observado que individuos com AF com histérico de
AVE apresentaram menores indices de QI.

Foram observadas alteracdes na Atencao/Funcdes executivas, Linguagem, Memdria verbal e
visual, Raciocinio Visuoespacial e Habilidade Sensériomotora em participantes com AF com
e sem infartos cerebrais, bem como na presenca ou auséncia de alteracdes na VFSC medida
pelo Doppler.

Dificuldade de Aprendizagem, historico de repeténcias e necessidade de suporte educacional
especializado foram identificados na maior parte dos casos.

Quando avaliado perfil comportamental a partir do CBCL, os sintomas mais frequentes foram
ansiedade/depressdo, retraido/deprimido e queixas somaticas, respectivamente. A analise de
diagnosticos a partir do DSM-IV apontou como mais frequentes, Transtorno Depressivo,
Transtorno de Ansiedade, Transtorno Somatico, quadros associados a AF e suas repercussoes
fisicas e psicossociais. Tais resultados sublinham o impacto da doenca crbnica e suas
consequéncias como fator de risco para psicopatologias.

Este estudo trouxe importantes reflexfes sobre a cognicdo da crianca com AF. Primeiro
porque independentemente dos fatores de risco conhecidos, como os acidentes vasculares
encefalicos ou infartos silenciosos, demonstrou 0 comprometimento cognitivo importante da
AF. Em segundo, porque trouxe a tona a necessidade de investigar pacientes com AF sem
fatores de risco aparentes. Desta forma, novos preditores poderdo ser identificados, como vem
sendo observado com a Atencdo/Funcgdes Executivas.

Os aspectos emocionais e psiquiatricos tém sido pouco diagnosticados e deverdo ser avaliados
em novas pesquisas, para serem tratados e reduzidos possiveis prejuizos no desenvolvimento
infantil.

Por ser considerada vasculopatia cerebral progressiva, AF ¢é fator de risco potencial para o
desenvolvimento neurocognitivo e psicossocial. Deste modo, as avaliagdes neuropsicologica e
comportamental periddicas de criangas e jovens falcémicos sdo medidas Uteis para diminuir
repercussdes biopsicossociais a longo prazo, por propiciar indicagcdo para participacdo de
programas reabilitacdo e inclusdo escolar, contribuindo para um desenvolvimento psicossocial
mais favoravel.

Tal conducdo sera possivel a partir da definicdo de protocolos de acompanhamento
neurocognitivo e consolidacdo da avaliagdo neuropsicolégica como pardmetro no
acompanhamento de criancas com AF. Para tanto, se faz necessaria a presenca de

neuropsicologos em centros de atendimento especializado, acompanhando e orientando pais
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em relacdo a estimulacdo cognitiva adequada, preventiva, para aprimoramento da reserva
cognitiva, ou especifica, a déficits ja identificados, além da valorizacdo das habilidades
preservadas em prol do aprendizado, com orientagdes adequadas a adaptacOes escolares.
Sugere-se ainda, a atuacdo de psicologos nestes centros, monitorando o desenvolvimento
psicoafetivo e comportamental dos individuos falcémicos, com orientacdes para suporte
familiar, habilitando os pais a observar e cuidar dos aspectos emocionais destas criangas, além
do acolhimento das demandas familiares motivadas pelo estresse inerente a AF, por se tratar
de doenca grave e cronica.

Medidas simples como a elaboracdo de recomendagdes e orientagOes para 0 Hematopediatra
podem auxiliar no monitoramento do desenvolvimento dos aspectos cognitivos e
comportamentais dos pacientes falcémicos, desde o inicio do tratamento, evitando ou
minimizando possiveis prejuizos a longo prazo.

Até a presente data ainda existem muitas lacunas no conhecimento dos aspectos cognitivos de
criangas com AF. Fatores de risco, preditivos, perfil neuropsicoldgico ainda estdo em estudo
para a definicdo de consensos. Novos campos de investigacdo podem ser abertos utilizando-se
a avaliacdo neuropsicoldgica. Pesquisas para analisar se a queda do desempenho cognitivo
e/ou académico pode ser um marcador para 0 momento de realizacdo de hemotransfuséo, ou,
da correlacdo e revisdo de pontos de classificacdo das velocidades de fluxo sanguineo cerebral

séo sugeridas.
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ANEXO A
Universidade Federal da Bahia
Ambulatorio de Neuropsicologia

Endereco: Rua Augusto Viana, sn° Canela - Salvador BA - CEP 40110-060
(Via do Participante)
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Eu, responsavel  por
autorizo  sua  participacdo na  pesquisa
Funcionamento Cognitivo de Criancas e Adolescentes portadoras de Doenca Falciforme e sua
correlacdo com o Doppler Transcraniano sob a responsabilidade da Psicéloga Samantha Nunes
Santos (CRP 03/ 04146).

