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RESUMO
A sindrome de Williams (SW) apresenta um fenotipo que se caracteriza por dismorfismos
faciais, deficiéncia intelectual variando de leve a moderada, doencas cardiovasculares e um
perfil de personalidade amigavel, falante e gregario. Como parte das alteracdes decorrentes da
delecdo de aproximadamente 25 no cromossomo 7g11.23, disturbios do comportamento e
emocionais tém sido relatados nesses individuos. O presente estudo teve como objetivo
caracterizar os problemas comportamentais mais frequentes em uma amostra de individuos
com SW e verificar a viabilidade de intervencdes no formato de treinamento de pais. Para
isto, foram realizados dois estudos. O primeiro estudo investigou problemas de
comportamento mais frequentes em uma amostra de 23 individuos, com idades de seis a 34
anos. Os dados foram levantados a partir do Inventario de comportamento para criangas e
adolescentes (CBCL 6/18 anos) e da analise do relato dos pais durante a anamnese. O
resultado demonstrou problemas de pensamento, ansiedade, problemas atencionais e
problemas sociais como os mais frequentes na amostra. Esse resultado é semelhante ao de
outros estudos na literatura. Além da avaliacdo, foi realizado um estudo exploratério de
intervencdo, com uma série de casos de pais que participaram do treinamento de pais (TP)
para individuos com SW. Os participantes deste estudo foram divididos em dois grupos. Um
grupo de pais, de sete individuos com SW, que realizaram TP e um grupo controle constituido
por pais de individuos com deficiéncia intelectual, sem participar de TP. Os pais de
individuos com SW participaram de atendimentos individuais. No grupo de comparagdo 0s
pais responderam o instrumento CBCL (6/18 anos) em dois momentos, com o intervalo de
oito semanas entre as entrevistas, sem atendimento em TP. Foram obtidas as diferencas
(escore T) entre o pré e o pos-teste, no indice do total de problemas do CBCL (6/18 anos) e 0s
dados foram comparados entre grupos. Além disso, uma analise entre juizes sobre os efeitos
da intervencdo no comportamento alvo foi realizada. E, por fim, uma anélise de uma escala de
satisfagdo do consumidor, Escala de Satisfagdo dos Pacientes com Servico de Salude Mental
(SATIS-BR), foi respondida pelos pais que participaram do TP. Os resultados apontaram para
uma mudanga no comportamento em maior parte dos individuos com SW, com reducdo de

sintomas no CBCL e satisfacdo dos pais que participaram da intervencao.

Palavras chaves: Sindrome de Williams. CBCL. Terapia comportamental. Treinamento de
pais.



ABSTRACT
Williams Syndrome (SW) presents a phenotype characterized by facial dimorphism, mild to
moderate intellectual disability, cardiovascular disease and a profile of friendly, talkative and
gregarious personality. As part of alterations resulted by the deletion of about 25 genes in the
chromosome 7g11.21, behavioral and emotional disorders have been reported in individuals
with SW. The main goal of the present study was characterize the more frequent behavioral
disorders in a sample of individuals with SW, and verify the efficacy of parents training(TP)
interventions. Two studies were conducted. The first study investigated the more frequent
behavioral problems in a sample of 23 individuals aged six to 34 years. Data was collected
using the Child Behavior Checklist (CBCL 6/18 years) and the analysis of parents’ report in
the anamnesis. The result showed thought problems, anxious, attention problems and social
problems as the most frequent scores in CBCL (6/18 years) in the sample. This result is
similar to other in the literature. Besides the assessment, an exploratory study of intervention
was conducted, with case series of parents who participated of the TP for individuals with
SW. Participants of this study were divided into two groups. One group of seven individuals
with SW parents who participated of the TP, and a comparative group composed by parents of
individuals with intellectual disability who did not participate of the TP. Parents of
individuals with SW participated of individual treatment. In the control group, parents
answered the CBCL (6/18 years) in two moments, with an interval of eight weeks between
each interview, without the TP treatment. The difference (score T) between pre and posttest in
the total problems scale of CBCL (6/18 years) was analyzed and data was compared between
groups. Furthermore, an analysis between judges investigating the effects of the intervention
on the target behavior was conducted. And, finally, an analysis of a customer satisfaction
questionnaire (SATIS-BR), answered by parents who participated of the TP, was made.
Results suggest changes in the behavior in most participants, with reduction of symptoms in

the CBCL, and satisfaction of all parents who participated of the intervention.

Keywords: Syndrome Williams. CBCL. Parents Training. Behavior therapy.
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1 INTRODUCAO

A sindrome de Williams (SW) é uma sindrome genética rara causada por uma delecéo
de aproximadamente 25 genes, com prevaléncia estimada de um acometido a cada 7.500
nascidos vivos (Stromme, Bjomstad, Ramstad, 2002). O diagnostico € realizado, em sua
maioria, através das caracteristicas fisicas do paciente. S&o comumente observadas
caracteristicas fisicas como macrostomia, labios volumosos, dentes espagados, nariz curto,
queixo pequeno, bochechas proeminentes, estatura menor que a populacéo em geral e doencas
cardiovasculares. As caracteristicas faciais sdo tipicas e marcantes (American Academy of
Pediatrics, 2001).

Além das caracteristicas fisicas, ha também alteracdes cognitivas e comportamentais.
No padrdo cognitivo € frequente uma deficiéncia intelectual de leve a moderada, com
discrepancia entre as habilidades verbais e as visuoespaciais. A memoria verbal de curto-
prazo e 0 vocabulario sdo tidos como pontos fortes, enquanto dificuldades mais acentuadas
estariam relacionadas as habilidades visuoespaciais e visuoconstrutivas (Bellugi et al., 2000;
Mervis, Robinson, Bertrand, 2000).

Em relacdo ao comportamento, esses individuos demonstram o interesse pela interacdo
social, aliado a dificuldades neste dominio. Eles sdo hipersociaveis e amigaveis, no entanto,
eles demonstram ingenuidade, viés atencional para afetos positivos, dificuldades para
interpretar ambiguidade no contexto social e desconhecimento dos perigos envolvidos na
interacdo (Tager-Flusberga, Sullivan, 2000). Outras alteracbes comportamentais estdo
presentes como: ansiedade antecipatoria, hiperacusia, problemas de atencdo, fala excessiva,
pensamentos obsessivos, dificuldades alimentares, alteracdo de humor e dificuldade com o
sono (Klein-Tasman, Mervis, 2003; Leyfer et al., 2006; Reilly et al., 2015).

No entanto, a frequéncia em que os transtornos comportamentais se apresentam e a
distribuicdo em relacdo a faixa etaria exibe divergéncia entre os estudos e um dos motivos
para essa divergéncia, que é a metodologia utilizada, como tipos de escalas e quantidade de
participantes (Leyfer et al., 2006; Klein-Tasman et al., 2015). Além disso, em maior parte dos
estudos, foram realizadas anélises gerais dos escores das escalas, com pouca descrigdo clinica
sobre a manifestagéo dos sintomas.

Por tanto, ha necessidade de se utilizar escalas padronizadas para melhor definicao e

também uma descricdo mais detalhada dos sintomas. Apesar das divergéncias quanto aos



15

resultados, os estudos tém, como ponto em comum, demonstrado que alteragdes
comportamentais sdo parte do fendtipo da sindrome (Kennedy, Kaye, Sadler, 2006).

Apesar das dificuldades comportamentais serem descritas, ha poucos estudos com o
objetivo de auxiliar os pais a lidarem com essas demandas. Ha evidéncias iniciais sobre o
beneficio de intervengdo cognitivo-comportamental para os pais e para os filhos (Reilly et al.,
2015; Klein-Tasman, Albano, 2007; Mervis, John, 2010). No entanto, ndo ha ainda um
modelo de intervencdo de treinamento de pais publicado na literatura para essa SW. O
treinamento de pais tem sido sugerido como terapia de maior éxito para problemas de
comportamento infantil por alguns autores e se aplica a transtornos comportamentais diversos
(Dumas, 1989; Kazdin, 1985; McMahon, 1999).

A presente dissertacdo tem por objetivo avaliar as caracteristicas comportamentais e
seu impacto na vida dos individuos com SW. A proposta é descrever e analisar 0s sintomas
clinicos mais prevalentes e a manifestacdo desses, de acordo com o relato dos pais durante a
anamnese e da pontuacdo dos itens do Inventario de comportamento para criangas e
adolescente (CBCL 6/18 anos). Este é um instrumento padronizado, amplamente utilizado em
varios paises, normatizado também para populacédo brasileira e considerado padréo-ouro para
investigar problemas emocionais e psicossociais.

A segunda proposta a ser investigada nessa dissertacdo € averiguar a viabilidade do
treinamento de pais como uma abordagem para 0 manejo de problemas de comportamento na
SW. Este estudo tem uma finalidade exploratoria, devido a falta de estudos anteriores que
investiguem o uso de Treinamento de Pais (TP) para essa amostra. A SW é uma doenca rara,
dispersa geograficamente, e com uma série de desafios, pois ha poucos centros de estudos e
poucos profissionais informados sobre a sindrome para lidar com estes individuos. Apesar de
haver direitos legais abrangentes de apoio aos individuos com deficiéncia, 0s pais
experimentam uma lacuna entre direitos legais e os servigos prestados. Evidéncias sobre
programas de intervencd0 merecem ser investigadas para avaliar a possibilidade de
disponibilizar servigos publicos eficazes e apropriados para esses individuos e seus familiares.

O presente estudo ndo tem a finalidade de responder a pergunta se a modalidade de
treinamento de pais é eficaz para SW, uma vez que 0s objetivos sdo restritos a um estudo
exploratorio, com a finalidade de sumarizar evidenciais iniciais quanto a aceitabilidade e os
efeitos do TP na SW obtidas de forma qualitativa e semi-quantitativa, com pré e pds-teste no
Inventéario de comportamento para criangas e adolescente.

Dessa forma, a proposta, da presente dissertacdo, é responder as seguintes perguntas:

Quais sdo os problemas de comportamento mais frequentes na amostra? De acordo com o
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relato dos pais, como 0s problemas de comportamento se manifestam em situagOes do
cotidiano? H& uma variacdo na frequéncia de sintomas psiquiatricos de ansiedade e
desatencdo de acordo com a faixa etaria? E, por fim, se a utilizacdo de intervencéo
comportamental no formato de treinamento de pais é viavel para uma amostra de individuos
com SW.

2 ESTRUTURA DA DISSERTACAO

Seguindo as recomendacdes do Programa de Pds Graduacdo em Ciéncias da Saude da
Faculdade de Medicina da UFMG, este trabalho sera apresentado em formato de artigos
cientificos. Desta forma, a dissertacdo é constituida por um capitulo tedrico (revisdo néo
sistematica da literatura) e dois artigos empiricos.

O capitulo tedrico tem como foco abordar as caracteristicas comportamentais da
sindrome de Williams, dificuldades enfrentadas pelas familias e perspectivas sobre a
intervencdo comportamental para essa sindrome.

O primeiro artigo empirico consiste em um estudo descritivo sobre os problemas
comportamentais de individuos com SW, de acordo com as descri¢des dos sintomas feitas
pelos pais durante as entrevistas clinicas, na anamnese e na escala semi-quantitativa
Inventério de comportamento para criancas e adolescente — CBCL (6/18 anos).

O segundo artigo empirico consiste em uma série de estudos de caso de intervencdo no
formato de treinamento de pais, como estratégia terapéutica no manejo de problemas
comportamentais apresentados por individuos com sindrome de Williams. Os resultados
foram avaliados de forma qualitativa e semi-quantitativas, através da analise de graficos de
frequéncia dos comportamentos alvo e através do uso da escala Inventario de comportamento
para criangas e adolescente (CBCL 6/18 anos). Este estudo tem como objetivo ser um estudo
exploratério sobre a viabilidade do uso de treinamento de pais para uma amostra de

individuos com SW.
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3 OBJETIVO

3.1 OBJETIVO GERAL

O objetivo geral do estudo é caracterizar o tipo e a frequéncia de problemas
comportamentais em individuos com sindrome de Williams (SW). Além disso, objetiva-se
examinar a viabilidade da utilizacdo de procedimentos de treinamento de pais para manejo

dessas dificuldades.

3.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

a) Avaliar a frequéncia de sintomas psiquiatricos em individuos com SW, por meio
dos resultados da escala semi-quantitativa Inventario de comportamento para
criancas e adolescentes (CBCL 6/18 anos), a partir da perspectiva dos pais.

b) Identificar as descrigdes dos pais sobre os sintomas psiquiatricos de individuos com
SW em situacGes do cotidiano, a partir do relato dos pais nas entrevistas clinicas.

c) Caracterizar a associacdo entre a intensidade dos sintomas de ansiedade e a

desatencdo e idade cronoldgica.



19

d) Averiguar a viabilidade da utilizacdo do treinamento de pais como estratégia
terapéutica no manejo de problemas comportamentais apresentados por individuos
com sindrome de Williams, a partir de uma escala semi-quantiativa, comparando a
um grupo de individuos com deficiéncia intelectual, sem intervencéo

comportamental.

4 REVISAO DA LITERATURA

O fendtipo da Sindrome de Williams-Beuren ou Sindrome de Williams (SW)
caracteriza-se por estar relacionado a microdelecdes de aproximadamente 25 genes na regido
7q11-23 (Hillier et al., 2003). E uma doenga rara, com taxa de prevaléncia estimada em um de
7.500 nascidos vivos (Stremme, Bjgmstad, Ramstad, 2002). Essa delecdo genética resulta em
uma cascata de alteracGes fisicas, cognitivas e comportamentais (Jarvinen-Pasley et al., 2008).

Em relacdo as alteracdes fisicas comuns na SW, caracteristicas faciais como edema
periocular, nariz curto, filtro nasal longo, macrostomia, labios volumosos, dentes espacados e
um queixo pequeno sdo observadas (American Academy of Pediatrics, 2001). E, também séo
comumente observadas anormalidades fisicas, tais como baixa estatura, doencas
cardiovasculares, principalmente estenose supravalvular aortica, alteracdo na formacdo do
tecido conjuntivo e de outros sistemas. Algumas dessas caracteristicas faciais e
cardiovasculares estdo relacionadas a insuficiéncia de elastina (ELN) no organismo. Estima-
se que a maioria dos individuos com SW possui ao menos nove das 17 caracteristicas faciais
tipicas da sindrome (Mazzocco, Ross, 2007).

Em relacdo a cognicdo, em geral os individuos com SW apresentam um déficit
intelectual global, com uma deficiéncia intelectual de leve & moderada (Jarvinen, Korenberg,
Bellugi, 2013). O perfil cognitivo apresenta um padrédo semelhante ao do Transtorno N&o
Verbal de Aprendizagem (Rourke et al., 2002). As habilidades verbais desses individuos sao
superiores as executivas, em que ha um déficit visuoespacial grave, dificuldade na
matematica, mas apresentam vocabulario e memoria verbal de curto prazo, relativamente
preservados (Paterson, et al., 2006; Mazzocco, Ross, 2007; Mervis, Velleman, 2011).

A linguagem tem um padrdo desregular com pontos fortes e fracos. Apesar da

deficiéncia intelectual, a SW caracteriza-se por pontos preservados na linguagem, tais como o
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vocabulario e habilidades fonologicas (Mervis, John, 2010). Embora individuos com SW
tenham um bom vocabulério e habilidades gramaticais compativeis com o padrédo intelectual,
ha dificuldades na pragmaética (linguagem sociocomunicativa) (Mervis, John, 2010; Mervis,
Velleman, 2011). Em geral, eles sdo muito falantes, porém, muitas vezes o conteido do seu
discurso carece de coeréncia e tomada de perspectiva do outro (La Croix, Bernicot, Reilly,
2007). Pessoas com SW podem apresentar grande quantidade de expressdes estereotipadas,
um discurso verborragico, com pouco contetdo, introdugdo de assuntos irrelevantes,
excessiva intimidade, respostas perseverativas e dificuldade de interpretacdo e inferéncia
(Mervis, Velleman, 2011).

Ja o fendtipo social da sindrome é descrito como de hipersociabilidade, caracterizada
por aumento do interesse na interacdo social, atragdo por conversar com estranhos,
ingenuidade, dificuldades para interpretar ambiguidade no contexto social e desconhecimento
dos perigos envolvidos na interacdo (Pineda, Hecht, 2009; Mazzocco, Ross, 2007; Jarvinen et
al., 2013).

Em relagdo ao padrdo comportamental, individuos com SW sdo pessoas animadas,
sociaveis e desinibidas, com tendéncia para se aproximar de estranhos, iniciar uma interacao e
fazer novos amigos. No entanto, eles tém dificuldades relacionadas a teoria da mente e leitura
do ambiente e, como consequéncia, dificuldades para estabelecer e manter relacionamentos
(Jarvinen et al., 2013).