Este estudo tem como objetivo conhecer o funcionamento cognitivo e intelectivo de criancas e
adolescentes com Doenca Falciforme e verificar a associacdo destes dados com a velocidade do fluxo
sanguineo avaliada pelo Doppler transcraniano.

Afirmo que os objetivos do estudo me foram explicados e que tive a oportunidade de tirar duvidas
sobre 0 mesmo. Também me foi esclarecido que a identidade do meu (minha) filho (a) sera mantida
em sigilo. Estou ciente de que continuarei sendo atendido normalmente neste servico mesmo que eu
ndo deseje participar deste estudo.

Compreendo que a minha participacdo e a do (a) meu (minha) filho (a) compreende quatro sessées, de
uma hora e meia cada a serem realizadas no Ambulatério Francisco Magalhdes Neto em horério
previamente agendado, e que tem carater voluntario, podendo ser suspensa por mim, em qualquer
momento do estudo.

As atividades que serdo realizadas ndo oferecem risco fisico ou emocional para meu (minha) filho (a).
Os procedimentos demandam respostas verbais ou executivas (desenhar, apontar, construir e organizar
fichas) e ndo apresentam nenhum carater invasivo ou doloroso. Caso a crianga/adolescente sinta
cansago as atividades serdo interrompidas e serd agendado um novo encontro.

Estou de acordo que, os dados obtidos pela pesquisadora, sejam apresentados em congressos e em
publicacdes cientificas, sempre resguardando o sigilo acerca da identidade e dados coletados da minha
crianga.

Salvador, de de 20

Responsavel

(nome completo)

Assinatura do responsavel

RG responsével

RG participante

Assinatura pesquisadora principal (Samantha
Nunes/CRP-03-04146)

Em caso de davidas, procurar pesquisadora principal, contato: 3283-8303
.Comité de Etica em Pesquisa C-HUPES, Telefone: 3283-8043.
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Universidade Federal da Bahia
Ambulatério de Neuropsicologia

Enderego: Rua Augusto Viana, sn° Canela - Salvador BA - CEP 40110-060
(Via do Pesquisador)
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Eu, responsavel  por
autorizo  sua  participacdo na  pesquisa
Funcionamento Cognitivo de Criancas e Adolescentes portadoras de Doenca Falciforme e sua
correlagdo com o Doppler Transcraniano sob a responsabilidade da Psicloga Samantha Nunes
Santos (CRP 03/ 04146).

Este estudo tem como objetivo conhecer o funcionamento cognitivo e intelectivo de criangas e
adolescentes com Doenca Falciforme e verificar a associagdo destes dados com a velocidade do fluxo
sanguineo avaliada pelo Doppler transcraniano.

Afirmo que os objetivos do estudo me foram explicados e que tive a oportunidade de tirar ddvidas
sobre 0 mesmo. Também me foi esclarecido que a identidade do meu (minha) filho (a) serd mantida
em sigilo. Estou ciente de que continuarei sendo atendido normalmente neste servigo mesmo que eu
ndo deseje participar deste estudo.

Compreendo que a minha participacéo e a do (a) meu (minha) filho (a) compreende quatro sessdes, de
uma hora e meia cada a serem realizadas no Ambulatério Francisco Magalhdes Neto em horério
previamente agendado, e que tem carater voluntéario, podendo ser suspensa por mim, em qualquer
momento do estudo.

As atividades que serdo realizadas ndo oferecem risco fisico ou emocional para meu (minha) filho (a).
Os procedimentos demandam respostas verbais ou executivas (desenhar, apontar, construir e organizar
fichas) e ndo apresentam nenhum carater invasivo ou doloroso. Caso a crianga/adolescente sinta
cansaco as atividades serdo interrompidas e serd agendado um novo encontro.

Estou de acordo que, os dados obtidos pela pesquisadora, sejam apresentados em congressos e em
publicacdes cientificas, sempre resguardando o sigilo acerca da identidade e dados coletados da minha
crianga.

Salvador, de de20

Responsavel (nome completo)

Assinatura do responsavel

RG responsavel

RG participante

Assinatura pesquisadora
principal (Samantha
Nunes/CRP-03-04146)

Em caso de davidas, procurar pesquisadora principal, contato: 3283-8303
.Comité de Etica em Pesquisa C-HUPES, Telefone: 3283-8043.
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Universidade Federal da Bahia
Ambulatério de Neuropsicologia

Termo de Assentimento ao Menor

Endereco: Rua Augusto Viana, sn° Canela - Salvador BA - CEP 40110-060
(Via do Participante)
Vocé estd sendo convidado a participar do estudo sobre Funcionamento Cognitivo de Criangas e
Adolescentes diagnosticados com Doenca Falciforme, sob a responsabilidade da Psicéloga Samantha
Nunes Santos (CRP 03/ 04146).

Este estudo tem como objetivo conhecer sobre a atencdo, memoria, habilidades motoras, linguagem
percepcéo espacial, motricidade, comportamento e inteligéncia das pessoas com Doenga Falciforme.

Seus dados, como nome, endereco, telefone, serdo guardados em segredo. VVocé pode aceitar ou ndo
participar. Caso aceite e depois ndo gqueira mais participar ndo havera problema.

Sua participagdo ocorrerd em quatro encontros, de uma hora e meia cada realizados no Ambulatorio
Francisco Magalhdes Neto em horario agendado com seu responsavel. A cada encontro havera um
intervalo para lanche.

As atividades que serdo realizadas ndo causam dor ou qualquer desconforto. VVocé respondera a
perguntas, desenhara, organizard fichas e construird com blocos. Caso sinta cansago as atividades
serdo interrompidas e serd agendado um novo encontro.

Pesquisadora principal
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ANEXO B
Universidade Federal da Bahia
Ambulatorio de Neuropsicologia

Endereco: Rua Augusto Viana, sn° Canela - Salvador BA - CEP 40110-060

ANAMNESE

REGISTRO:

DATA: INFORMANTE (S):

DADOS SOCIODEMOGRAFICOS

NOME: SEXO: (M) (F)
DATA DE

NASCIMENTO: IDADE: ESCOLARIDADE:

NOME DA
MAE: IDADE:
OCUPACAO: ESCOLARIDADE:
NOME DO

PAI: IDADE:
OCUPACAO: ESCOLARIDADE:

ENDERECO

RESIDENCIAL:

TELEFONE: CELULAR:
CUIDADOR: PARENTESCO:
OCUPACAO: ESCOLARIDADE:

RESIDE COM (nome/grau de parentesco):

ESCOLA: () Particular ( )Municipal (
)Estadual

TURNO: TELEFONE:

PROFESSORA: COORDENADORA:

ENDERECO DA

ESCOLA:

GESTACAO E NASCIMENTO

GESTACAO
NUmero de semanas de gestagdo:

Presenga de doengas ou complicagdes durante a gravidez: oSim oN&o.  Se sim, descreva:

Uso de medicamentos durante a gravidez: o Sim o N&o. Se sim, especifique:

Uso de outras substéncias durante a gravidez:

O cigarro Quantos? por oOdia O semana

o alcool  Quantas doses? por odia Osemana O més

o drogas Descreva o tipo de droga, a frequéncia de uso, e ou no caso de interrup¢ao, o més da gravidez em que
iSSo se deu:
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O pai fazia uso de algum medicamento ou de drogas na época em que o casal pensava em ter a crianga? Se sim,
especifique:

Numero total de gestacdes e/ ou abortos tidos pela mae:

PARTO

Tipo de Parto: 0 vaginal/normal o cesarea o com uso de forceps
O nascimento da crian¢a foi “normal”? o Sim o Nao

No caso de ter tido alguma intercorréncia, por favor,

explique:

HISTORICO PERINATAL

Peso ao nascer Tamanho Exame de

APGAR

A mae ou o bebé chegaram a ser internados em Unidade de Tratamento Intensivo ou precisaram de algum
tratamento especial? oSim oNao. Por favor, descreva quaisquer problemas.

ETAPAS DO DESENVOLVIMENTO
Com que idade a crianga:

Sustentou 0 pescogo: Sentou: Andou:

Correu: Comeu sozinha: Amarrou cadargo:
Falou palavras: Frases: Dialogo:
Controlou esfincteres dia: Controlou esfincteres noite:

ANEMIA FALCIFORME
Idade do diagnéstico: Inicio tratamento:
Internamentos (data/periodo):

Nudmero transfusdes
realizadas:
Infeccdes:

AVCs? Tipo?

Sequela(s) pés-AVC(S):
AIT?

Convulsdes?

Sintomas mais frequentes:
Realizou Doppler? Data: ,
Resultado

Realizou Ressonancia Magnética do Cranio? Data:
Resultado:

Medicamentos

utilizados:




HISTORICO FAMILIAR (FAMILIAR/DIAGNOSTICO):
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Descreva temperamento, padrdes de sono e alimentacéo,
etc.

HISTORICO MEDICO
No caso da crianca ter sofrido uma lesdo na cabeca: Ela chegou a perder a consciéncia?
o Sim oNdo Ha quanto tempo?
Ele/ela entrou em coma? o Sim oNao H4é quanto tempo?
Quanto tempo durou o0 coma?
Vocé percebe a crianga como sendo: o hiperativa? o desatenta? o com problemas de comportamento?
Descreva quaisquer condi¢des de deficiéncia ou consideracBes especiais de salde e seus respectivos
tratamento.