Ainda sobre o perfil comportamental, sabe-se que individuos com transtorno do
desenvolvimento comumente apresentam niveis mais elevados de problemas
comportamentais do que as criangas com desenvolvimento tipico (Tassé, Lecavalier, 2000).
Na SW, disturbios do comportamento e da emoc¢do tém sido relatados em 80% das criancas
(Kennedy, Kaye, Sadler, 2006). Niveis mais elevados de problemas de comportamento em
relacdo a varios grupos com deficiéncia intelectual tém sido descrito (Einfeld, Tonge, Florio,
1997; Gosch, Pankau, 1994; Sarimski, 1997).

Sintomas de desatencao, inquietacdo, desinibicao social, fala excessiva, sensibilidade a
sons, alteracdo de humor e ansiedade sdo frequentemente relatados pelos pais (Leyfer et al.,
2006). E de forma mais consistente, os estudos indicam uma alta prevaléncia de Transtorno
de Ansiedade e Déficit de Atencdo e Hiperatividade em individuos com SW (Klein-Tasman et
al., 2015; Greer et al., 1997; Porter Dodd, Cairns, 2009; Dilts, Morris, Leonard, 1990; Pérez-
Garciaet al., 2011).
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4.1 AVALIACAO DO COMPORTAMENTO A PARTIR DE ESCALAS SEMI-
QUANTITATIVAS

Uma forma de avaliar as alteracfes do comportamento é utilizar as escalas de relato
dos pais. As escalas de relato dos pais sdo utilizadas com frequéncia para avaliar o
comportamento de criancas e adolescentes, com evidéncias favoraveis sobre a validade desses
instrumentos (Achenbach, Rescorla, 2001).

O instrumento Inventéario de comportamento para criangas e adolescentes (CBCL 6/18
anos) (Achenbach, Rescorla, 2001), por exemplo, tem sido amplamente utilizado para
caracterizar problemas de comportamento em criangas e adolescentes em diferentes paises e
para diferentes populacdes. O CBCL ndo é um instrumento exclusivo para deficiéncia
intelectual e ndo ha normas especificas para essa populacéo.

No entanto, estudos com a SW e outras populagdes com deficiéncia intelectual tém
utilizado, com éxito, este instrumento para avaliar problemas de comportamento (Dilts,
Morris, Leonard, 1990; Dykens, Cassidy, King, 1999; Dekker, Koot, 2003; Schretlen et al.,
2005; Porter et al., 2009; Pérez-Garcia et al., 2011; Klein-Tasman et al., 2015).

A seguir, serdo apresentados resultados de estudos, com escalas semi-quantitativas,
respondidas pelos pais, para avaliar sintomas psiquiatricos na SW.

Sobre a SW, por ser uma sindrome rara, o que se identifica em muitos estudos sao
limitacbes em relacdo ao tamanho da amostra e abrangéncia da faixa etaria avaliada. Os
estudos se diferem muito quanto a idade e numero de participantes na amostra. Amostras
maiores e analises considerando a idade, sexo e QI tém recebido mais atencdo em estudos
mais recentes (Klein-Tasman et al., 2015; Papaeliou et al. ,2012; Porter et al., 2009).

Outra tendéncia importante para compreender a SW € comparar os resultados obtidos
com outras sindromes e avaliar as especificidades da SW em relagdo a elas (Papaeliou et al.,
2012; Pérez-Garcia et al., 2011; Fidler, Hodapp, Dykens, 2000).

4.2 RESULTADOS DE ESTUDOS, COM ESCALAS SEMI-QUANTITATIVAS,
RESPONDIDAS PELOS PAIS

Pagon et al. (1987) avaliaram nove individuos com SW, utilizando a escala CBCL,

sendo que esses individuos tinham idades entre 10 e 20 anos. O resultado demonstrou que sete
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dos nove individuos apresentavam problemas relacionados aos itens: a) “comporta-se de
maneira infantil para sua idade”; b) “ndo consegue concentrar ou prestar aten¢do”; c) “¢é
desajeitado ou tem problemas de coordenagdo”; d) “parece confuso ou desorientado”; €) “fala
demais”; f) “argumenta muito”. Os problemas de Atencdo/Hiperatividade em pessoas com
SW tém sido demonstrados em uma frequéncia alta (Greer et al. ,1997; Porter et al., 2009;
Pérez-Garcia et al., 2011; Klein-Tasman et al., 2015).

Dilts et al. (1990) observaram uma prevaléncia de 67% de individuos com
hiperatividade e desatencdo na amostra, a partir de uma avaliacdo de 48 individuos com SW,
com idade entre quatro e 16 anos, utilizando o instrumento CBCL.

Outros problemas de comportamento frequentemente descritos pelos pais sdo:
ansiedade, comportamentos repetitivos (por exemplo, obsessdes, compulsdes e cutucar o nariz
ou pele) e problemas sociais (Greer et al.,1997; Klein-Tasman et al., 2015).

Os sintomas de ansiedade em SW, em geral, ndo sdo pensamentos negativos. O
sintoma de ansiedade mais comum € a antecipacdo, que se manifesta de forma obsessiva até
mesmo frente a eventos agradaveis (Leyfer et al., 2006). E, também, é relatada uma alta
incidéncia de ansiedade generalizada e especifica em pessoas com SW (Dykens, 2003;
Einfeld, Tonge, Florio, 1997).

Em um estudo, realizado por Leyfer et al. (2006), foi avaliada a prevaléncia de
transtornos psiquiatricos em uma amostra de 119 individuos com SW e idades entre quatro a
16 anos. A maioria das criancas (80,7%) preencheu o critério para pelo menos um
diagnéstico, de acordo com critérios do DSM-IV. Os diagnosticos mais prevalentes foram
Transtorno de Déficit de Atencdo e Hiperatividade (TDAH; 64,7%) e fobia especifica
(53,8%). Nas criancas mais novas (idade 4-6 anos), foi mais prevalente o TDAH do tipo
combinado e, nos adolescentes (11 a 16 anos), o tipo desatento. Em relacéo a fobia especifica,
0 diagnostico relacionava-se principalmente com ruidos altos. Individuos com SW
apresentam frequentemente hiperacusia, que € uma maior sensibilidade a sons. Os resultados
foram descritos a partir de uma entrevista diagnostica estruturada com os pais.

De forma geral, individuos com SW tendem a apresentar mais sintomas internalizantes
do que externalizantes (Pérez-Garcia et al., 2011; Papaeliou et al., 2012). O que se observa é
que oposicdo e problemas de conduta geralmente tém baixa frequéncia nesses individuos
(Gosch, Pankau, 1994; Porter et al., 2009). No entanto, é descrito irritabilidade e baixa

tolerancia a frustracdo em pessoas com SW (Gosch, Pankau, 1994).
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4.3 PROBLEMAS DE COMPORTAMENTO EM RELACAO AO SEXO

Diferencas significativas de problemas de comportamento em relacdo ao sexo dos
individuos com SW ndo tém sido encontradas (Leyfer et al., 2006; Pérez-Garcia et al.,2011;
Klein-Tasman et al., 2015), com excec¢éo dos resultados de Porter (2009), que encontrou mais

problemas externalizantes em meninas.

44 PROBLEMAS DE COMPORTAMENTO EM RELACAO A FAIXA
ETARIA

Em relagdo as mudancas e alteracdes do perfil do comportamento, de acordo com a
faixa etaria na SW, sintomas de ansiedade e problemas de internalizagdo aumentam ao longo
do desenvolvimento. Leyfer et al. (2006) e Klein-Tasman et al. (2015), em amostras com mais
de 50 participantes, observaram aumento dos sintomas de ansiedade em relacdo a idade. No
entanto, os autores discutem que ainda ndo esta claro se os sintomas de ansiedade aumentam
com a idade ou se os sintomas sao mais evidentes quando os individuos estdo mais velhos.

Outra alteracdo de comportamento que ocorre com a idade é que, na fase adulta, esses
individuos se tornam menos animados e falantes, um pouco mais retraidos (Rossi, 2010;
Jarvinen-Pasley et al., 2008). Além dos sintomas de ansiedade, tem sido demonstrada uma
maior incidéncia de depressdo na fase adulta (Smoot et al., 2005).

45 COMPARACAO DOS PROBLEMAS DE COMPORTAMENTO DA SW
COM OUTRAS SINDROMES

Sao observadas algumas caracteristicas mais frequentes na SW em relacdo a outras
sindromes (Sarimski, 1997; Fidler et al., 2000; Pérez-Garcia et al., 2011; Papaeliou et al.,
2012). Sarimski (1997) comparou a SW (n=14), com a sindrome de Prader-Willi (n=13) e a
sindrome do X-fragil (n=11), a partir de amostras de criancas com idades de 1 a 12 anos. O

grupo com SW diferiu dos outros dois grupos, com diferenca significativa para marcacdo dos
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itens: “preocupado”, “fala demais” e “nao come bem”, sendo que houve maior pontuagédo do
grupo com SW nestes itens do CBCL. Além disso, todos os trés grupos apresentaram niveis
médios de problemas de comportamento na faixa clinicamente elevada, sem diferencas
significativas entre 0s grupos.

Fidler et al. (2000) compararam grupos de 20 criangas com SW, sindrome de Down
(SD) e Smith-Magenis, nas idades entre quatro e 10 anos, avaliadas com o instrumento
CBCL. O resultado indicou uma maior frequéncia de problemas de comportamento na
sindrome Smith-Magenis do que na SW e na SD. Oitenta por cento dos individuos com
Smith-Magenis obtiveram escore clinico na subescala de total de problemas, contra 75% dos
individuos com SW e 10% do grupo com SD.

Pérez-Garcia et al. (2011) compararam a SW (n=25) com a sindrome do X-fragil
(n=27) e individuos com deficiéncia intelectual (DI) sem especificacdo (n= 24). A idade dos
individuos com SW variou de cinco a 27 anos, sendo que eles tiveram menores indices nas
subescala de problemas externalizantes, conduta e agressivos em comparagdo ao grupo com
DI. Para o grupo com SW, ansiedade/depressao (72%) e problemas de atencéo (40%) foram
as subescalas com maiores indices. J& em relacdo a problemas de pensamento, poucos
individuos foram classificados como clinicos (8%). Os individuos com SW apresentaram
mais sintomas internalizantes do que externalizantes, sendo que 48% tiveram um escore
clinico para problemas internalizantes, contra 16% para problemas externalizantes.

Papaeliou et al. (2012) avaliaram 20 individuos com SW na idade pré-escolar, sendo a
idade média de cinco anos (dp=1,47). Os autores compararam esses individuos as criangas
com SD (n=20) e criancas com desenvolvimento tipico na idade mental semelhante (n=20).
As criangas com SW tiveram maiores taxas de problemas emocionais, ansiedade/depresséo, e
problemas internalizantes em relagéo aos outros dois grupos.

Em um estudo de revisdo sobre a prevaléncia de comportamentos agressivos em
diferentes sindromes genéticas (Cri du Chat, Smith-Magenis, Prader-Willi, Angelman,
Cornelia de Lange, X- fragil, Down e Williams) foi observado uma baixa prevaléncia de
comportamentos agressivos na sindrome de Down e Williams, com prevaléncia estimada de
15% para sindrome de Down e Williams, contra uma prevaléncia estimada de 70% nas
demais sindromes investigadas nesse estudo (Powis, Chris Oliver, 2014).

De acordo com o resultado dos estudos descritos acima, pode-se observar que ha
pouca mencdo na literatura a respeito de comportamento agressivo e de oposi¢do em criancgas
com SW e problemas de ansiedade e desatencdo/hiperatividade s&o comumente relatados

pelos pais.
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46 IMPACTO DE TER UM FILHO COM TRANSTORNO DO
DESENVOLVIMENTO NA FAMILIA

Os estudos que avaliam alteragbes comportamentais na SW tém sua relevancia por
descreverem o impacto da sindrome na familia, fornecer informacdes relevantes e tracar
intervencbes para pessoas com SW e seus familiares. A presenca de condicGes
comportamentais ou psiquiatricas na criangca é um importante preditor de impacto negativo na
familia (Reilly, Murtagh, Senior, 2015). Outros estudos tém relatado impacto na salde e bem
estar das familias com individuos que apresentam deficiéncia intelectual (DI) (Turnbull et al.
1984; Friedrich et al. 1985; Byrne et al. 1988; Donovan, 1988).

Por muito tempo, era considerado apenas o nivel da DI (leve, moderada ou grave)
como principal fator de impacto no estresse familiar (Hodapp, Dykens, 1994; Papaeliou et al.,
2012). No entanto, alguns estudos tém demonstrado que os niveis de estresse na familia
também podem ser afetados pelo grau e tipo de problemas socioemocionais da crianca,
associados a etiologia da condicdo (Gallagher et al., 1983; Margalit et al., 1989).

Friedrich (1983) constatou niveis de estresse significativamente maiores nas familias
de criancas com SW do que em familias de criancas com sindrome de Down (SD). Ja as
familias com sindrome de Smith-Magenis e SW tiveram um nivel de estresse semelhante. Os
preditores para estresse nas familias com SW foram a idade (mais estresse quando mais
novos) e a quantidade de comportamentos desajustados (avaliados com o CBCL).

Ja Sarimski (1997) avaliou o estresse em familias de criangcas com SW, Prader-Willi e
X-fragil, em que as mées de individuos com SW relataram maior nivel de estresse do que as
mdes de individuos com X-fragil, utilizando-se do instrumento ‘“Parenting Stress Index”
(PSI).

Papaeliou et al. (2012) avaliaram individuos com SW, SD e desenvolvimento tipico na
idade pré-escolar e também observaram mais situacOes estressantes e comportamentos
desajustados no relato das mées de individuos com SW do que dos outros dois grupos. Além
disso, este estudo demonstrou que o nimero de mées, no grupo SW, que relataram estresse
em niveis na faixa clinica ou limitrofe foi quatro vezes maior em comparagdo ao grupo SD e
seis vezes em comparagdo ao grupo de criangas tipicas. E, também foi observado pouco

conhecimento das méaes sobre as caracteristicas comportamentais e emocionais da SW.
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Apenas quatro (20%) das criangas com SW estavam participando de intervencdo para a

modificacdo de comportamentos ndo-adaptativos.

4.7 INTERVENCAO COMPORTAMENTAL PARA SW

Apesar das alteracbes de comportamento serem frequentes em individuos com a
sindrome e descritas na literatura, estudos de intervencéo estdo em fase inicial. Com excecao
do autismo, ha poucos estudos que avaliaram os resultados de intervengdo comportamental
em individuos com deficiéncia intelectual e menos ainda em individuos com sindromes
especificas, como a SW (Klein-Tasman, Albano, 2007). E, dos poucos estudos de intervencao
ja desenvolvidos para SW, estes foram realizados dentro das abordagens comportamental e
cognitivo-comportamental (O’Reilly, Lancioni, 2001; Klein-Tasman, Albano, 2007; Mervis,
John 2010; Reilly, Murtagh, Senior, 2015).

E frequente os pais ficarem ansiosos quanto ao futuro e se sentirem despreparados e
limitados para lidar com os problemas de comportamento da crianca com deficiéncia
intelectual (Dellve et al., 2006, Reilly, Murtagh, Senior, 2015). Os pais tém dificuldade em
definir qual é o nivel de exigéncia apropriado para o filho com deficiéncia intelectual. Muitas
familias relatam duvidas se devem punir ou desconsiderar o0 comportamento inapropriado.

O risco de abuso e maus-tratos é maior para criancas portadoras de deficiéncia ou
alguma doenca crbnica (Haase, 2009; Sullivan, Knutson, 2000; Verdugo, Bermejo, 1997).
N&o existem estatisticas populacionais brasileiras sobre a prevaléncia de abuso e maus-tratos
fisicos, mas o problema tem despertado interesse crescente por pesquisadores da area de
salde e educacdo (Assis et al., 2009; Pires, Miyazaki, 2005).

Os maus tratos e a disciplina inconsistente ou punitiva constituem fatores de risco para
depressdo (Caspi et al., 2003) e comportamento antissocial (Caspi et al., 2002) na crianca. A
punicdo pode contribuir para diminuir a autoestima e também para modelar comportamentos
agressivos, ensinando o individuo que a administracdo de estimulos aversivos ¢ um meétodo
aceitavel de modificacdo do comportamento alheio.

Além disso, as pesquisas em andlise aplicada do comportamento mostram que o efeito

da punicdo pode ser de curta duracdo (Baldwin, Baldwin, 2001; Kazdin, 2013), observando
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que o comportamento inadequado cessa imediatamente, mas, em longo prazo, tende a
retornar.

A adocao de padrdes disciplinares mais brandos e consistentes, baseados no incentivo
e ndo na punicdo se reveste, portanto, de um enorme potencial para reduzir o risco de
psicopatologia. Os programas de treinamento de pais sdéo em um formato de terapia de curta
duracéo, que tem como objetivo orientar os pais a modificarem o comportamento do filho de

forma néo coerciva (Kazdin, 2013).

REFERENCIAS

Achenbach T. M., Rescorla L. A. Manual for the ASEBA School — Age Forms & Profiles.
Burlington, VT: University of Vermont, Research Center for Children, Youth & Families.
2001.

Achenbach T. M., Rescorla L. A. Multicultural Supplement to the Manual for the ASEBA
School-Age Forms & Profiles. Burlington (VT): University of Vermont, Research Center
for Children, Youth, & Families. 2007.