Data do ultimo teste de audicdo:
Resultado:

Data do ultimo teste de visdo A crianga usa: 0 oculos 0O lentes de contato?
Ja fez exame audiométrico o Sim 0 Ndo Resultado

Ja fez exame de polissonografia (sono) o Sim o Ndo Resultado:

Por favor, liste os medicamentos (incluindo dosagem e nimero de vezes ao dia) que estdo sendo tomados pela
crianca atualmente, incluindo medicamentos ndo prescritos:

ALIMENTACAO: DPouco o Normal 0 Em excesso
Possui alguma restricdo e/ou intolerancia alimentar? Se sim, qual?

SONO: o Normal o Agitado o Interrompido o Fala dormindo o Pesadelos
o0 Range os dentes O Dorme de boca aberta O Baba no travesseiro

A atual satde da crianca é: oruim worazodvel ocboa o0 excelente

ATIVIDADES DEPENDENTE | SOB INDEPENDENTE
DA VIDA SUPERVISAO
DIARIA:
VESTUARIO
HIGIENE
PESSOAL
ALIMENTACAO

Realiza atividade fisica?
Qual?

CARACTERISTICAS DE PERSONALIDADE E HISTORICO COMPORTAMENTAL
Descreva as caracteristicas de personalidade da crianca.

CARACTERISTICAS DE PERSONALIDADE E COMPORTAMENTO ATUAIS
Por favor, faga um x em todos os tracos que se aplicam a crianga no momento:

Triste Feliz Lider Independente Temperamental
Amiga Quieto Bastante ativo Cooperativo Dependente

Sensivel Afetuoso Medroso Dificil de se disciplinar Acessos de raiva
Pouco ativo/Lento Bastante responsével Tem problemas para dormir Prefere ficar sozinho Temperamento estavel




HISTORICO EDUCAIONAL
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ESCOLA

RENDIMENTO
Abaixo da média (AB)
Média (M)

Acima da média (AC)

COMPORTAMENTO
Excelente

Bom

Ruim

Regular

EDUC. INFANT.

EDUC. INFANT.

EDUC. INFANT.

EDUC. INFANT.

ALFABETIZACAO

FUNDAMENT.

1

FUNDAMENT.

FUNDAMENT.

FUNDAMENT.

FUNDAMENT.

FUNDAMENT.

FUNDAMENT.

FUNDAMENT.

O|INojg BN

Freqiientou ou freqiienta programas especiais de educagdo? o Sim 0O Néo
Matérias

oRepeténcia:

Ano anterior:

Séries?

oReforgo escolar anterior:
oReforgo escolar atual: Matérias
o Disttirbio de Aprendizagem: Matérias
o Disturbio de Linguagem: Tipo
ULTIMA NOTA: Portugués:
FREQUENCIA ESCOLAR (ndmero de faltas):

Série?

Matérias

Matematica:

Ano atual:

ROTINA ATUAL.: Descreva a rotina da crianca nos dias de semana e fins de semana.

RELACIONAMENTO INTRAFAMILIAR:

INTERACAO
SOCIAL:
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Critério Brasil de Classificacdo socioeconémica desenvolvido pela ABA — Associacdo
Brasileira de anunciantes e ABIPEME — Associacéo Brasileira de Institutos de Pesquisas de

Mercado. Utilizado desde 1979, versdo 2012.

Escolaridade da mée ou cuidador direto:

a)  Ndo alfabetizada

b)  Somente alfabetizada

c)  Ensino fundamental incompleto — Gltima série que freqiientou:
d)  Ensino fundamental competo

e)  Ensino médio incompleto — Gltimo ano que freqlientou:
f)  Ensino médio completo/curso técnico, qual?:

g)  Ensino superior incompleto — anos que frequientou:

h)  Ensino superior completo

i) Mestrado/doutorado

16. Quem é o chefe de familia? () Pai () Mae

17.  Quais e quantos desses itens sua familia possui?

Quantidade de Itens

Televisdo em cores

-

-

~—qe

Rédio

— e

Banheiro

Automovel

Empregada mensalista

Maquina de lavar

Videocassete e/ou DVD

 Geladelra

o

Y VIS YENE. VIOV " GE Y

© O000|O0 0O

LR D S LSRR R e B
p-

0 NN KIS N RN
ot

Freezer (aparelho independente
ou parte da geladelra duplex) |

R BN KO e Wi

" hNwauhhg

Grau de | 4o do chefe de famill

| Anaifabeto / Primario incompleto

Analfabeto / Até 3°. Série Fundamental

| Primério completo / Ginasial incompleto | Até 4°. Série Fundamental

Lc_inalol completo / Coleglal incompleto Fundamental compieto

- Colegial completo / Superior incompleto Médio comploto

[Superior completo Superior completo

Aplicacéo:

Soma-se 0 nimero de pontos correspondente ao nivel de escolaridade do chefe da familia a quantidade de itens

que esta possui. Quanto maior a pontuagdo, mais alta a posi¢cdo na escala:

Classe Socioecondmica: Pontuacéo
Al 30-34
A2 25-29
B1 21-24
B2 17-20
C 11-16
D 06-10
E 00-05
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Inventario dos Comportamentos de Criancas e Adolescentes entre 6 e 18 anos

ID (para uso exclusivo do aplicador):

CBCL 6/18 ANOS

NOME COMPLETO DA CRIANCA/ADOLESCENTE:

Idade
anos

Sexo
O masculino
feminino

Raca

TIPO DE TRABALHO DOS PAIS, mesmo

m que ndo estejam trabalhando no momento.

ensino  médio,

(Por favor, seja especifico - por exemplo:
mecanico de automoveis,
dona de casa,
vendedor de sapato, sargento do exercito).

professor(a) de
operario,

Serie Escolar: Data de hoje:

Dia

Meés A

série no

Dia

Data de Nascimento:

Tipo de trabalho do pai:

Meés A

Tipo de trabalho da mée:

Né&o frequenta a

no
escola O

Por favor, responda todos os
itens de acordo com o modo
como vocé vé 0
comportamento de seu/sua
filho(a), mesmo que outras
pessoas possam ndo
concordar. Esteja a vontade
para  escrever  quaisquer
comentarios adicionais abaixo
de cada questdo e no espaco
livre da pagina 2. Certifique-
se de responder todos o0s
intens.

Formulario preenchido por: (nome completo)

Seu sexo: O masculino O feminino

Sua relagdo com a crianca:

0 mae/pai bioldégico O padrasto/madrasta
O avo/avo

0 mae/pai adotivo

O outro (especifique )

o cuidador(a)

I. Por favor, cite 0s esportes que seu
filho(a) mais gosta de praticar. Por
exemplo: natagdo, futebol, andar de
patins ou skate, andar de bicicleta etc.

O nenhum
a)
b)
c)

Em comparagdo com outras
criancas/adolescentes da mesma
idade, quanto tempo é dedicado a
cada um:

Menos Igual Mais

Né&o sei

O O O
O

O O O
O

O O O
O

Em comparagdo com
outras criangas
/adolescentes da mesma

idade, o0 desempenho
dele(a) em cada um
desses esportes é:

Pior Igual
Melhor Nao
sei

O O O
O

O O O
O

O O O
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Il. Por favor, cite os hobbies, atividades
e jogos favoritos do seu filho(a) que nao
sejam esportes. Por exemplo: colecionar
figurinhas, tocar viol&o, desenhar, soltar
pipa, pular corda, brincar de boneca,
brincar de carrinho, ler, cantar, usar o
computador, jogar video- game. (ndo
incluir ouvir radio ou ver televisao)

0 nenhum

a)
b)
c)

Em comparagdo com outras
criancas/adolescentes da mesma
idade, o tempo dedicado a cada um é:

Menos Igual Mais

Né&o sei

O O O
O

O O O
O

O O O
O

Em comparagdo com
outras criancas
/adolescentes da mesma
idade, o desempenho
dele(a) em cada um
desses passatempos é:

Pior Igual
Melhor Nao
sei

O O O
O

O O O
O

O O O
O

I11. Por favor, cite quaisquer
organizagdes, clubes, equipes ou grupos
a que seu filho(a) pertence. Por exemplo,
turma de amigos fora da escola, grupos
de igreja, teatro, musica etc.

O nenhum

a)
b)
c)

Em comparagdo com outras criancas
/adolescentes da

mesma idade, a participacéo dele(a)
em cada um é:

Menor Igual Maior

Né&o sei

O O O
O

O O O
O

O O O
O

IV. Por favor, cite quaisquer trabalhos ou
tarefas de seu filho(a). Por exemplo:
office-boy; ajudante de obra; trabalho em
loja; lavar a louga; tomar conta das
criangas; fazer a cama etc. (incluir tanto
trabalhos pagos como ndo pagos)

0 nenhum

a)
b)
c)

Em comparagdo com outras criancas
/adolescentes da

mesma idade, o desempenho dele(a)
em cada um é:

Menor Igual Melhor

Né&o sei

O O O
O

O O O
O

O O O
O

CERTIFIQUE-SE DE
QUE RESPONDEU
TODOS OS ITENS.
ENTAO, VA PARA A
PROXIMA PAGINA.

Por favor, certifique-se de responder todos

V. 1. O seu filho(a) tem aproximadamente quantos(as) amigos(as) proximo(as)? (N&o incluir irmé&os

e irmas)
0 nenhum

ol o2oul

O 4 ou mais
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2. Quantas vezes por semana seu/sua filho(a) encontra amigos ou colegas fora do horério da escola?