American Academy of Pediatrics. Committee on Genetics. Health care supervision for
children with Williams syndrome. Pediatrics. 2001 May; 107(5): 1192-204.

Assis Simone Gongalves de, Avanci Joviana Quintes, Pesce Renata Pires, Ximenes Liana
Furtado. Situacdo de criancas e adolescentes brasileiros em relacdo a salide mental e a
violéncia. Ciénc. saude coletiva. 2009; 14(2): 349-361.

Baldwin J. D. Baldwin J. I. Behavior principles in everyday life (4th ed.). Upper Saddle
River (NJ): Prentice Hall. 2001.

Byrne E. A., Cunningham C. C., Sloper P. Families and Their. 1988.

Caspi A., Sugden K., Moffitt T. E., Taylor A., Craig I. W., Harrington H., McClay J., Mill
J., Martin J., Braithwaite A. Poulton R. Influence of life-stress in depression: moderation
by a polymorphism in the 5-HTT gene. Science. 2003; 301: 386-389.

Caspi A., McClay J., Moffitt T. E., Mill J., Martin J., Craig I. W., Taylor A., Poulton R.
Role of the genotype in the cycle of violence in maltreated children. Science. 2002; 297:
851-854.

Dekker M. C., Koot H. M. DSM-IV disorders in children with borderline to moderate
intellectual disability Il: child and family predictors. J Am Acad Child Adolesc
Psychiatry. 2003; Aug; 42(8): 923-31.



28

Dellve L., Samuelsson L., Tallborn A., Fasth A., Hallberg L. R. M. Stress and well-being
among parents of children with rare diseases: a prospective intervention study. Journal of
Advanced nursing. 2006; 53(4): 392-402.

Dilts C. V., Morris C. A., Leonard C. O.. Hypothesis for development of a behavioral
phenotype in Williams syndrome. Am J Med Genet. 1990; 6(Suppl 2): 126-31.

Donovan A. M. Family stress and ways of coping with adolescents who have handicaps:
maternal perceptions. American Journal of Mental Retardation. 1988; 92, 502-509.

Dykens E. M. Anxiety, fears, and phobias in persons with Williams syndrome.
Developmental Neuropsychology. 2003; 23(1-2): 291-316.

Dykens E. M., Cassidy S. B., King B. H.. Maladaptive behavior differences in Prader-
Willi syndrome due to paternal deletion versus maternal uniparental disomy. Am J Ment
Retard. 1999; Jan; 104(1): 67-77.

Einfeld S. L., Tonge B. J., Florio T. Behavioral and emotional disturbance in individuals
with Williams syndrome. American Journal on Mental Retardation. 1997; 102(1): 45-53.

Fidler D. J., Hodapp R. M., Dykens E. M. Stress in families of young children with Down
syndrome, Williams syndrome, and Smith-magenis syndrome. Early Education and
Development. 2000; 11: 395-406.

Friedrich W. N., Greenberg M. T., Crnic K. A short-form of the Questionnaire on
Resources and Stress. American Journal on Mental Retardation. 1983; 88: 41-48.

Friedrich W. N., Wilturner L. T. Cohen D. S. Coping resources and parenting mentally
retarded children. American Journal of Mental Deficiency. 1985; 90: 130-139.

Gallagher J. J., Beckman P., Cross A. H. Families of handicapped children: sources of
stress and amelioration. Exceptional Children. 1983; 50: 10-19.

Gosch A., Pankau R. Social-emotional and behavioral adjustment in children with
Williams-Beuren syndrome. American Journal of Medical Genetics. 1994; 53(4): 335-
339.

Greer M. K., Brown F. R., Pai G. S., Choudry S. H., Klein A. J. Cognitive, adaptive, and
behavioral characteristics of Williams syndrome. Am J Med Genet. 1997; Sep; 74(5):
521-5.

Hodapp R. M., Dykens E. M. Mental retardation’s two cultures of behavioral research.
Gallagher, J. J., Beckman, P., Cross, A. H. Families of handicapped children: sources of
stress and amelioration. Exceptional Children. 1994; 50: 10-19.

Hillier L.W., Fulton R. S., Fulton L. A., Graves T. A., Pepin K. H., Wagner-McPherson
C, et al. The DNA sequence of human chromosome 7. Nature. 2003; Jul; 424(6945): 157-
64.



29

Haase V. G. O enfoque biopsicossocial na satde da crianca e do adolescente. In: Haase V.
G., Oliveira F. O., Penna F. J. (Orgs.) Aspectos biopsicossociais da salde na infancia e
adolescéncia. Belo Horizonte: COOPMED. 2009: 29-65.

Jarvinen-Pasley A, Bellugi U, Reilly J, Mills DL, Galaburda A, Reiss AL, et al. Defining
the social phenotype in Williams syndrome: a model for linking gene, the brain, and
behavior. Dev Psychopathol. 2008; Winter; 20(1): 1-35.

Jarvinen A, Korenber JR, Bellugi U. The social phenotype of Williams syndrome. Curr
Opin Neurobiol. 2013; Jun; 23(3): 414-22.

Kazdin A. E. Behavior modification in applied settings (7th ed.). Pacific Grove, CA:
Brooks/Grove. 2013.

Kennedy J. C., Kaye D. L., Sadler L. S. Psychiatric diagnoses in patients with Williams
syndrome and their families. Jefferson Journal of Psychiatry. 2006; 20(1): 4.

Klein-Tasman B. P., Albano A. M. Brief intensive cognitive-behavioral treatment of
“OCDlike behavior” with a young adult with Williams syndrome. Clinical Case Studies.
2007; 6: 483-492.

Lacroix A., Bernicot J., Reilly J. Narration and collaborative conversation in French-
speaking children with Williams syndrome. Journal of Neurolinguistics. 2007; 20(6): 445-
461

Leyfer O. T., Woodruff-Borden J, Klein-Tasman B. P., Fricke J. S., Mervis C. B.
Prevalence of psychiatric disorders in 4 to 16-year-olds with Williams syndrome. Am J
Med Genet B Neuropsychiatr Genet. 2006; Sep; 141B(6): 615-22.

Li-Barber K. T., Gallo F. J., Brei N. G. Parent and teacher perspectives about problem
behavior in children with Williams syndrome. Am J Intellect Dev Disabil. 2015; Jan;
120(1): 72-86.

Lorenz Stephanie. Children with Down’s Syndrome. One Feature in Common. Routledge,
London, UK. 1998.

Lundahl B. W., Nimer J., Parsons B. Preventing child abuse: a meta-analysis of parent
training programs. Research on Social Work Practice. 2006; 16: 251-262.

Margalit Malka, Shulman Shmuel, Stuchiner Naomi. Behavior disorders and mental
retardation: The family system perspective. Research in Developmental Disabilities. 1989;
10(3): 315-326.

Mazzocco M. M., Ross J. L., editors. Neurogenetic developmental disorders: Variations of
manifestations in childhood. London: MIT Press. 2007: 199-262.

Mervis C. B., Morris C. A. Williams syndrome. In Mazzocco MM, Ross JL, editors.
Neurogenetic developmental disorders: Variations of manifestations in childhood.
London: MIT Press. 2007: 199-262.


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Li-Barber%20KT%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25551268
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Li-Barber%20KT%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25551268
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Brei%20NG%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=25551268

30

Mervis C. B., John A. E. Cognitive and behavioral characteristics of children with
Williams syndrome: implications for intervention approaches. Am J Med Genet C Semin
Med Genet. 2010; May; 154C(2): 229-48.

O'Reilly M. F., Lancioni, G. E. Treating food refusal in a child with Williams syndrome
using the parent as therapist in the home setting. Journal of intellectual disability research.
2001; 45(1): 41-46.

Pagon R. A., Bennett F. C., LaVeck B., Stewart K. B., Johnson J. Williams syndrome:
features in late childhood and adolescence. Pediatrics. 1987 Jul; 80(1): 85-91.

Papaeliou C., Polemikos N., Fryssira E., Kodakos A., Kaila M., Yiota X., et al.
Behavioural profile and maternal stress in Greek young children with Williams syndrome.
Child Care Health Dev. 2012 Nov; 38(6): 844-53.

Paterson S. J., Girelli L., Butterworth B., Karmiloff-Smith A. Are numerical impairments
syndrome specific? Evidence from Williams syndrome and Down's syndrome. J Child
Psychol Psychiatry. 2006 Feb; 47(2): 190-204.

Pérez-Garcia D., Granero R., Gallastegui F., Pérez-Jurado L. A., Brun-Gasca C.
Behavioral features of Williams Beuren syndrome compared to Fragile X syndrome and
subjects with intellectual disability without defined etiology. Res Dev Disabil. 2011 Mar-
Apr; 32(2): 643-52.

Pineda J. A., Hecht E. Mirroring and mu rhythm involvement in social cognition: are there
dissociable subcomponents of theory of mind?.Biological psychology. 2009; 80(3): 306-
314.

Pires A. L. D., Miyazaki C. O. S. Maus-tratos contra criangas e adolescentes: reviséo da
literatura para profissionais de saude. Arquivos de Ciéncias da Saude. 2005; 12: 42-49.

Porter M. A., Dodd H., Cairns D. Psychopathological and behavior impairments in
Williams-Beuren syndrome: the influence of gender, chronological age, and cognition.
Child Neuropsychol. 2009 Jul; 15(4): 359-74.

Powis L., Oliver C. The prevalence of aggression in genetic syndromes: A review.
Research in developmental disabilities. 2014; 35(5): 1051-1071.

Reilly C, Murtagh L, Senior J. Behavioural phenotypes in the classroom: a qualitative
study of parental and teacher knowledge of classroom guidelines and teacher views on
best practices. J Consult Clin Psychol. 2015 Jan:1-12.

Rossi N. F.. Caracterizacdo do fenétipo comportamental e de linguagem na sindrome de
Williams-Beuren [dissertacdo de doutorado]. Botucatu: Universidade Estadual Paulista,
Doutorado em Ciéncias Bioldgicas. 2010.

Rourke BP, Ahmad SA, Collins DW, Hayman-Abello BA, Hayman-Abello SW, Warriner
EM. Child clinical/pediatric neuropsychology: some recent advances. Annu Rev Psychol.
2002; 53: 309-39.



31

Sarimski K. Behavioral phenotypes and family stress in three mental retardation
syndromes. European Child & Adolescent Psychiatry. 1997; 6(1): 26-31.

Schretlen D. J., Ward J., Meyer S. M., Yun J. Puig J. G., Nyhan W. L., et al. Behavioral
aspects of Lesch-Nyhan disease and its variants. Dev Med Child Neurol. 2005 Oct;
47(10): 673-7.

Smoot L., Zhangb H., Klaimanc C.,Schultz R., Pober B. Medical overview and genetics of
Williams-Beuren syndrome. Progress in Pediatric Cardiology. 2005; 20: 195-205.

Stremme P., Bjgmstad P. G., Ramstad K. Prevalence estimation of Williams syndrome. J
Child Neurol. 2002 Apr; 17(4): 269-71.

Sullivan P. M., Knutson J. F. Maltreatment and disabilities: a population-based
epidemiological study. Child Abuse & Neglect. 2000; 24: 12578-1273.

Tassé M. J., Lecavalier, L. Comparing parent and teacher ratings of social competence
and problem behaviors. American Journal on Mental Retardation. 2000; 105(4): 252-2509.

Turnbull A. P., Brotherson M. J., Summers, J. A. The impact of deinstitutionalisation on
families. In: Lining and Learning in the Last Restrictive Environment (ed. R. H.
Bruininks). Paul H. Brookes, Baltimore, MD, USA. 1984: 115-140.

Velleman S. L., Mervis C. B. Children with 7gq11. 23 duplication syndrome: speech,
language, cognitive, and behavioral characteristics and their implications for intervention.
SIG 1 Perspectives on Language Learning and Education. 2011; 18(3): 108-116.

Verdugo, M. A., Bermejo, B. G. The mentally retarde person as a victim of maltreatment.
Aggression and Violent Behavior. 1997; 2: 143-165



32

5 METODOS

5.1 PARTICIPANTES

No primeiro estudo participaram 23 pais de individuos com sindrome de Williams, em
que eles foram recrutados a partir da lista de contatos da Associacao Brasileira de Sindrome
de Williams (ABSW), site http//www.swbrasil.org.br. E, todo o processo de avaliacdo com 0s
pais foi realizado no departamento de psicologia da UFMG, Belo Horizonte.

No segundo estudo participaram 23 individuos, divididos em dois grupos: grupo
experimental e grupo comparativo, sendo que o grupo experimental foi constituido por sete
individuos com SW e o grupo comparativo constituido por 16 individuos com deficiéncia
intelectual.

Os participantes do grupo clinico foram recrutados a partir do contato com a ABSW e
a intervencdo foi realizada no departamento de psicologia da UFMG. Os participantes do
grupo comparativo eram alunos de uma escola especial e de uma instituicdo para sindrome de
Down, sendo que a avaliacdo deste grupo foi realizada na escola e na instituicao.

Destaca-se que todos os individuos com Sindrome de Williams, nos dois estudos,
tiveram o diagndstico genético confirmado a partir do exame MLPA (Multiplex Ligation-
dependantProbeAmplification) (Schouten et al., 2002; Sgrensen et al., 2008), realizado pelo

Laboratorio de Genética Humana e Médica da UFMG.

5.2 PROCEDIMENTOS ETICOS

Os estudos desenvolvidos na dissertagdo constituem parte de uma linha de pesquisa,
desenvolvida pelo Laboratdrio de Neuropsicologia do Desenvolvimento, sobre a sindrome de
Williams. Esta linha de pesquisa foi iniciada em 2010 com a submisséo e a aprovagdo do
projeto pelo Comité de Etica da Universidade Federal de Minas Gerais, “Avaliagio de
estratégia de diagnostico neuropsicolégico e genético-molecular dos transtornos do
desenvolvimento cognitivo (retardo mental)”, sob o Parecer ETIC 0091.0.203.000-10. Em
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2013, como ampliacdo da linha de pesquisa sobre a SW, foi submetido e aprovado o projeto
“Treinamento de pais: intervengdo breve para pais de criangas e adolescentes com Sindrome
de Williams-Beuren” (CAAE: 13606313.9.0000.5149; COEP/UFMG). Os projetos e 0s
termos de consentimento livre e esclarecido foram aprovados pelo COEP-UFMG, conforme

Anexo B.

5.3 PROCEDIMENTO DE TESTAGEM

Enquanto os pais eram atendidos no servi¢o de treinamento de pais (TP), o filho com
SW participava de uma pesquisa de avaliacdo neuropsicoldgica, sendo que ambos 0s
procedimentos foram realizados na UFMG, em salas do servigo de psicologia aplicada (SPA)
ou na sala de atendimento do Laboratério de Neuropsicologia do Desenvolvimento. A
avaliacdo neuropsicologica foi realizada por alunos de graduacdo em psicologia que
participavam do projeto, como alunos de iniciacdo cientifica. Os atendimentos de TP e a
avaliacdo com instrumento CBCL, nos estudos 1 e 2, foram realizados por uma psicéloga, que
realizou o treinamento em Sistema de Avaliacdo Baseada em Evidéncia (ASEBA), no ano de
2012, para utilizacdo das escalas ASEBA, incluindo a escala CBCL.

A maior parte das familias era do interior de Minas Gerais e precisavam se deslocar
até Belo Horizonte, sendo que, por este motivo, a avaliacdo neuropsicoldgica foi realizada em
trés dias. E, também, adotou-se o intervalo de 15 dias entre as sessdes de avalicdo e de TP
devido ao deslocamento dos participantes.

O recrutamento e a avalicdo dos individuos com deficiéncia intelectual, do grupo

comparativo do estudo 2, ocorreu na institui¢cdo de ensino em que o filho participava.

5.4 PROTOCOLOS DE AVALIACAO

Descrigéo breve dos instrumentos utilizados nos estudos:

1. Inventario de comportamento para criancas e adolescente - CBCL (6/18 anos)

(Achenbach, Rescorla, 2001): o CBCL €é um questionario que avalia competéncia

social e problemas de comportamento em criancgas e adolescentes de seis a dezoito
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anos a partir de informac0es fornecidas pelos pais. Essa escala foi respondida pelos
pais dos participantes, através da orientacdo de uma psicologa. As subescalas que
compdem este instrumento sdo: Ansiedade/Depressdo; Retarimento/Depressao;
Problemas Somaticos; Problemas Sociais; Problemas de Pensamento; Problemas
de Atencdo; Comportamento de Quebra de regras; Comportamentos Agressivos;
Total de problemas; Problemas Internalizantes; problemas Externalizantes; DSM-
IV_Problemas Afetivos; DSM-1V_Problemas de Ansiedade; DSM-IV_Problemas
Somaticos; DSM-IV_Transtorno de Atencdo e Hiperatividade; DSM-
IV_Transtorno Desafiador Opositivo; DSM-1V_Transtorno de Conduta. As normas
utilizadas no presente estudo sdo as normas internacionais obtidas em um estudo
multicultural (grupo 3) (Achenbach, Rescorla, 2007), em que os dados sdo
compativeis com a populacdo brasileira (Rocha et al, 2012).