(N&o incluir irmaos e irmas)
0 Menos que 1 olou2 O 3 ou mais

VI. Em comparagdo com outras criangas/adolescentes da mesma idade, até que ponto seu/sua filho(a):
Né&o tem irmaos

Pior  Igual Melhor

ou irmas
a) Consegue se relacionar adequadamente com seus/suas irmdos ou irmas? o m
b) Consegue se relacionar adequadamente com outras m m
criangas/adolescentes?
c) Consegue se comportar adequadamente em relacdo aos pais? O O
d) Consegue brincar ou trabalhar sozinho(a)? O O
VII. 1. Desempenho nas disciplinas escolares: N&o frequienta a escola
porque
Abaixo da Pior que Igual a Melhor
média a média que
exigida média a média
pela
escola
a) Portugués O O O O
b) Historia ou Estudos Sociais O O O m
c) Matematica O O O O
d) Ciéncias o o o o
e) O O O O
Outras mateérias -
por exemplo:
computagdo, f) O O O O
geografia, inglés.
Né&o inclua
educacdo fisica,
trabalhos manuais Q) O O O O

ou artisticos.

2. O seu filho(a) freqlienta alguma escola, aula de reforco ou estabelecimento de ensino especial?

o Nao o Sim - que tipo?
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3. O seu filho(a) repetiu algum ano? oNao o Sim — Cite as séries que repetiu e as razdes.

4. O seu filho(a) teve algum problema no desempenho escolar ou outro tipo de problema na escola? ©
Nio o Sim - Descreva-o, por favor:
Quando esses problemas comegaram?
Os problemas mencionados ja foram resolvidos? o Nao o Sim -

quando?

O seu filho(a) tem alguma doencga ou deficiéncia (fisica ou mental)? o Nao o Sim -
Descreva-a, por favor.

Qual é a sua maior preocupagdo em relagdo ao seu filho(a)?

Por favor, descreva os aspectos mais positivos do seu filho(a).

Certifique-se de que respondeu todos os itens 2

Por favor, certifique-se de responder todos os itens.

Logo abaixo, vocé encontrara uma lista de afirmacdes que descrevem as criangas/adolescentes. Para
cada afirmacéo que descreva seu/sua filho(a) neste momento ou nos ultimos seis meses, trace um
circulo & volta do 2 se a afirmagdo é muito verdadeira ou frequentemente verdadeira em relacdo ao
seu filho(a). Trace um circulo a volta do 1 se a afirmacdo é um pouco verdadeira ou algumas vezes
verdadeira em relagdo ao seu filho(a). Se a afirmacdo néo é verdadeira em relacéo ao seu filho(a),
trace um circulo a volta do 0. Por favor, responda a todas as afirmac@es o melhor que possa , mesmo
que algumas ndo parecam aplicaveis ao seu filho(a).

0 =NAO E VERDADEIRA 1=UM POUCO VERDADEIRA OU 2=MUITO
VERDADEIRA OU
(tanto quanto sabe) ALGUMAS VEZES VERDADEIRA

FREQUENTEMENTE VERDADEIRA



12 1. Comporta-se de maneira muito
infantil para a sua

idade.
012 2. Toma bebida alcodlica sem a
aprovacdo dos pais

(descreva):
12 3. Discute muito.

012 4. Ndo termina as coisas que
comegou.
012 5. Poucas coisas lhe ddo prazer.
012 6. Faz coc na calca ou fora do vaso
sanitario.
012 7.E convencido(a), conta vantagem.
012 8. Ndo consegue concentrar-se, ndo
consegue

ficar atento(a) muito tempo.
012 9. N&o consegue tirar certos
pensamentos de

cabega; obsessoes
(descreva):
012 10. Nao consegue parar sentado(a), é

irrequieto(a) ou hiperativo(a).

012 11. Agarra-se aos adultos ou é muito
dependente.
012 12.Reclama da solidao.
012 13. Fica confuso(a) ou

desorientado(a).

012  14. Chora muito.
012 15.Ecruel com animais.
012 16. Manifesta crueldade, intimidacéao
ou

maldade para com os outros.
012 17. Sonha acordado(a) ou perde-se
em seus

pensamentos.
012 18. Machuca-se de propdésito ou

tenta suicidar-se.

012  19. Exige que prestem muita atencdo
nele(a).

012  20. Destréi suas proprias coisas.
012 21. Destroi coisas de sua familia ou
de outros.

012 22.E desobediente em casa.

012 23.E desobediente na escola.

012 24. Nado come bem.

012 25. Ndo se da bem com outras
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012 32. Acha que deve ser perfeito(a).

012 33. Achaou reclama que ninguém gosta
dele(a).