Escala de Satisfacdo dos Pacientes com o Servico de Salde Mental - SATIS-BR:

esta escala possui 12 itens que avaliam a satisfacdo dos pacientes com o servico de
saude mental (Bandeira, 2012), sendo avaliadas a satisfacdo dos pacientes em
relacdo a competéncia e a compreensao da equipe, a ajuda e acolhida, como
também as condicdes fisicas do estudo. A SATIS-BR foi reformulada e adaptada a
partir das escalas originais que foram elaboradas no contexto do estudo
multicéntrico da Organizacdo Mundial da Saude (OMS) para avaliar Servigos de
Saude Mental (Bandeira, Silva, 2012). As respostas sdo apresentadas no formato
Likert de 05 pontos. Os pais responderam a este instrumento, ap6s a conclusdo do
TP.

Critério de Classificacdo Econdmica Brasil (CCEB): é um instrumento usado para

estimar o poder de compra dos brasileiros e, por ter sido padronizado em todo
territério do Brasil, o CCEB foi escolhido para ser usado como um estimador do
status econémico das familias.

Escala de Inteligéncia Wechsler: as Escalas de Inteligéncia Wechsler foram

desenvolvidas a partir da concepcdo que a inteligéncia € uma entidade agregada e
global, ou seja, a capacidade do individuo em raciocinar, lidar e operar com
propdsito, racionalmente e efetivamente com o seu meio ambiente. Por esta raz&o,
0s subtestes foram selecionados com o objetivo de investigar muitas capacidades
mentais diferentes, mas que, juntas, oferecem uma estimativa da capacidade
intelectual geral do paciente. A escala é constituida por uma parte verbal e outra

composta por subtestes de execucdo, ou seja, ndo verbal. Portanto, o teste pode



35

fornecer resultados em QI verbal, de execucdo e total. As versdes utilizadas no

estudo foram:

a) WISC IlI: versdo utilizada para avaliar criancas e adolescentes com idades entre
seis e 16 anos, sendo que os subtestes que compdem a escala verbal sdo
informacg&o, semelhangas, aritmética, vocabulario, compreensédo e digitos. E, a
de execucdo é composta pelos subtestes: completar figuras, codigo, arranjo de
figuras, cubos, armar objetos e procurar simbolos (Figueiredo, 2002;
Nascimento, 2004).

b) WAIS IlI: versdo aplicada para analisar individuos de 16 a 89 anos. A escala
verbal é composta pelos subtestes: informacdo, semelhancas, aritmética,
vocabulario, digitos e sequéncia de numeros e letra. A escala de execucdo é
composta pelos subtestes: completar figuras, codigo, arranjo de figuras, cubos,
armar objetos e procurar simbolos e raciocinio matricial. Ndo foram utilizados
0s subtestes de raciocinio matricial e sequéncia de numeros e letras nas analises
realizadas. Os indices fatoriais utilizados no estudo foram organizacéao
perceptual e compreenséo verbal (Nascimento, 2004).

5. Escala de Maturidade Mental —Columbia: Columbia é uma medida ndo-verbal da

inteligéncia geral para avaliar criangas dos trés anos e seis meses aos nove anos e
11 meses. Ele se correlaciona com diferentes medidas de inteligéncia, como as
Matrizes Progressivas do Raven e a Escala Wechsler de inteligéncia para Criancgas
(Alves, Duarte, 2001).

6. Escala Vineland de Comportamento Adaptativo: Esta escala avalia as

competéncias pessoais e sociais de individuos desde o nascimento até a idade
adulta, a fim de determinar o nivel de comportamento adaptativo do individuo. O
comportamento adaptativo é avaliado nos dominios da comunicagdo, habilidades

da vida diéria e socializa¢do (Sparrow, Balla, Cicchetti, 1984).

5.5 PLANEJAMENTO ESTATISTICO

No primeiro estudo foram utilizadas analises descritivas, tais como média, desvio
padrdo e graficos de distribuicdo. No segundo estudo também foram realizadas anélises

descritivas (media e desvio padrdo), wilcoxon e o coeficiente Kappa, sendo que todas as
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andlises foram realizadas no pacote estatistico IBM SPSS Statistics 20 ou no Microsoft Office
Excel, verséo 2013.

6 ESTUDO 1

Caracteristicas psicossociais de individuos com sindrome de Williams-Beuren: um estudo

descritivo

Psychosocial characteristics of individuals with Williams-Beuren syndrome: a descriptive

study

Autores: Flavia Neves Almeida, Ana Carolina Prado, Ricardo José de Moura, Gabriela

Salazar, Maria Raquel de Carvalho, Vitor Geraldi Haase

Informacdes complementares: Universidade Federal de Minas Gerais, Belo Horizonte, Minas
Gerais, Brasil. Aluna de mestrado do Programa de P6s-graduagdo em Salde da Crianca e do
Adolescente, Faculdade de Medicina, Universidade Federal de Minas Gerais. FAPEMIG. Av.
Antbénio Carlos, 6627, FAFICH, sala 2016 — Pampulha. flavianealpsi@gmail.com

RESUMO
A Sindrome de Williams (SW) apresenta um fendtipo que se caracteriza por dismorfismos

faciais, deficiéncia intelectual leve a moderada, com doencas cardiovasculares e um perfil de
personalidade amigavel, falante e gregaria. Como parte das alteracdes decorrentes da delecéo
de aproximadamente 25 genes no cromossomo 7ql11.23, distdrbios do comportamento e
emocionais tém sido relatados em individuos com SW. O presente estudo investigou
problemas de comportamento mais frequentes em uma amostra de 23 individuos, de seis a 34
anos com o instrumento Inventario de Comportamentos para Criancas, Adolescentes entre
seis e 18 anos (CBCL/6-18) e andlise do relato dos pais durante a anamnese. De forma geral,
0 resultado demonstrou problemas de pensamento, ansiedade, problemas atencionais e
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problemas sociais como os mais frequentes na amostra. Os resultados também descrevem o
perfil econbmico das familias, a partir do Critério de Classificacdo Econémica Brasil (CCEB),

além de condicdes sobre o diagnostico dessa sindrome em Minas Gerais.

Palavras chaves: Child Behavior Checklist. CBCL. Sindrome de Williams. Comportamento.
Ansiedade.

ABSTRACT
Williams Syndrome (SW) presents a phenotype characterized by facial dimorphism, mild to

moderate intellectual disability, cardiovascular disease and a profile of friendly, talkative and
gregarious personality. As part of alterations resulted by the deletion of about 25 genes in the
chromosome 7q11.21, behavioral and emotional disabilities have been reported in individuals
with SW. The present study investigated more frequent behavior problems in a sample
composed of 23 individuals, aged from 6 to 34 years, with the instrument Child Behavior
Checklist (CBCL/6-18) and analysis of parents report during anamnesis. In general, the result
showed thought problems, anxiety, attention problems, and social problems as the more
frequents in the sample. Results also showed the social economic status of families, using the
Brazilian SES Criterium (Critério de Classificacdo Econdmica Brasil; CCEB), and diagnosis

status of SW in Minas Gerais.

Keywords: Child Behavior Checklist. CBCL. Williams Syndrome. Behavior. Anxiety.

7 INTRODUCAO

A Sindrome de Williams (SW) é uma condicdo genética cuja etiologia consiste na
microdelecdo de aproximadamente 25 genes no cromossomo 7¢11.23 (Hillier et al., 2003). E
uma sindrome rara, com prevaléncia estimada de um em 7.500 nascidos vivos (Stremme et
al., 2002). O fendtipo tipico da SW é caracterizado por anormalidades fisicas, como baixa
estatura, dismorfias faciais, deficiéncia intelectual de leve & moderada e doencas

cardiovasculares e de outros sistemas. O primeiro diagndstico € realizado, em sua maioria,
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através das caracteristicas fisicas do paciente, em que sdo comumente observadas
caracteristicas faciais como edema periocular, nariz curto, filtro nasal longo, macrostomia,
l&bios volumosos e um queixo pequeno (American Academy of Pediatrics, 2001).

O perfil cognitivo é constituido de algumas habilidades verbais relativamente
preservadas, ao passo que habilidades visuoespaciais e numeéricas encontram-se
frequentemente comprometidas (Mervis et al., 2000; Paterson et al., 2006). O vocabulério, a
capacidade de leitura de palavras isoladas e a memoria verbal podem estar relativamente
preservados (Porter, Coltheart, Langdon, 2007; Mervis et al, 2000; Mervis, John, 2010). No
entanto, a linguagem ndo € inteiramente normal, podendo ocorrer uma dissociacdo entre
habilidades expressivas e receptivas. Dessa forma, o perfil cognitivo é semelhante ao
Transtorno N&o Verbal de Aprendizagem (Rourke et al., 2002; Tavano et al., 2010).

Com bastante frequéncia, individuos com SW demonstram hipersociabilidade, ou
seja, um forte interesse social e inciativa para estabelecer contato e conversar, inclusive, com
estranhos, além de eles terem facilidade para se introduzirem em um ambiente social. Apesar
da atracdo por pessoas, individuos com SW podem demonstrar dificuldades em estabelecer
vinculos de amizade com seus pares (Jarvinen, Korenber, Bellugi, 2013; Jarvinen-Pasley et
al., 2008). Dificuldades para identificar limites, regras sociais e inibir o seu comportamento
podem gerar, por vezes, constrangimentos e comportamentos ou comentarios inapropriados
(Jarvinen-Pasley et al., 2008). Em funcdo dessas dificuldades sociais, é frequente que o
melhor amigo de uma crianca/adolescente com SW seja um adulto ou um membro da familia
(Davies, Udwin, Howlin, 1998; Jarvinen-Pasley et al., 2008). Além disso, pode ocorrer
também comorbidade entre hipersociabilidade e autismo (Tordjman et al., 2012) e, nesse
sentido, as habilidades sociais sdo heterogéneas e ndo sdo inteiramente preservadas na
sindrome.

A ansiedade e 0 medo séo aspectos significativos do fenotipo comportamental da SW
(Leyfer et al., 2006; Leyfer Woodruff-Borden, Mervis, 2009; Woodruff-Borden et al., 2010).
Leyfer et al. (2006) analisaram a prevaléncia de transtornos de ansiedade em uma amostra de
119 individuos com SW, com idade de quatro a 16 anos, a partir de uma entrevista semi-
estruturada com os pais — Anxiety Disorders Interview Schedule for DSM-IV: Parent version
(ADIS-P) (Silverman, Albano, 1996). O resultado encontrado indicou como transtorno mais
prevalente a fobia especifica em 54% da amostra, seguido de Transtorno de Ansiedade
Generalizada (12%), ansiedade de separacéo (7%), e Transtorno Obsessivo Compulsivo (3%).

Para fobia especifica, o diagnostico se relacionava principalmente com ruidos altos,

sendo que os autores, citados no paragrafo anterior, também indicaram o Transtorno de



39

Déficit de Atencéo e/ou Hiperatividade como as comorbidades mais frequentes nessa amostra
(64,7%).

Estudos que avaliaram individuos com SW, a partir do CBCL, tém demonstrado
convergéncias nos resultados ao apontar déficit de atencédo e ansiedade, como sintomas mais
relatados pelos pais, como também uma baixa frequéncia de comportamentos externalizantes,
como problemas de conduta e agressividade. Apesar de uma convergéncia dos resultados,
sobre ansiedade e desatencdo, ha divergéncia em relacdo a prevaléncia dessas comorbidades
na amostra e ndo ha consenso sobre a frequéncia de sintomas obsessivos. Um ponto
importante a se considerar é que as amostras se diferem bastante em relacdo a quantidade de
participantes e idade dos individuos (Pagon et al.,1987; Dilts, Morris, Leonard, 1990; Greer et
al., 1997; Porter, Dodd, Cairns, 2009; Pérez-Garcia et al., 2011; Papaeliou et al., 2012; Klein-
Tasman et al., 2015).

Pesquisas que avaliam as caracteristicas comportamentais sdo fundamentais para
descrever o fendtipo da sindrome, uma vez que sdo escassos 0S estudos sobre as
caracteristicas comportamentais quando comparado aos estudos sobre cognicdo. A relevancia
da descricdo do fenétipo da sindrome se da& porque individuos com deficiéncia intelectual
apresentam fendtipos variados e com especificidade para cada sindrome (Reilly, Murtagh,
Senior, 2015).

O presente estudo teve como objetivo avaliar as caracteristicas comportamentais da
amostra a partir da descricdo de sintomas da historia clinica e do CBCL. O objetivo foi
descrever o0s sintomas, extrapolando as analises de grupo sobre o0s transtornos mais
prevalentes, a fim de descrever como esses sintomas impactam a vida desses sujeitos. Por
isso, foi realizada uma analise descritiva sobre quais sdo 0s sintomas mais comuns de
ansiedade, de problemas de relacionamento e de déficit de atencdo e como eles séo descritos
pelos pais. Além disso, foi analisada a relacdo entre sintomas de ansiedade e problemas de
atencdo, no tocante a idade. Destaca-se a importancia de detalhar o perfil comportamental a
fim de favorecer o planejamento de programas de intervencdo e psicoeducacdo para orientar

os familiares a lidarem com as caracteristicas da sindrome (Reilly et al., 2015).
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8 METODO

8.1 SUJEITOS

O Laboratdrio de Neuropsicologia do Desenvolvimento (LND) da UFMG, em parceria
com a Associacdo Brasileira de Sindrome de Williams (ABSW), estabeleceu um grupo de
pesquisa e apoio a familias de individuos com SW no estado de Minas Gerais. A amostra do
presente estudo provém de familias cadastradas na ABSW.

Inicialmente, a amostra foi composta por 27 individuos com suspeita de SW. No
entanto, trés participantes apresentaram resultado negativo no diagnostico genético e um
possuia idade inferior a seis anos. Portanto, tais individuos foram excluidos das analises
subsequentes, de forma que a amostra final foi composta por 23 participantes com idades
entre seis e 34 anos, com média igual a 14,6 (dp= 6,6) anos, sendo 12 do sexo feminino
(52%).

Todos os participantes deste estudo possuem diagnostico genético de SW confirmado
a partir do exame MLPA (Multiplex Ligation-dependant Probe Amplification) (Schouten et

al., 2002; Sgrensen et al., 2008), realizado no Laboratorio de Genética Humana - UFMG.

8.2 INSTRUMENTOS

8.2.1 Medida Socioecondmica

O Critério de Classificacdo Econdmica Brasil (CCEB) (Associacdo Brasileira de
Empresas de Pesquisa, 2008) é um instrumento usado para estimar o poder de compra dos
brasileiros, sendo que, por ter sido padronizado em todo territério do Brasil, o CCEB foi

escolhido para ser usado como um estimador do status econdémico das familias.
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8.2.2 Caracteristicas clinicas da amostra

Estes dados foram sintetizados a partir das historias clinicas, com roteiro de perguntas

(Apéndice A) realizadas por dois pesquisadores.

8.2.3 Caracteristicas Comportamentais

Para avaliagdo das caracteristicas comportamentais, foi utilizado o Inventario de
Comportamentos para Criancas e Adolescentes entre seis e 18 anos (CBCL/6-18)
(Achenbach, Rescorla, 2001), sendo que o CBCL é um questionario que avalia competéncia
social e problemas de comportamento em criancas e adolescentes de seis a dezoito anos a
partir de informacdes fornecidas pelos pais.

O CBCL foi respondido pelos pais dos participantes, através da orientacdo de uma
psicologa, sendo que ao preencher o CBCL / 6-18, os pais foram solicitados a classificar uma
frase que se refere ao comportamento do seu filho em uma escala de 3 pontos (0 = ndo é
verdade; 1 = um pouco ou as vezes verdadeira; 2 = muito verdadeira ou frequentemente
verdadeira).

Na correcdo do resultado, a escala gera uma classificacdo baseando-se em escore T,
considerando como escore abaixo da média aquele escore com valor abaixo de 65 (T< 65),
limitrofe escore entre 65 e 70 (65 <T < 70) e clinico acima de 70 ( T > 70). As subescalas que
compdem este instrumento sdo: Ansiedade/Depressdo; Retarimento /Depressdo; Problemas
Somaticos; Problemas Sociais; Problemas de Pensamento; Problemas de Atencao;
Comportamento de Quebra de regras; Comportamentos Agressivos; Total de problemas;
Problemas Internalizantes; problemas Externalizantes; DSM-1V_Problemas Afetivos; DSM-
IV_Problemas de Ansiedade; DSM-IV_Problemas Somaéticos; DSM-IV_Transtorno de
Atencéo e Hiperatividade; DSM-IV_Transtorno Desafiador Opositivo; DSM-1V_Transtorno
de Conduta.

Embora o questionario CBCL / 6-18 tenha sido inicialmente projetado para jovens de
seis a 18 anos, o manual prevé que a versdo CBCL / 6-18 pode ser usada em idades mais
avangadas de acordo com as necessidades da amostra e critério do administrador (Achenbach,
Rescorla, 2001). Esta versdo tem sido utilizada para adultos com deficiéncia intelectual.
(Dykens, Cassidy, King, 1999; Schretlen et al., 2005). E, h4 muitos estudos que utilizam este
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instrumento em individuos com SW (Dilts et al., 1990; Dekker, Koot, 2003; Porter et al.,
2009; Pérez-Garcia et al., 2011; Klein-Tasman et al., 2015)

As normas utilizadas no presente estudo s@o as normas internacionais obtidas em um
estudo multicultural (grupo 3) (Achenbach, Rescorla, 2007), em que os dados sdo compativeis

com populacdo brasileira (Rocha et al., 2012).

8.2.4 Inteligéncia

A inteligéncia dos participantes foi avaliada por meio da Escala Wechsler de
Inteligéncia para criancas entre seis a 15 anos (WISC-III) (Figueiredo, 2002), e por sua versao
para adultos entre 16 a 89 anos (WAIS-II1) (Nascimento, 2004), a fim de caracterizar o perfil

cognitivo da amostra.

8.2.5 Procedimentos e Analises

Todos os participantes realizaram avaliacdo neuropsicologica no ambulatorio Numero
— UFMG e os responsaveis assinaram um Termo de Consentimento Livre e Esclarecido,
concedendo a participacdo dos seus filhos na pesquisa e a divulgacdo dos dados. O projeto,
intitulado como "Awvaliacdo de estratégia de diagndstico neuropsicoldgico e genético-
molecular dos transtornos do desenvolvimento cognitivo (retardo mental)" foi aprovado pelo
Comité de Etica (COEP/UFMG) sob o Parecer ETIC 0091.0.203.000-10.

A avaliagdo neuropsicoldgica teve duracdo de trés sessbes, em que cada sessdo era
realizada em um dia e houve um intervalo de 15 dias entre cada sesséo, que tinha a duracédo de
aproximadamente duas horas. Mas, para reduzir o cansago ou desmotivacdo nos probandos, e
assim ndo comprometer os resultados das sessbes, as sessOes foram divididas em dois
periodos, sendo uma hora no turno da manhéa e depois uma hora no turno da tarde.

Os examinadores também foram orientados a prestarem atencéo aos sinais de cansago
ou falta de motivacdo por parte dos testandos, para caso necessario realizar um pequeno
intervalo. Os pais foram entrevistados por um neurologista e uma psicéloga durante a
anamnese, sendo que o preenchimento, do CBCL e do CCEB, foi realizado pela mesma
psicologa, que realizou o treinamento do Sistema de Avaliacdo Baseada em Evidéncia
(ASEBA) em 2012, para utilizacdo das escalas ASEBA, incluindo a escala CBCL.
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9 RESULTADOS

9.1 STATUS SOCIOECONOMICO DA AMOSTRA

Dados sobre a amostra das familias de pessoas com SW estdo detalhados na Tabela
01, em que o valor medio da renda bruta mensal foi estabelecido conforme os dados do censo
de 2010.

Tabela 01: Dados do CCEB para amostra de familias com individuos com SW

Renda Bruta % de Familias por Frequéncia de % de Familias por Classe

Mensal Média Classes por em Belo Horiznte pelo
(R$) Classe
Familia IBOPE 2010
Grupo A 9.263 17,4% 4 4%
Grupo B1 5.241 21,7% 5 9,6%
Grupo B2 2.654 21,7% 5 21,9%
Grupo C1 1.685 17,4% 4 26,7%
Grupo C2 1.147 13% 3 23,5%
Grupo DE 776 8,7% 2 14,3%

Fonte: Elaborada pela prépria autora.

9.2 CARACTERISTICAS CLINICAS

9.2.1 Idade do diagnostico

A idade com que os individuos foram diagnosticados com SW variou entre sete meses
e 34 anos, com uma média de 8,16 (dp=4,03) anos, sendo que a maior parte dos diagndsticos

(87%) foi realizada entre sete meses e 10 anos.
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Graéfico 01: Distribuicao da idade em que os participantes foram diagnosticados

IDADE DO DIAGNOSTICO

Fonte: Elaborado pela prépria autora.

9.2.2 Inteligéncia

Para trés participantes ndo foi possivel mensurar a inteligéncia com a Escala Wechsler,
sendo a inteligéncia desses individuos estimada de acordo com a observacgdo clinica e o
desempenho na escala adaptativa, Vineland Adaptive Behavior Scale (Sparrow et al., 1984).

A variacdo do QI total foi de 35 a 81, com média igual a 56 e desvio padrdo de 11,2,
apresentando a seguinte proporcéo na amostra: deficiéncia intelectual (DI) moderada (52,2%),
inteligéncia limitrofe (21,7%), DI leve (21,7%) e DI grave (4,3%).

9.2.3 Problemas de comportamento

Uma andlise do Inventario de Comportamentos para Criancas e Adolescentes entre
seis e 18 anos (CBCL/6-18) foi realizada contendo todas as subescalas do questionario, a fim
de avaliar os sintomas psiquiatricos mais frequentes na amostra. Os resultados estdo

demonstrados em uma analise da média do grupo em cada subescala e também a partir da
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frequéncia de individuos com escore abaixo da média (escore T< 65), limitrofe (escore T 65 <

T < 70) e clinico (escore T > 70) nas subescalas.

Grafico 02: Analise da porcentagem de pacientes classificados como clinicos em cada
subescala do CBCL
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Fonte: Elaborado pela prépria autora.

Observou-se que os sintomas mais frequentes foram: problemas de pensamento e
problemas de ansiedade, ambos com prevaléncia de 56% para cada um, sendo que a subescala
problemas de pensamento inclui os itens: “ndo consegue tirar certos pensamentos da cabeca;
machuca-se de prop0sito; escuta sons ou vozes gue nao existem; tem tiques; cutuca o nariz, a
pele ou outras partes do corpo; junta coisa que ndo precisa; dorme menos que a maioria das
criangas”. Ja 0s itens de problemas de ansiedade sdo: “é muito dependente de adultos, tem
medo de certos animais, situacdes e lugares; tem medo de ir a escola; é nervoso ou tenso, €
muito medroso ou ansioso; € muito preocupado”.

Em uma anélise geral dos resultados, observou-se nos participantes mais problemas
internalizantes do que externalizantes, em que a tabela 02 apresenta em ordem decrescente as

médias nas subescalas do CBCL para 0 grupo como um todo.
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Tabela 02: Analise descritiva das subescalas do CBCL em escore T

Intervalo Média D.P. N(T<65) N(65<T<70) N(T>70) %T>70

Problemas de

45-103 72,7 16,3 7 3 13 56,5
pensamento
DSM_Problemas 4 gg 69,8 11,9 4 6 13 56,5
de ansiedade
Problemas de 50-79 66,2 75 10 6 7 30,4
atencao
DSM_TDAH 52-82 66,5 8,6 12 4 7 30,4
Ansiedade e 37-88 634 129 15 1 7 s
depressédo
Problemas sociais 44-80 63,3 10,3 10 6 7 30,4
Total 4478 62.7 9.8 14 2 7 30,4
Problemas 38-105 62,5 15.4 15 0 8 34,8
Internalizantes
Comportamento 40-97 57.6 15,4 15 2 6 26,1
agressivo
DSM_Problemas 50 44 57.4 13.9 17 3 3 13,0
afetivos
Problemas 40-83 55,6 12.2 18 1 4 17.4
externalizantes
DSM_TDO 38-83 55,5 15,4 16 2 5 21,7
Complicacdes 41-91 55.2 138 18 2 3 13.0
somaticas
CBCL_Problema 4 74 52,4 95 20 1 2 8.7
de conduta
Quebra de regras 42-68 51,7 6,5 22 1 0 0,0
DSM_problemas 4 o4 50,6 15,0 19 0 4 17.4
somaticos
FELAMENS ¢ 35-66 458 8.1 22 1 0 0,0
depresséo

Fonte: Elaborada pela propria autora.

Comparando-se as médias em cada subescala, observa-se que além de problemas de
pensamento e ansiedade, o0s pais relataram com frequéncia, sintomas de
desatencdo/hiperatividade e problemas sociais. Em contrapartida, foram observados poucos
relatos de quebra de regras e desrespeito a autoridades, refletindo uma baixa pontuagdo nas
subescalas de transtorno de conduta, quebra de regras e transtorno desafiador opositivo,
cabendo destaque para a subescala com menor média de sintomas que foi a de
retraimento/depressao.

Em uma andlise em relacdo a idade dos individuos e presenca de sintomas de
desatencdo e ansiedade/depresséo, o resultado indicou uma relagdo de aumento na quantidade
de sintomas de ansiedade/depress@o nos participantes a partir dos 12 anos de idade, conforme

apresentado no grafico 03.
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Gréfico 03: Anélise da relacéo entre idade e sintomas de ansiedade/depressdo no CBCL

Distribuicdo de sintomas de ansiedade e depressao em relagao a idade
100

90
80
70
60 -
50
40
30
20 -
10

Escore T em ansiedade/depressido

Idade em anos

Fonte: Elaborado pela prépria autora.

No entanto, ndo houve associacdo da presenga de desaten¢do com o aumento da idade,
sendo que sete individuos apresentaram escore limitrofe/clinico antes dos 12 anos, como

também sete individuos apresentaram escore limitrofe/clinico apds os 12 anos.

Gréfico 04: Anélise da relacdo entre idade e sintomas de desaten¢do no CBCL
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Fonte: Elaborado pela prépria autora.
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Uma andlise dos 10 itens com as maiores pontuacdes dada pelos pais no CBCL é
apresentada na tabela 03.

Tabela 03: Dez itens mais pontuados no CBCL

Item Subescala Frase Total (Bruto)

) E muito medroso ou
50 Ansiedade/depressao ) 40
ansioso

N&o consegue tirar
Problemas de
9 certos pensamentos da 37
Pensamento .
cabeca; obsessodes

93 Qutros Problemas Fala demais 36

. Comporta-se de
1 Problemas de Atengéo ] o ) 32
maneira muito infantil

o Desastrado ou tem falta
62 Problemas Sociais B 30
de coordenagéo

Fonte: Elaborada pela propria autora.
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Sintomas de problemas de atenc¢do foram relatados com muita frequéncia pelos pais e,
além da desatengdo, obsessdes e ansiedade e dificuldades de coordenagdo também foram
muito pontuados no CBCL. Apesar da dificuldade de coordenacao ser considerado na area de
problemas sociais nessa escala, as particularidades sociais, da SW, foram melhores descritas
nas anamneses.

Os sintomas destacados no CBCL também foram relatados pelos pais durante a
anamnese, assim como caracteristicas que se referiam as habilidades sociais, como se pode
verificar na tabela 04, que contém exemplos de frases utilizadas pelos pais para descrever 0s

sintomas dos filhos.

Tabela 04: Citacdes dos pais sobre os problemas de comportamento dos filhos

Problemas de Ansiedade
“Quando vai acontecer alguma coisa fica antecipando. Fica ansioso. P6e o despertador
para acorda-lo em dias de viagem.”

“A gente ndo pode falar as coisas para ela com antecedéncia, se ndo ninguém aguenta,
ela ndo deixa ninguém sossegado. Eu ndo posso avisar que tem festa com antecedéncia.”

“J4 teve medo de motosserra. Tinha um trauma terrivel. Ficava tremendo.”
“Tem horror a foguete, latido de cachorro e liquidificador.”

“E muito insegura, mas ja foi mais. A gente trabalha isto muito com ela. Mostram que
nédo tem bicho papao, que ndo tem perigo. Antes ela dormia no quarto das irmas”.

“Nao sabe andar de 6nibus, porque fica com medo. Ela tem medo de tudo, mas antes ela
ndo tinha tanto medo assim.”
Problemas de Pensamento

Ideias fixas

“Ela pergunta demais. Fica perguntando o tempo todo, a mesma coisa.”

“Ele tem isso de ficar insistindo em um mesmo assunto. Se ele v€ que esta chegando o
carnaval, comeca falar naquele assunto o tempo todo, vinte a trinta vezes por dia.
Principalmente se ¢ alguma festa. Ele ¢ repetitivo.”

“Gosta muito de carro e de falar sobre isso. S & revista de autoesporte. Fala tanto de carro
que a turma j& ndo quer mais falar de carro. E ele acaba sendo rejeitado por isso.”

“Se o vizinho chamou para ir no casamento e ele s6 ficava falando nisso”

Cutuca partes do corpo

“Fica puxando a pelinha do dedo.”




Tabela 04- Citacgdes dos pais sobre os problemas de comportamento dos filhos
(continuacéao)
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Transtorno de Atencéo e Hiperatividade

“Fala sem parar. Fica cantando, anda, assobia e gosta de fazer barulho de som de carro
acelerando e freando.”

“A diretora pediu me pediu que fosse busca-lo sempre depois do recreio porque era
muito agitado e queria conversar o tempo todo. Depois de um tempo descobri que a
professora nao o deixava dentro da sala.”

“Ele ndo tem muita paciéncia de brincar com uma coisa s6. Ele comeca e para,
interrompe a brincadeira sem terminar.”

“Quando crianga ela era elétrica e subia em tudo. Subia no escorregador ao contrario.

Tinha que ficar o dia todo atras dela. Hoje ela ¢ calma e tranquila.”

Socializacéo

Interesse por se aproximar de estranhos

“Sempre foi muito comunicativa. Sempre gostou de conversar com as pessoas. Até
estranhos.”

“Ela é bem espagosa para chegar e conversar com pessoas que nunca viu.”
Afetividade e empatia

“Ele ¢ bem recebido em toda a parte.”

“Sempre acha que deve responder aquilo que a gente quer que ele diga.”

“Fica conversando com as pessoas. Uma vez eu estava no saldo, uma senhora venho e
disse seu filho é maravilhoso, ele me salvou. Ele percebeu que eu estava deprimida, e
quis me fazer alegre ¢ conseguiu.”

“Observa as pessoas muito atentamente, se esta triste ou se esta alegre.”

“Nao sabe falar nada que ofenda as pessoas.”

“ Ela gosta de abragar, beijar e elogiar.”

“ Tira todos os brinquedos e deixa alguém com ele. E mais importante ter alguém do
que qualquer outra coisa. Gosta de gente.”

Afetividade e empatia (continuacdo)

_“Tem muita d6 das pessoas, chora quando vé alguém chorando.”

“Quando vé algum mendigo, as vezes chora e quer se aproximar deles para abraga-10s.”

“Ele ¢ amoroso e carinhoso demais. Tem um cora¢ao incapaz guardar raiva de alguém.

Quando tem alguma desavenca, ele ndo consegue ficar com raiva. Ele quer resolver
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ligando ou indo atras da pessoa. Ele ndo sossega enquanto ndo conversar.”

Dificuldade de manter relacdo com seus pares

“N#o tem amigo mais proximo. E conhecido na cidade inteira. Vai a praga, encontra e
conversa com um, depois conversa com outro. Mas costuma ter mais proximidade com
pessoas mais velhas.”

“Ela ¢ sociavel, mas ndo tem amigos porque nao € bem aceita. Durante o ano é chamada
umas trés a quatro vezes para alguma festinha. Mas s0 é convidada quando convidam a
sala inteira.”

“Ele ndo tem amigos. Ele tem colegas. Ele até¢ tem colegas que respeitam ele dentro da
escola. Mas é s na escola. Fora da escola ndo tem nada ndo.”

“Ha trés anos o tiramos da escola devido as dificuldades. Nao entrosava com os colegas
de sala de jeito nenhum e acabava chegando em casa nervoso.”

“Nos fomos fazer um cruzeiro de navio e ela decorou aonde ficava o nosso quarto. Ela
dava um beijo na camareira e a camareira abria a porta para ela. Ela sempre teve um

contato social muito facil com adultos, desde pequeninha.”

Fonte: Elaborado pela prépria autora.

Os pais descreveram ansiedade de antecipacdo nos filhos, principalmente quando ha
eventos festivos e viagens, que sdo eventos que os filhos costumam gostar e, portanto, ficam
animados e ansiosos para sua chegada e apresentam uma fala repetitiva sobre o assunto.

Ha também relatos de medos especificos, por exemplo, relacionados a sensibilidade
auditiva. No entanto, 0os medos ndo se limitam apenas aos sons e barulhos. Outro ponto
relatado pelos pais durante a anamnese € a presenca de assuntos repetidos, semelhantes a uma
ideia fixa em que os individuos, com SW, parecem ter dificuldade em inibir essa tematica de
interesse do momento e falam repetidas vezes sobre esse assunto.

O que costuma ocorrer € que esses individuos falam muito sobre o tema de interesse,
ora porque estdo ansiosos ou ora porque gostam do tema, sem perceber que aquele assunto
pode néo ser tdo interessante do ponto de vista do interlocutor. Outra dificuldade relacionada
ndo sO a ansiedade, mas também de controle inibitorio, é cutucar a cuticula dos dedos e, as
vezes, outras partes do corpo, como umbigo.