012 34.Achaque os outros o(a) perseguem.
012 35. Sente-se sem valor ou inferior.
012 36. Machuca-se com frequéncia, tem
tendéncia a sofrer
acidentes.
012 37.Mete-se em muitas brigas.
012 38.E alvo de muitas provocagdes.
012 39. Anda com pessoas que se metem em
encrencas.

012 40. Escuta sons ou vozes que ndo existem
(descreva):

012 41.E impulsivo(a), ou age sem pensar.

012 42. Prefere estar sozinho(a) a ficar em
companhia de outros.

012 43. Mente ou engana os outros.

012 44.Rdbias unhas.

012 45. E nervoso(a), ou tenso(a).

012 46. Tem movimentos nervosos ou tiques
(descreva):

012 47.Tem pesadelos.

012 48.Asoutras criangas ou adolescentes ndo
gostam dele(a)

012 49.Tem prisdo de ventre, intestino preso.
012 50. E muito medroso(a) ou ansioso(a).

012 51. Sente tontura ou zonzeira.

012 52. Sente-se muito culpado(a).

012 53.Come demais.

012 54. Sente-se cansado(a) demais sem motivo.
012 b55. Estaacima do peso.

012 56.Tem problemas fisicos sem causa
conhecida do ponto de

vista médico:
012 a).Dores (exceto de cabeca ou de estomago).

012 b). Dores de cabeca.
012 c¢) Nauseas, Enjoos.

012 d) Problemas com os olhos (que néo sdo




criancas ou
adolescentes.

012 26. Ndo parece sentir-se culpado(a)
depois

de se comportar mal.
012 27.Sente ciume com facilidade.
012  28. Desrespeita as regras em casa, na
escola ou em

outros lugares.

012 29. Tem medo de certos animais,

situacGes ou
lugares, sem incluir a escola
(descreva):

012 30. Tem medo de ir a escola.
012 31. Tem medo de pensar ou fazer
alguma coisa ma.

012
012

012
012

(descreva):

corrigidos com 0 uso
(descreva)

de éculos),
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e) Assaduras ou outros problemas de pele.
) Dores de estbmago ou de barriga.

g) Vomitos.
h) Outro

Por favor, certifique-se de que respondeu todos os itens 3

Por favor, certifique-se de responder todos os itens.

0 = NAO E VERDADEIRA
=MUITO VERDADEIRA OU
(tanto quanto sabe)

1=UM POUCO VERDADE

ALGUMAS VEZES VERDADEIRA

FREQUENTEMENTE VERDADEIRA




012 57. Ataca fisicamente as pessoas.

012 58. Cutuca o nariz, a pele ou outras partes
do corpo
(descreva)

012
012

59. Mexe nas partes intimas em publico.
60. Mexe demais nas partes intimas.

012 61. Os seus trabalhos escolares sdo fracos.
012 62. Desastrado(a) ou tem falta de
coordenagéo.

012 63. Prefere estar com criangas/adolescentes
mais velhas.

012 64. Prefere estar com criangas/adolescentes
mais novos.

012 65. Recusa-se a falar.

012
seguidas,
compulsBes (descreva):

66. Repete as mesma agOes varias vezes
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012 84.Tem comportamento estranho (descreva):

012 85.Tem idéias estranhas (descreva)

012 86. Teimoso(a), mal humorado(a) ou fécil de
irritar.

012 87. Tem mudancas repentinas de humor ou de
sentimentos.

012 88. Fica facilmente emburrado(a).

012 89. Desconfiado(a).

012 90. Xinga ou fala palavroes.

012 91. Falaque vai se matar.

012 92. Falaouanda dormindo
(descreva):

012 93. Falademais.
012 67.Foge de casa.
012 68. Grita muito. 012 94.Provoca muito.
012 69. Reservado(a), guarda as coisas para si |012 95. Faz birra ou é esquentado(a).
mesmo(a). 012 96.Pensademais em sexo.
012 70. Ve coisas que ndo existem (descreva):
012 97. Ameaca as pessoas.
- 012 98. Chupa o dedo.
12 71. Mostra-se pouco a vontade ou
facilmente envergonhado(a). 012 99. Fuma cigarro, masca fumo ou cheira
012 72.Pde fogo nas coisas. tabaco.
012 73. Tem problemas sexuais (descreva). 012 100. Tem problemas com sono (descreva):
012 74. Gosta de se exibir, fazer palhacadas. 012 101. Falta a escola sem permissao, mata aula.
012 75. Muito acanhado(a) ou timido(a). 012 102. Pouco ativo(a), seus movimentos Sdo
lentos ou tem
012 76.Dorme menos que a maioria das Falta de energia.
criancas ou  adolescentes. 012 103. Infeliz, triste ou deprimido(a)
012 77. Dorme mais que a maioria das criangas |0 1 2 104. Barulhento(a) demais.

ou adolescentes
durante o dia e/ou durante a noite
(descreva):

12 78. Desatento(a) ou distrai-se facilmente.