Os pais também descrevem um grande interesse social dos filhos, que tentam se
aproximar de pessoas que ndo conhecem para conversar, uma vez que eles tém facilidade para
puxar assunto e iniciarem uma interagdo. Mas, a0 mesmo tempo, eles também tém

dificuldades em construir relacbes mais intimas e sustentar a interacao principalmente com 0s
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pares. Apesar do interesse social, a relagdo com os pares tendem a ser superficial e os adultos
parecem compreender melhor as dificuldades dos individuos com SW e admirarem o fato de
serem carinhosos e amaveis.

Por fim, os pais expdem os impactos da hiperatividade dos filhos na vida escolar e
também social, sendo que na escola ha dificuldades em realizar as atividades e permanecer na
sala até o final do dia. Outro ponto que a hiperatividade impacta é no desempenho em
brincadeiras, devido a dificuldade para persistir e finalizar a brincadeira, além de se expor a

riscos ao usar de maneira indevida um brinquedo ou utilizar o que néo era permitido.

10 DISCUSSAO

O presente estudo investigou o perfil comportamental em uma amostra de SW,
apresentando resultados equivalentes a estudos publicados em diferentes paises, com alta
frequéncia de ansiedade e problemas atencionais (Pagon et al., 1987; Greer et al., 1997,
Leyfer et al., 2006; Mervis, Morris, 2007; Leyfer et al., 2009; Pérez-Garcia, et al., 2011).

Alguns sintomas especificos também foram evidenciados na amostra, como ter
pensamentos obsessivos e cutucar partes do corpo e nenhum dos participantes foi
diagnosticado com Transtorno Obsessivo Compulsivo (TOC). O conjunto e a frequéncia de
caracteristicas ndo eram indicativos de TOC, sendo que o tipo de sintomas obsessivos
relatados pelos pais foram assuntos repetitivos, como falar em excesso sobre seu assunto
favorito e fazer uma mesma pergunta inUmeras vezes, 0 que prejudica a interacdo e
manutencdo de uma conversa.

As perguntas repetitivas ocorrem, principalmente, frente a um evento que o individuo
deve aguardar, como datas comemorativas e viagem. Perguntas como: “que dia €?”, “que
horas vamos?”’, “esta chegando?” demonstram ansiedade antecipatoria e dificuldade para
alternar entre uma ideia e outra. As familias em geral relataram essas perguntas como
cansativas e sem uma funcéo informativa, uma vez que quando questionados os filhos sabiam
a resposta sobre o que estavam perguntando. Para lidar com isso, muitos pais evitavam contar
para os filhos sobre os eventos com antecedéncia, deixando sempre para o Ultimo momento.
No entanto, essa pratica nao contribui para os filhos aprenderem a lidar com a ansiedade.

Outro aspecto observado no presente estudo foi a dicotomia entre interesse social e

aproximacéo de estranhos, com dificuldade para sustentar uma interacdo e criar vinculo com
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seus pares. Os pais relatam que os filhos ndo costumam ter contanto com os colegas fora do
ambiente escolar e alguns pais também expdem que o filho s6 era convidado para festas de
aniversario quando a sala toda era convidada.

Dessa maneira, apesar do forte interesse, muitos pacientes com SW nem sempre
apresentavam vinculos de amizade com seus pares, principalmente a partir da adolescéncia.
Esse grande interesse social pode ser observado também no resultado da subescala de
retraimento/depressdo, em que esta subsescla atingiu a menor média de sintomas, pois esse
fato pode ser em decorréncia das caracteristicas de hipersociabilidade e desinibigdo social da
SW, opostas a atitudes de retraimento.

Alteracbes de estruturas cerebrais tém sido associadas as caracteristicas
comportamentais, como ansiedade e hipersocializacdo. Imagens de ressonancia magnética
demonstram aumento relativo do volume da amigdala em relagdo ao volume intracraniano em
individuos com SW quando comparados a individuos tipicos, bem como uma reducdo do
volume cerebral geral, sendo que esta alteracdo da amigdala pode se relacionar a
hipersocializacdo, embora outros estudos ndo demonstrem alteracdo nessa estrutura (Capitéo
etal., 2011).

A relacdo da amigdala com o excesso de interesse social se da devido ao papel dessa
estrutura para monitorar perigo, de forma que, uma menor ativacdo da amigdala frente a
leitura de faces de estranhos poderia contribuir para desinibicdo social (Paul et al., 2009). E,
ainda, alteracdes estruturais e funcionais da insula foram relacionadas a hipersocializacéo,
empatia e a ansiedade na sindrome (Jabbi et al 2012). No entanto, esses dados anatdmicos-
funcionais ainda ndo séo conclusivos, sdo evidéncias iniciais.

Consoante ao presente estudo, um estudo espanhol (Pérez-Garcia et al., 2011)
encontrou uma alta prevaléncia de sintomas de ansiedade e problemas de atengdo e baixo
indice de quebra de regras e retraimento. A porcentagem de sujeitos classificados como
clinico no total de problemas no CBCL tambeém foi bem semelhante, com 36% no estudo
espanhol e 30,4% no presente estudo. Contudo, foi observada, nesse estudo espanhol, uma
baixa frequéncia de problemas de pensamento, 8% apenas, contra 56,5% no presente estudo.

No entanto, Klein-Tasman et al. (2015) observaram um resultado semelhante ao
presente estudo, em que as areas com problemas mais relatados pelos pais foram problemas
de atengdo, ansiedade, comportamentos obsessivos e problemas sociais. Problemas de
pensamento obsessivo também foram relatados por Greer et al. (1997). Entretanto, a

prevaléncia entre as comorbidades da sindrome podem variar entre os estudos.
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Houve uma relacdo do aumento de problemas de comportamento e nUmero de
sintomas de ansiedade/depressdo, em que o escore limitrofe/clinico foi mais frequente a partir
dos 12 anos. Leyfer et al. (2006) e Klein-Tasman et al. (2015) também observaram aumento
de sintomas de ansiedade e ansiedade/depressdo em relacdo a idade, sendo que a medida que a
idade aumenta, os sintomas internalizantes também aumentam, levando esses individuos a se
tornarem menos festeiros e falantes e um pouco mais retraidos (Rossi, 2010; Jarvinen-Pasley
et al., 2008). Ha uma maior incidéncia de depressdo na fase adulta. Ja os sintomas de
desatencdo ndo apresentaram diferenca em relacéo a idade.

Sobre 0 aumento dos sintomas de ansiedade, Switaj (2000) em um estudo de coorte,
utilizando-se de 190 individuos com SW, divididos em grupos por faixa etaria 6-9 anos, 10-13
anos e 14-18 anos, foi observado que a faixa etaria mais velha apresentava mais sintoma de
ansiedade que as demais. Isto, sendo que o grupo de 10-13 era o segundo grupo com maior
namero de sintomas.

Em outro estudo de coorte de Leyfer et al. (2006), o grupo foi dividido entre 4-7 anos,
8-10 anos e 11-14 anos. Leyfer e seus colegas também observaram mais sintomas de
ansiedade, que € caracteristico de um quadro de ansiedade generalizada na faixa etéaria de 11-
14 anos, enquanto nas fobias ndo houve diferenca entre as faixas etéarias. As fobias
costumavam se relacionar a barulho e exame de sangue nesse estudo.

Diferente dos estudos anteriormente citados, um estudo longitudinal de Mervis (2010)
acompanhou 45 criancas e adolescentes com idade entre quatro e 13 anos na primeira
avaliacdo, que foi realizada através de uma entrevista estruturada com os pais, fundamentada
no DSM-1V. O resultado desse estudo aponta que a ansiedade tende a ser crénica e com maior
chance de diagnosticar outro transtorno de ansiedade ao logo da vida. Isso ocorre, por
exemplo, com as fobias, em que a fobia inicial ndo se extinguiu e outras fobias surgiam com o
tempo e, por isso, para esse autor ndo ha diferenca em relacdo a faixa etaria. Mas, 0 que
ocorre é que o quadro tende a se tornar cronico e generalizado, pois os sintomas de ansiedade
ja estavam presentes desde quando os individuos eram mais novos. O autor também considera
que a variacao entre 0s grupos etarios e o0s instrumentos utilizados nos estudos pode contribuir
para a diferenga no resultado do seu estudo quando comparado ao de outros pesquisadores.

Em suma, a literatura até 0 momento demonstrou que os sintomas de ansiedade e 0s
niveis de diagndstico de ansiedade s&o altamente prevalentes em individuos com SW e
excedem as taxas observadas na populacdo geral e em amostras epidemioldgicas de criancas
com deficiéncia intelectual (Cherniske et al., 2004; Leyfer et al., 2006; Leyfer et al., 2009).

Mas, ha variacdo nos resultados em relacdo a frequéncia e ao curso do transtorno e, por isso,
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mais estudos sdo necessarios, bem como uso de escalas padronizadas e descricdo dos
sintomas, contribuindo para elucidar os resultados encontrados.

Assim, além do resultado da escala CBCL, o presente estudo visou descrever a
manifestacdo clinica dos sintomas para identificar as especificidades deles na SW e néo
apenas mensuréd-los, uma vez que isso pode auxiliar os especialistas e as familias com
informagdes para estabelecer um melhor manejo destes sintomas. Afinal, as informacdes
sobre tratamento S&0 muito escassas.

No estudo de Mervis (2010), por exemplo, a menor parte da amostra realizou
tratamento medicamentoso ou terapia para ansiedade, sendo que, entre os individuos que
realizaram tratamento, a maior parte continuou a ter uma ansiedade crénica. O autor também
pontua que ndo ha, na literatura, estudos controlados de ansiedade para SW. Mas, ha estudo
de caso sugerindo resultado para tratamento com terapia cognitivo-comportamental (Klein-
Tasman, Albano, 2007; Phillips, Klein-Tasman, 2009).

Por fim, em relagdo a condicdo socioeconémica e acesso ao diagnostico, cabe dizer
gue na amostra do presente estudo a maior parte dos diagndsticos foram realizados por
cardiologistas ou geneticistas de Belo Horizonte ou Sdo Paulo. A SW é uma doenca rara e 0
seu diagnostico ainda tem sido realizado com mais frequéncia em grandes polos e centros de
pesquisa, uma vez que a disponibilidade do diagndstico parece estar relacionada ao acesso aos
especialistas e centro de pesquisa sobre a sindrome. As familias descrevem dificuldades tanto
para obtencdo do diagndstico quanto de um especialista para assisti-los. Além disso, 0s pais
relatam dificuldades com o comportamento dos filhos em diferentes faixas etarias, sendo os
principais problemas: ansiedade, deficit de atencdo/hiperatividade, problemas sociais e de
pensamento. Pesquisas sobre a descricdo clinica desses sintomas, bem como modelos de
intervencdo sdo importantes, uma vez que as dificuldades ndo diminuem com a idade,
podendo até mesmo aumentar.

Por tanto, estudos com o objetivo de oferecer informacgdes clinicas para a elaboracéo
de tratamentos comportamentais sdo necessarios, uma vez que ainda ha poucos nesse formato

na literatura.
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RESUMO
O presente estudo apresenta uma série de casos de pais (pais ou mdes) que realizaram

intervencdes no formato de treinamento de pais (TP) para individuos com sindrome de
Williams (SW). O objetivo é avaliar a viabilidade dessas intervengfes para redugdo de
comportamentos inadequados nestes individuos. O estudo contou com a participagdo de um
grupo constituido de sete mées de individuos com SW e um grupo de comparacao constituido
de 16 mées de individuos com deficiéncia intelectual, sendo que no primeiro grupo, as méaes
realizaram intervencfes no formato de TP para individuos com SW. Dois formatos de TP
foram realizados: uma psicoeducacdo (trés sessdes) e um modelo estendido (10 sessdes). A
variacdo no formato de TP foi devido & demanda das familias, uma vez que a maior parte
delas era de uma cidade diferente do centro de pesquisa e, portanto, ndo seria viavel se
deslocar por muitas vezes até 0 mesmo. Para essas familias com dificuldade de deslocamento,
foi realizada uma psicoeducacdo breve sobre a SW e sobre a andlise funcional do

comportamento. Os pais do grupo de comparagdo ndo realizaram nenhuma intervencdo em
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formato de TP e os participantes do grupo de SW responderam ao Inventério de
comportamento para criangas e adolescente (CBCL 6/18 anos), antes e depois do treinamento
de pais, e um questionario de satisfacdo do consumidor, sendo este a Escala de Satisfacdo dos
Pacientes com Servico de Saude Mental (SATIS-BR), aplicado ao final da intervencdo. No
grupo de comparacdo, as maes responderam ao CBCL em dois momentos, com o intervalo de
oito semanas entre as entrevistas, na condicdo de ndo estarem participando de um atendimento
no formato de TP durante esse intervalo. Foi realizada uma analise entre juizes para avaliar 0s
efeitos da intervencdo no comportamento alvo, sendo que os dados obtidos no CBCL foram
analisados a partir da diferenca (escore T) na subescala do total de problemas no pré e no pds-
teste, no grupo experimental e no grupo comparativo. Os resultados apontaram para a reducgéo
de sintomas clinicos no grupo de individuos cujas maes realizaram o TP, com diferenca entre
as médias do escore total no CBCL do pré e p0s- teste igual a -7,1 escore T (dp=4,3), com
variacdo entre -12,0 a -1,0 no escore T e diferenca significativa (p= 0,02), no teste estatistico
Wilcoxon. Isto, enquanto no grupo comparativo ndo houve diferenca significativa da média
do grupo (p= 0,70) e a sua média foi 0,5 escore T (dp=,6,3) . Em relacdo a satisfacdo das
mées que realizaram TP, a nota média das sete mées na escala SATIS-BR foi 4,86, sendo 0
minimo 4,7 e o maximo 5, em que esta avaliacdo indicou alta satisfacdo das maes

participantes do TP.

Palavras Chave: treinamento de pais. Sindrome de Williams. Anélise do comportamento.

ABSTRACT
This study presents a case series of parents (Fathers and mothers), who underwent

intervention in the Parents Training format for subjects with Williams Syndrome (WS). The
goal is to assess the availability of this intervention to reduce inappropriate behavior in these
subjects. The study included the participation of a group consisting of seven parents of
subjects with WS(ou WS subjects’s parents), and a comparison group consisted of 16 parents
of subjects with intellectual disabilities(ou intellectual disabilities subjects’s parents). In the
first group parentes were part of an intevention in parentes training format to subjects with
WS. Two formats of Parents training were designed: one psychoeducation and an extended
model. Psychoeducation lasted three sessions and the extended model 10 sessions. The
variation in PT format was due to the demand of families, most of them were from a different

city of the research center, therefore would not be feasible to move many times to the research
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center. To this families with displacement difficulties was developed a brief psychoeducation
about WS and functional behavior therapy. The parents of the comparison group did not
attend any intervention in PT format. The parents of WS group answered "Child Behavior
Checklist for ages 6-18" (CBCL 6/18 years) before and after parents training, and a consumer
satisfaction survey, the Satisfaction Scale of Patients with Mental Health Services (SATIS-
BR) at the end of the intervention. In the comparison group parents answered CBCL on two
occasions, with an interval of eight weeks between interviews, with a condition they are not
participating on intervantion in the PT format during this interval. An analysis was performed
between judges to evaluate the effects of the intervention in the target behavior. Data from the
CBCL were analyzed from the difference (T-score) in total problems subscale pre and post-
test, the experimental group and the control group. The results indicated a reduction of
clinical symptoms in the group of subjects whose parents were part of the PT, with difference
between the mean of the total score in the pre- and post-test CBCL equal to -7,1 T score (SD
= 4,3), ranging from -12,0 to -1,0 in the T-score and significant difference (p = 0,02), the
Wilcoxon statistical test. While in the comparison group there was no significant difference
from the average group (p = 0,70), and the average was 0,5 T- score (SD = 6,3). Regarding
parental satisfaction that were part of the PT, the average grade of the seven parents in
SATIS-BR scale was 4,86, with a minimum 4,7 and maximum 5. The evaluation indicated
high satisfaction of participants PT.

Keywords: Training parents. Williams syndrome. Behavior therapy.

12 INTRODUCAO

Os desafios enfrentados pelas familias de criangas com deficiéncia intelectual tém sido
relatados pelos pais desses individuos (Reilly, Murtagh, Senior, 2015), sendo que estes pais
s80 mais expostos a estresse e problemas de saude mental, como depressdo, do que pais de
criangas tipicas (Hastings, Beck, 2004). Podem ocorrer limitagcGes nas atividades da familia
devido a deficiéncia da crianca (Mulroy et al., 2008). Além disso, 0s pais também costumam
enfrentar dificuldades para a manutencdo dos empregos e perda de suporte social (losif et al.,

2013), sendo que essas dificuldades muitas vezes sdo decorrentes ou agravadas pelos
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problemas de comportamento que os filhos apresentam (Gallagher Beckman, Cross, 1983;
Margalit, Shulman, Stuchiner, 1989).

Distarbios emocionais e de comportamento tém sido relatados em 80% das criangas
com sindrome de Williams (SW) (Kennedy, Kaye, Sadler, 2006), em que alguns dos
problemas apresentados por esses individuos sdo: ansiedade antecipatdria, hiperacusia,
problemas de atengdo, desinibicdo social, fala excessiva e alteracdo de humor (Klein-Tasman,
Mervis, 2003; Leyfer et al., 2006).

Reilly et al. (2015) também observaram problemas como obsessdes, dificuldades
alimentares, dificuldades com o sono e problemas de aprendizagem em individuos com SW.
As comorbidades apontadas, consistentemente, como mais frequentes na sindrome sdo o
transtorno de ansiedade e o déficit de atencdo e a hiperatividade (Leyfer et al., 2006; Pérez-
Garcia et al., 2011; Klein-Tasman et al., 2015).

A presenca de condi¢cdes comportamentais ou psiquiatricas na crianga é um importante
preditor de impacto negativo na familia (Reilly et al., 2015), sendo que um estudo, com pais
de individuos com SW e Sindrome de Down, demonstrou que um dos maiores preditores para
problemas familiares era a presenca de problemas de comportamento no filho (Fidler,
Hodapp, Dykens, 2010).

Reilly et al. (2015), em um estudo comparativo entre quatro sindromes (X-fragil,
PraderWilli, SW e Velocardiofacial), verificaram que a presenca do transtorno psiquiatrico
contribui para a diminuicdo de relato dos aspectos positivos e aumento do relato de problemas
de comportamento. Esses autores pontuaram diferencas significativas a respeito do ponto de
vista dos pais sobre as sindromes e seu impacto sobre a familia. Estas diferencas podem ser
importantes no que diz respeito ao aconselhamento e ao tipo de apoio que as familias recebem
dos profissionais, em que esses autores destacaram a importancia de oferecer psicoeducacao e
treinamento, com abordagem comportamental, para essas familias.

Os estudos de intervencdo para SW estdo em fase inicial (Klein-Tasman, Albano,
2007; Mervis, John, 2010), sendo que O’Reilly e Lancioni (2001) avaliaram o sucesso de uma
intervencdo comportamental, para uma menina de quatro anos com comportamento de recusa
alimentar. O programa utilizou a estratégia de extin¢éo e reforgo diferencial durante o periodo
de quatro semanas. Klein-Tasman e Albano (2007) realizaram uma intervengdo cognitivo-
comportamental para um jovem com problemas de pensamentos obsessivos e
comportamentos sexuais inapropriados, em que estes comportamentos eram principalmente a

masturbacéo, olhares e aproximacao invasiva com mulheres. A terapia utilizou recursos como
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role-playing, ensaio comportamental, técnica de prevencao de resposta e psicoeducacao, com
durac&o total de 18 horas.

No contexto brasileiro, Martin (2011) realizou um estudo de intervencéo com foco em
treinamento de habilidades sociais educativas para pais de individuos com SW. A intervencao
foi realizada com oito pais, durante sete semanas, e os resultados indicaram efeitos positivos
no comportamento deles. As anélises foram realizadas de forma qualitativa e descritiva sobre
questionarios semiquantitativos.

Todos esses estudos seguem o modelo de terapia comportamental ou cognitivo-
comportamental, em que as abordagens comportamental e cognitivo-comportamental tém sido
sugeridas como apropriadas para individuos com SW (O’Reilly, Lancioni, 2001; Klein-
Tasman, Albano, 2007; Mervis, John, 2010; Reilly et al., 2015). No entanto, ndo ha estudo de
TP para SW, considerando o manejo das principais caracteristicas da sindrome. E descrito na
literatura que individuos com SW apresentam comorbidades psiquiatricas e problemas de
comportamento, com alta frequéncia, principalmente de Transtorno de Déficit de Atencdo e
Hiperatividade, sintomas de ansiedade de antecipacdo, pensamentos obsessivos e prejuizos
sociais, como apresentado no estudo 1 dessa dissertacao.

E frequente os pais ficarem ansiosos quanto ao futuro e se sentirem despreparados e
limitados para lidarem com os problemas de comportamento da crianga com deficiéncia
intelectual (Dellve et al., 2006; Reilly et al., 2015). Os pais tém dificuldade em definir qual é
o0 nivel de exigéncia apropriado para o filho com deficiéncia intelectual, uma vez que o padrao
psicossocial vivido por familias que experimentam a presenca de um membro com transtorno
do desenvolvimento (TD) percorre um continuo entre diversas formas de negligéncia, abuso e
maus-tratos e, no outro extremo, experiéncias positivas no convivio com esse individuo,
crianga ou adulto (Haase, 2009). No entanto, destaca-se que o risco de abuso e maus-tratos é
maior para criancas portadoras de deficiéncia ou alguma doenca crbnica (Haase, 2009;
Sullivan, Knutson, 2000; Verdugo, Bermejo, 1997).

Diante de problemas de comportamento do filho, por vezes os pais utilizam recursos
coercitivos como ameacas e punicdo fisica. No entanto, medidas coercitivas sdo ineficazes
para modificar o comportamento, sendo um alvo em longo prazo, além de ter efeitos
negativos como o desgaste na relacéo entre pais e filhos (Sidman, 2003).

Pode ocorrer também dos pais realizarem pouco investimento na aprendizagem de
comportamentos adequados e darem muita atencdo para 0s comportamentos inadequados,
buscando corrigi-los. No entanto, a aten¢do dos pais para 0s comportamentos adequados pode

diminuir de frequéncia (Baum, 2006).



65

Portanto, orientar os pais a manejar 0 comportamento, a partir de praticas educativas
néo coercivas, baseadas no reforco diferencial, por exemplo, implica em ensinar ou extinguir
um comportamento com menos desgastes na interacdo entre pais e filhos. O reforco
diferencial é uma técnica utilizada para ensinar os pais a prestarem atencdo e reforcarem
sistematicamente o0 comportamento adequado, reduzindo a atencdo ou o reforco do
comportamento inadequado.

O treinamento de pais € um formato de terapia breve que foi originado a partir de
principios béasicos da aprendizagem social proposta por Bandura (1977) e da andlise de
contingéncia dos ciclos de coercdo em familias de criangas com problemas de comportamento
(Zaida, Estrella, 2011). Neste tipo de intervencdo, pais (pai ou mae) sdo os "agentes de
mudanca" ao atuarem como co-terapeutas (Barlow, Stewart-Brown, 2000), uma vez que eles
sdo responsaveis por aplicar, em casa, as orientagdes do terapeuta, a fim de alcancar as
mudangas no comportamento do filho.

Estudos metanaliticos tém comprovado a eficiéncia dos programas de treinamento
comportamental de pais, sendo observados efeitos de magnitude modera (d=0,4 a d = 0,6) na
reducdo de comportamentos inadequados da crianca e na prevencdo de maus-tratos por parte
dos pais (Lundahl, Nimer, Parsons, 2006).

A experiéncia da equipe de atendimento, do Laboratério de Neuropsicologia do
Desenvolvimento (LND) da UFMG, com os pais de individuos com transtorno do
desenvolvimento, incluindo SW, é que os pais enfrentam um dilema sobre qual seria a
conduta e a exigéncia apropriada para lidar com os problemas de comportamento do filho e
utilizam praticas punitivas quando n&o sabem lidar com o comportamento inoportuno.

Portanto, o objetivo do presente trabalho é averiguar a viabilidade do treinamento de
pais como uma abordagem para reducgdo de problemas de comportamento em individuos com
SW de forma néo coercitiva, tendo uma finalidade exploratéria, devido a escassez de estudos

anteriores que investigaram o uso de TP para essa amostra.
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13 METODOS

13.1 PARTICIPANTES

Participaram do estudo 30 individuos, divididos em dois grupos (experimental e
comparativo), em que o grupo experimental foi constituido por 14 mées de individuos com
SW. No entanto, quatro ndo concluiram a intervencéo e trés tiveram o resultado negativo para
o diagnostico genético de SW. Portanto, sete maes foram excluidas das analises.

Dessa forma, sete maes de individuos com SW concluiram o TP, destacando-se que
todos os individuos com sindrome de Williams tiveram o diagndstico genético confirmado a
partir do exame MLPA (Multiplex Ligation-dependantProbeAmplification) (Schouten et al.,
2002; Sgrensen et al., 2008).

O grupo comparativo é constituido por 16 mdes de individuos com deficiéncia
intelectual (DI). E, os participantes do grupo experimental foram recrutados a partir do
contato com a Associacdo Brasileira de Sindrome de Williams (ABSW), site
http//www.swbrasil.org.br, em parceria com o Laboratério de Neuropsicologia do
Desenvolvimento (LND). Os participantes do grupo comparativo eram alunos de uma escola
especial e de uma instituicdo para Sindrome de Down (SD), sendo que a SD tem uma
variacdo intelectual semelhante a SW, com um perfil de deficiéncia intelectual de leve a
moderada, em maior parte dos individuos.

A idade média dos filhos com SW é de 15,6 (dp=9), com idade minima de cinco anos
e méaxima de 34 anos. Os individuos com DI, do grupo comparativo, ttm média de idade igual
a 14,8 (dp=14,1), com idade minima de seis e maxima de 27 anos. Sobre o diagndstico, nove
foram diagnosticados com sindrome de Down, trés com paralisia cerebral, um com autismo e
trés sem especificacdo sobre a etiologia.

A média de idade das mées do grupo experimental é igual a 39,6 anos (dp = 7,8),
variando de 30 a 52 anos e, em relacdo a escolaridade das maes, duas tem ensino fundamental
completo; uma tem ensino médio incompleto; duas possuem o ensino médio completo; e duas
tém superior completo. As caracteristicas socioecondmicas foram avaliadas com o Critério de
Classificacdo Econémica Brasil (CCEB), sendo que uma familia foi classificada na classe D,

uma na C2, duas na C1, duas na B2 e uma na B1, em que a renda média estimada das
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familias, conforme os dados do senso de 2013, é de 2.263,14 reais (dp= 1488,79), variando de
R$ 776,00 a R$ 5.241,00.

No grupo comparativo, todas as informantes foram maes, com média de idade de 49
anos (dp = 7,9), variando de 38 a 67 anos e, em relacdo a escolaridade dos participantes,
quatro tém o ensino fundamental incompleto; duas tém ensino fundamental completo; uma
tem ensino médio incompleto; seis possuem o ensino médio completo; e duas com ensino
superior completo. Em relacéo as caracteristicas socioeconémicas, de acordo com o CCEB,
ha duas familias na classe D, quatro na C1, duas na B1, cinco na B2 e uma na A, em que a
renda média estimada das familias, conforme os dados do senso de 2013, é de R$2.950,50
(dp=2.264,15), variando de R$ 776,00 a R$ 9.263,00.

Tabela 05: Descricdo das caracteristicas sociais e econémicas das familias de individuos
com SW que participaram do treinamento de pais

Classe Renda Ne de

Crianca Mée Idade Profissdo Escolariade - . :
social estimada filhos
B.L. S.B. 45 Do lar Ensino Cc2 1147 3
Fundamental
completo
AG. E.A. 40 Do lar Ensino D 776 1
Fundamental
completo
G.V. G.G. 32 Do lar Superior Completo B2 2654 2
D.P. V.D. 52 Artesd Ensino Médio Bl 5241 2
completo
J.H. E.J. 43 Cantineira Ensino Médio C1 1685 3
completo
T. AT. 35 Agente Superior Completo B2 2654 2
administrativa
C.E. L.M. 30 Do lar Ensino Médio C1 1685 2
Incompleto

Fonte: Elaborada pela propria autora.

13.2 INSTRUMENTOS PARA AVALIACAO DA AMOSTRA

1) “Inventario de comportamento para criancas e adolescentes - CBCL (6/18 anos)”: O CBCL

é um questionério que avalia competéncia social e problemas de comportamento em criancas
e adolescentes de seis a dezoito anos a partir de informagdes fornecidas pelos pais ao
preencher o CBCL/6-18, em que os pais sdo solicitados a classificar uma frase que se refere
ao comportamento do seu filho em uma escala de 3 pontos (0 = ndo é verdade; 1 = um pouco
ou as vezes verdadeira; 2 = muito verdadeira ou frequentemente verdadeira), em um total de

113 itens (Achenbach, 2001; Achenbach, Rescorla, 2007). Na corre¢édo do resultado, a escala
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gera uma classificacdo baseando-se em escore T, que pode ser considerado como abaixo da
média (escore T<65), limitrofe (escore T 65 < T < 70) e clinico (escore T > 70). As subescalas
que complem este instrumento sdo: Ansiedade/Depressdo; Retraimento/Depressao;
Problemas Somaticos; Problemas Sociais; Problemas de Pensamento; Problemas de Atencéo;
Comportamento de Quebra de regras; Comportamentos Agressivos; Total de problemas;
Problemas Internalizantes; problemas Externalizantes; DSM-1V_Problemas Afetivos; DSM-
IV_Problemas de Ansiedade; DSM-IV_Problemas Somaticos; DSM-IV_Transtorno de
Atencdo e Hiperatividade; DSM-IV_Transtorno Desafiador Opositivo; DSM-IV_Transtorno
de Conduta. Embora o questionario CBCL/6-18 tenha sido inicialmente projetado para jovens
de seis a 18 anos, o manual prevé que a versdo CBCL/6-18 pode ser usada em idades mais
avancadas de acordo com as necessidades da amostra e o critério do administrador
(Achenbach, Rescorla, 2007). Esta versdo tem sido utilizada para adultos com deficiéncia
intelectual (Dykens, Cassidy, King, 1999; Schretlen et al., 2005). Além disso, ha muitos
estudos que utilizam este instrumento em individuos com SW (Dilts, Morris, Leonard, 1990;
Dekker, Koot, 2003; Porter, Dodd, Cairns, 2009; Pérez-Garcia et al., 2011; Klein-Tasman et
al., 2015). As normas utilizadas no presente estudo sdo as normas internacionais obtidas em
um estudo multicultural (grupo 3) (Achenbach, Rescorla, 2007), em que os dados séo
compativeis com populacdo brasileira (Rocha et al, 2012). Os estudos de validacdo e
normatizacdo americana da escala apresentaram um alfa de 0,83, com fidedignidade de 0,89
(p < 0,05) para todas as sindromes avaliadas pela escala. Os melhores indices em relacdo as

subescalas sdo o de “total de problemas”, com alfa 0,97 e teste-reteste de 0,94 (p < 0,05).

2) Escala de Satisfacdo dos Pacientes com Servico de Saude Mental - SATIS-BR: Esta

escala possui 12 itens que avaliam a satisfacdo dos pacientes com o servi¢co de salde mental,
sendo que foram avaliadas a satisfacdo dos pacientes em relacdo a competéncia e a
compreensdo da equipe, a ajuda e acolhida e as condi¢des fisicas do estudo. A SATIS-BR foi
reformulada e adaptada a partir das escalas originais, que foram elaboradas no contexto do
estudo multicéntrico da Organizacdo Mundial da Saiude (OMS) para avaliar Servicos de
Saude Mental (Bandeira, Silva, 2012), sendo que as respostas foram apresentadas no formato
Likert de 05 pontos (Bandeira, 2012).

3)  Critério de Classificacdo Econémica Brasil (CCEB): O CCEB é um instrumento usado

para estimar o poder de compra dos brasileiros e, por ter sido padronizado em todo territorio



69

do Brasil, o CCEB foi escolhido para ser usado como um estimador do status econdémico das

familias.

4) Escala Wechsler de Inteligéncia: A inteligéncia dos participantes com SW foi avaliada

por meio da Escala Wechsler de Inteligéncia para criancas entre seis a 15 anos (WISC-II1),
(Figueiredo, 2002) ou por sua versdo para adultos entre 16 a 89 anos (WAIS-III),
(Nascimento, 2004).

5) Escala de Maturidade Mental — Columbia: O Columbia é uma medida ndo-verbal da

inteligéncia geral para avaliar criangas dos trés anos e seis meses aos nove anos e 11 meses,
sendo que ele se correlaciona com diferentes medidas de inteligéncia, como as Matrizes
Progressivas do Raven e a Escala Wechsler de inteligéncia para Criancas (Alves, Duarte,
2001).

6) Escala Vineland de Comportamento Adaptativo: Esta escala avalia as competéncias

pessoais e sociais de individuos desde um ano até a idade adulta, a fim de determinar o nivel
de comportamento adaptativo do individuo, sendo que este comportamento foi avaliado nos
dominios da comunicagdo, habilidades da vida diaria e socializacdo (Sparrow, Balla,
Cicchetti, 1984).