012 79. Tem problemas de fala (descreva)

012 105. Usa drogas sem fins medicinais (ndo
incluir alcool ou

tabaco)
(descreva):




97

012 106.Comete atos de vandalismo.
012 107. Faz xixi na calca.
_ 012 108. Faz xixi na cama.
012 80.Ficacom o olhar parado. 012 109. Choraminga
012 81.Rouba em casa. 012 110. Gostaria de ser do sexo oposto
012 82.Rouba fora de casa.
012 83. Junta muitas coisas que n&do precisa|012 111. Isola-se, ndo se relaciona com os outros.
(descreva): 012 112.Preocupa-se muito.
012 113. Por favor, escreva outros problemas do
seu filho(a) que

ndo tenham sido mencionado na lista

acima:
012

o
-
N

o
-
N

Por favor, certifique-se de que respondeu todos os itens. 4
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Comprovante de Aprovacao do Comité de Etica
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A*m de Addm Vneulaf Cerebral (AVC) em criangas e adolescentes portadores da (oan;a
Falciforme & extremamente clevada em comparago & populaghio ndo afatada. O uso i Goppler
Transcraniano permitiu a identificagio daqueles com malor risco, possibllitando & pravancan pnmana ne
AVC nesta populagéo, Alguns fatores parecem estar mals relacinados com o risco para AVC 6 8 presen;s
de velocidades de fluxo cerebral aumentadas, como reliculocitose, valores de hemaoglobing mais balzos &
elevados parcentuais de hemoglobina 8, Este trebalho tem como objetlyo acompanhar praspectivaisnie
allhcu e adolescentes com doenga falciforme e comparar as manifestagies clinlcas & |atioralofnas

daqueles com DTC alterados @ com DTV normals,

Objetivo da Pesquisa:
Objetivo Primério:

Avﬂar a velocidade média de fluxo sanguineo cerebral, airavés do Roppler ransoranann, am pacientis
 portadores de anemia e doenca falclforme na faixa etérla de dols 8 20 anos & 11 messs

Objetivo Secundario:
( A 840N ¢ l'l“‘

Correlacionar o curso de evolugéo clinica dos paclentes com us alteragdes do fluxe sanguinsa el et
Correlacionar o nivel de hemoglobina, hematécrito,eletroforese da hemoglobina, prasenga

f RulAugum\Mnn l/n’ 1'Andar
CEP: 40110060

Municlplo: BALVADOR
m (71)3263-8043 Fax: (71)3283'0'40 temall:  cep hupss@gmai com
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5606 ou Ponddncias o Lista do Inadequagdes
Nlrh do dpoﬁ!o. o Comité de Etica em Pl«wlll do Complexa-HUPES, do acordo com as alribuigdes
\'Mhldu na Res. CNS 196/96, manifesta-se pola aprovagdo do projeto de pesquiisa proposto

Situagdo do Parecer:
Necossita Apraciagiio da CONEP:
 Consideragdes Finals a critéro do CEP:

Rl w,m da pesquisa fom a liberdade de recusar-se a participar ou de rotirar sou consaaliments ooy
- qualquer fase da pesquisa, sem penalizapdo alguma o som preju(z0 a0 sou cuidado (Ros. CNS 19898 -
" ltem IV.1.f) @ deve receber uma cdpia do Termo de Consentimanto Livre e Esclarecido, na Intagra, por tlo

~assinado (tem IV.29).

0 pesquisador deve desenvolver a pesquisa conforme delineada na protocolo aprovado o dosconunuar
.,.' nhdo somente apbs andlise das razoes da descontinuidade pelo GEP que o

= . T
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CEP 40.110:060
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aizesendy  Fax (M12008UD el cephupeniigmad com
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Declaro para os devidos fins de direito, que realizei a atividade de revisdo dos recursos
linguisticos (aspectos ortograficos) da Tese de Mestrado intitulada AVALIACAO
NEUROPSICOLOGICA DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM ANEMIA
FALCIFORME: CASUISTICA DE AMBULATORIO DE REFERENCIA DA
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Salvador, 19 de novembro de 2015.
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DECLARACAO DE REVISAQ NORMAS ABNT

Declaro para os devidos fins de direito, que realizei a atividade de revisdo das Normas
da Associaclio Brasileira de Normas Técnicas (ABNT) NBR 6022/2003 e NBR
6023/2002 da Tese de Mestrado intitulada AVALIACAO NEUROPSICOLOGICA
DE CRIANCAS E ADOLESCENTES COM ANEMIA FALCIFORME:
CASUISTICA DE AMBULATORIO DE REFERENCIA DA CIDADE DE
SALVADOR, BAHIA. '

Salvador, 19 de novembro de 2015.
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