7)  Termdmetro: Como uma forma de mensurar a modificagdo do comportamento alvo,
dois juizes avaliaram a queixa das maes e a realizacdo da tarefa de casa do TP e, para isso, foi
elaborado um termémetro em uma escala Likert de quatro pontos: a queixa de comportamento
foi graduada da seguinte forma: (4) comportamentos muito graves; (3) comportamentos
graves; (2) comportamentos pouco graves; (1) sem queixas sobre o comportamento. Uma
questdo importante para modificacdo de comportamento é a pratica da tarefa de casa,
realizada pelos pais. Por isso, 0s juizes também avaliaram a frequéncia na realizacdo da
atividade do para casa, pelas mées: (4) muito frequente a execucdo das atividades propostas
para casa; (3) frequéncia moderada na execucgédo do para casa; (2) pouco frequente a execucdo

do para casa; (1) ndo houve pratica das atividades do TP em casa (Tuckman, 1988).
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13.3 PROCEDIMENTOS ETICOS E PROCEDIMENTOS DE TESTAGEM

Em 2010 iniciou-se uma pesquisa sobre sindrome de Williams (SW) e outras
sindromes genéticas no Laboratério de Neuropsicologia do Desenvolvimento, ap6s a
submissdo e aprovacdo do projeto pelo Comité de Etica da Universidade Federal de Minas
Gerais, “Avaliagdo de estratégia de diagndstico neuropsicologico e genético-molecular dos
transtornos do desenvolvimento cognitivo (retardo mental)”, sob o Parecer ETIC
0091.0.203.000-10. Em 2013, como ampliagdo da linha de pesquisa sobre a SW, foi
submetido e aprovado o projeto “Treinamento de pais: intervengao breve para pais de criangas
e adolescentes com Sindrome de Williams-Beuren” (CAAE: 13606313.9.0000.5149;
COEP/UFMG).

Enquanto as mées de individuos com SW eram atendidas no servigo de treinamento de
pais (TP), o filho com SW participou de uma pesquisa de avaliacdo neuropsicoldgica, como
parte do projeto “Avaliagdo de estratégia de diagnostico neuropsicologico e geneético-
molecular dos transtornos do desenvolvimento cognitivo (retardo mental)”. A avaliagdo
neuropsicoldgica e o TP foram realizados na UFMG, em salas do servico de psicologia
aplicada (SPA) ou na sala de atendimento do Laboratdrio de Neuropsicologia do
Desenvolvimento.

A avaliacdo neuropsicoldgica foi realizada por alunos de iniciacdo cientifica,
graduandos em psicologia e os atendimentos de TP e a avaliagdo com instrumento CBCL
foram realizados por uma psicologa, que realizou o treinamento do Sistema de Avaliacdo
Baseada em Evidéncia (ASEBA) em 2012 e os trés anos de iniciacdo cientifica em um projeto
de treinamento de pais.

A avaliacdo neuropsicoldgica foi realizada em trés dias, uma vez que a maior parte dos
participantes com SW eram do interior de Minas Gerais e precisavam se deslocar até Belo
Horizonte, sendo que, por este motivo, adotou-se o intervalo de 15 dias entre as sessdes de
avalicdo e de TP.

Os participantes com SW foram avaliados com a Escala Wechsler de Inteligéncia
(Figueiredo, 2002; Nascimento, 2004) a fim de analisar o desenvolvimento cognitivo dos
participantes, em que um dos participantes tinha cinco anos e por este motivo a inteligéncia
dessa crianga foi avaliada com o instrumento Columbia (Alves, Duarte, 2001), tendo o seu
percentil convertido em QI posteriormente. Além disso, uma crianga com 12 anos néo

conseguiu realizar o WISC-III, devido a problemas de comportamento que inviabilizaram a
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testagem e, por este motivo, a inteligéncia desse menino foi estimada a partir da escala
adaptativa, Escala Vineland de Comportamento Adaptativo (Sparrow et al., 1984).

As maées, integrantes do grupo experimental, participaram do treinamento de pais e
responderam ao CBCL antes e apds a intervencao, através da orientacdo de uma psicologa.
Essas mées também foram entrevistadas com os instrumentos CCEB e a SATIS-BR, ap0s a
conclusdo do TP. O SATIS-BR foi realizado através do telefone por uma aluna de iniciacéo
cientifica, a fim de reduzir a desejabilidade dos pais nas respostas.

Os programas de intervencdo foram divididos em dois formatos, sendo um contendo
trés sessbes e outro contendo dez sessdes. Uma analise grafica da alteracdo do
comportamento, de acordo com a avali¢do dos juizes, foi realizada para os atendimentos com
10 sessdes. Esta avaliacdo nao seria adequada para intervencdo de trés sessdes, por ser uma
psicoeducacdo breve, ndo sendo viavel avaliar mudanca grafica do comportamento apenas
com trés sessoes.

Os juizes avaliaram a frequéncia com que as mdes realizaram o para casa e a
gravidade do comportamento alvo na intervencdo, uma vez que a finalidade seria avaliar a
mudanca do comportamento alvo durante a intervencdo e a relacdo dessa mudanca com a
realizacdo do para casa. Os resultados acordados entre os juizes sdo apresentados nos gréaficos
sobre a gravidade do comportamento e a frequéncia do para casa, sendo que esses juizes eram
duas psicélogas, com experiéncia de mais de quatro anos em pesquisa com TP e atendimentos
clinicos.

As analises foram realizadas com o apoio visual da figura de um termdémetro (Anexo
A) para representar o nivel de gravidade do comportamento e da frequéncia da tarefa de casa.
Como critério, ficou acordado que a nota inicial para avaliar o comportamento seria sempre
nota quatro (muito grave), em que a nota inicial foi estabelecida antes dos juizes realizarem
analises das sessfes. O julgamento dos juizes foi realizado a partir da leitura dos registros das
sessOes escritos pela terapeuta, sendo que ela ndo foi informada sobre a analise previamente,
antes de redigir os registros.

Foi realizado um estudo piloto com o grupo comparativo, a fim de verificar a
fidedignidade teste-reteste na escala semiquantitativa, o “Inventario de comportamento para
criancas e adolescentes” (CBCL 6/18 anos) em uma amostra de individuos com deficiéncia
intelectual.

Outro objetivo desse estudo piloto foi avaliar a variagdo da frequéncia de problemas
de comportamento dessas criangas e adolescentes, na condi¢cdo de ndo estar participando de

uma intervencdo no formato de TP. O recrutamento e a avalicdo das mées do grupo
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comparativo ocorreu na instituicdo de ensino em que o filho participava. As maes realizaram
apenas uma avaliacdo sobre o filho com o instrumento CBCL (6/18 anos) e elas receberam
um relatorio e aconselhamento apos a avaliacdo. As mées foram avaliadas em dois momentos
distintos, uma primeira entrevista com o CBCL e uma segunda entrevista com este
instrumento apds oito semanas. Durante o intervalo de oito semanas, essas mées ndo
participaram de nenhuma intervencdo no formato de TP, sendo que algumas participavam de
atendimentos psicoldgicos oferecidos pela escola especial. No entanto, a abordagem teorica e
o formato da intervencdo se diferiam do TP.

As criangas e jovens do grupo comparativo nédo realizaram a avaliagdo da inteligéncia,
mas apresentaram um nivel intelectual semelhante ao grupo de individuos com SW, com
presenca de deficiéncia intelectual, uma vez que os filhos frequentavam uma instituicdo de
ensino especial e a maior parte da amostra era diagnosticada com a SD, que tem o perfil
intelectual semelhante a SW, com QI entre 50 e 60. Estudos comparativos entre as duas
sindromes tém sido realizados tanto em relacdo ao perfil cognitivo quanto comportamental
(Paternson, 2006).

13.4 PROCEDIMENTOS TERAPEUTICOS

13.4.1 Programa

Todos os atendimentos tiveram como pilares tedricos: analise do comportamento,
psicologia cognitiva e habilidades sociais educativas. Os atendimentos foram realizados no
formato individual e o programa foi semiestruturado e contemplou as demandas individuais
dos pais como meta de atendimento. Houve diferenca quanto a duracdo da intervencgdo (trés
ou 10 sessOes), devido a disponibilidade dos pais para participar dos atendimentos, uma vez
que a maior parte das familias era de cidades do interior de Minas Gerais. A SW é uma
condicdo rara e os individuos se encontram dispersos geograficamente, sendo que o centro de
pesquisa se localiza na cidade de Belo Horizonte. Dessa forma, as familias optavam por qual
programa iriam participar, em que a participagdo no programa com trés sessdes ocorria no
mesmo dia e horario que a crianca ou jovem com SW estava realizando uma avaliagédo

neuropsicoldgica.
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O TP é uma intervengdo que faz parte das abordagens de terapia de curta duragdo,
sendo que uma das premissas do TP é que os pais podem gerar e manter a maior parte dos
problemas de comportamento das criangas e adolescentes. Isso pode ocorrer devido a fatores
como crenca dos pais e déficit em habilidades sociais educativas (Caballo, Claudino, 1996).
Um dos objetivos principais do TP é a diminuicdo de punicdo e desgastes emocionais e
promocdo de relacionamento adequado entre pais e filhos (Pacho, Trifianes, 2011), sendo que
uma das técnicas utilizadas € a psicoeducacéo sobre aspectos que modulam o comportamento
dos filhos e o reforco diferencial. Os principios do comportamento operante sdo apresentados
aos pais a fim de avaliar varidveis relacionadas ao desencadeamento e manutencdo de
comportamentos nos filhos. O reforgo diferencial consiste em procedimentos destinados a
incentivar o comportamento, adequando e ignorando o comportamento inadequado, dentro de
certo limite.

Dessa forma, os pais aprendem a manejar de forma ndo coerciva 0s problemas
disciplinares, identificando os fatores que desencadeiam e mantém oS comportamentos
inadequados e a reduzir a sua intensidade ou frequéncia atraves da andlise funcional do
comportamento, do reforcamento diferencial e de outras estratégias da terapia
comportamental (Caballo, Claudino, 1996).

A mudanca de comportamento é mais rapida e duradoura quando é realizada no seu
contexto natural (casa ou escola, por exemplo) (Caballo, Claudino, 1996) e, por este motivo,
0s pais sdo orientados a realizarem mudancgas no comportamento do filho no contexto natural
em que ocorre 0 comportamento. Os pais atuam como co-terapeutas, uma vez que ao final de
cada sessao € proposto pelo terapeuta tarefas de casa para os pais realizarem, a fim de intervir
no comportamento alvo.

Outro pilar, dessa intervencdo, foi o desenvolvimento das habilidades sociais
educativas, que sdo diferentes classes de comportamentos sociais para lidar de maneira
adequada com as situagdes interpessoais (Del Prette, Del Prette, 1999; Pinheiro, 2006). Os
pais que apresentam dificuldades interpessoais podem comprometer a qualidade do
relacionamento e oferecer modelos inadequados e agressivos para os filhos (Pinheiro, 2006).

Existe um conjunto de habilidades sociais utilizadas para exercer o papel educativo
dos pais com os filhos. Por exemplo, Silva (2000) identificou sete habilidades sociais
educativas tidas como cruciais para o desenvolvimento infantil saudavel: (a) dialogo; (b)
expressdo de sentimentos de agrado e desagrado; (c) expressdo de opinides e a solicitacdo
adequada de mudanga de comportamento; (d) cumprir promessas; (e) entendimento do casal

quanto a educacdo do filho e a participacdo de ambos os progenitores na divisdo de tarefas
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educativas; (f) "dizer ndo", "negociar" e "estabelecer regras”; (g) "desculpar-se". E descrito na
literatura os efeitos positivos do repertério de habilidades sociais educativas parentais no

manejo de comportamento (Cia et al., 2006; Pinheiro, Haase, 2012).

13.4.2 Estrutura do programa de trés sessoes

O programa com trés sessdes de psicoeducacdo contém informacdes sobre a SW,
interacdo familiar, estratégias facilitadoras para aprendizagem de um novo comportamento e
para modificacdo de um comportamento disfuncional. No entanto, no programa estendido
com 10 sessdes, as estratégias foram discutidas com maior detalhe de informacdes sobre

como modificar um comportamento disfuncional e ensinar uma nova habilidade.

Tabela 06: Estrutura do programa de psicoeducacéo

SESSAO OBJETIVOS ESTRATEGIAS TAREFAS DE
CASA
Apresentar formato
do programa;
0 que €a smdrome. Contrato: Pai observar e listar:
) de Williams-Beuren; N
Passo 1: compromisso ético; comportamentos do

Habilidades Sociais

Fatores causais E

psicoeducacéo;

filho que considera

Educativas-HSE para comportamento analise aplicada do apropriado e que
T desencadeantes i :
a disciplina ndo S x comportamento; considera
. Disciplina ndo - ; .
coerciva e habilidade inadequado;
coerciva, Sociais Recreio
Habilidades sociais
educativas
Interacdo pai-filho
De acordo com a
demanda dos pais
poderia ser mais
enfatizado uma
Treinamento de dessas estratégias:
Passo 2: maneio Anélise Funcional Ensino de regras e
ABC do . . Extincdo de limites; Promover
comportamental; .
comportamento HSE ABC do comportamento; comportamento
para ensino de regras Reforgamento adaptativo
L comportamento . o
e limites diferencial;
Ensinar por
Tentativas Discretas
(Discret Trial
Teaching —
DTT);
Discutir questdes
Passo3 : demandas dos pais;
Ajustes finais do Prepara os pais para Ausente.
programa seguimento do

Processo.

Fonte: Elaborada pela prépria autora.
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13.4.3 Tratamento dos dados

Os efeitos do TP foram analisados a partir da diferenca entre o escore T, no total de
problemas do CBCL no pré e pds-atendimento. E, também foi realizada a avaliacdo de dois
juizes sobre as alteragdes de comportamento alvo, com o julgamento dos relatos das sessoes,
em que uma andlise de concordéncia entre os juizes foi realizada para aumentar o indice de
confiabilidade da avaliacdo sobre a modificagdo do comportamento, sendo que as analises
foram realizadas no SPSS, versdo 20, em portugués.

13.4.4 Plano de intervengao

Foram realizadas sete intervengdes no formato de TP, conforme a tabela abaixo
sintetiza a descricdo dos casos. Em algumas familias a demanda estava relacionada ao padréo
comportamental desadaptativo e, em outras, a aquisicdo de novas habilidades. A tabela 07
apresenta uma descricdo clinica da amostra com o perfil das criancas e jovens e pontos alvos
da intervencéo.

Tabela 07: Descri¢éo das criancas e jovens com SW que se beneficiaram com o
treinamento de pais

Idade S Teste de N° de .
Nome Sexo Inteligéncia . . ~ Queixa
(anos) inteligéncia sessdes
B.L 14 F Ql =50 WISC_III 10 Baixa autonomia e ansiedade
A.G. 13 F QI=50 WISC_1lI 10 Dificuldade em tarefas de
autocuidado e para atender a regras
GV 5 F Ql=84 Columbia 10 Dificuldade para se alimentar,
condutas de oposicao e
agressividade
D.P 34 F Ql =71 WAIS 3 Sintomas depressivos
J.H. 18 M QI=50 WISC_lII 3 Tarefas de autocuidado e ingresso
no mercado de trabalho
T 13 M QI=50 WISC_III 3 Dificuldade em tarefas de
autocuidado
C.E. 12 M QI<50 Estimada a 3 Agitacdo e birras na saida da
partir da escola
Vineland

Fonte: Elaborada pela propria autora.
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14 RESULTADOS

As intervencdes realizadas com as familias dos individuos com SW foram descritas a
seguir, bem como os resultados obtidos através do TP. Cada intervencéo foi descrita de forma
breve, a fim de detalhar as demandas de problemas de comportamento de cada familia e as
técnicas utilizadas em cada intervencao. E, para avaliar os resultados do grupo experimental e
do grupo comparativo, foram realizadas analises do instrumento CBCL e da escala SATIS-
BR.

14.1 PROGRAMAS DE INTERVENCAO COM 10 SESSOES

Caso 1:B.L.

Identificacédo: B.L, 14 anos, sexo feminino, tem deficiéncia intelectual moderada (QI
= 50) e foi diagnosticada com SW aos sete anos. Os seus pais sdo divorciados e ela reside
com a mae e duas irmds. B.L. frequenta uma escola especial diariamente no turno da tarde e o
seu maior convivio social é com a familia e colegas da sua escola. A mée de B.L. foi quem

participou do TP.

Queixa: B.L. é uma menina amorosa, obediente e de bom convivio com seus
familiares. No entanto, era muito dependente para realizar tarefas de autocuidado. B.L. se
queixava com muita frequéncia de dores no corpo e cansaco. Ela ndo realizava nenhuma
atividade de vida diaria de forma independente, por exemplo, ndo tomava banho, nédo
escovava os dentes, ndo penteava sozinha os seus cabelos e ndo conseguia preparar um lanche
simples, como suco ou misto quente. Devido a queixa de dores no corpo e dificuldade de
coordenacdo motora fina, a mae ndo fazia exigéncias a filha e, por isso, ela era muito
dependente da familia para realizar tarefas de autocuidado. No entanto, a mée observava que
as queixas de dor no corpo eram, principalmente, em momentos que B.L. precisava realizar
alguma tarefa. Ja em momentos em que ela recebia um convite para fazer algo do interesse
dela, ela logo se prontificava, sendo comum dizer que a dor havia desaparecido quando

recebia um convite que a agradasse.
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Além disso, ela apresentava uma caracteristica frequente da SW, a ansiedade de
antecipagdo, em que ela se demonstrava ansiosa ao aguardar eventos fora da rotina, como
aniversario e festa na escola. Ela perguntava inimeras vezes qual dia seria a festa e falava de
forma repetitiva sobre assuntos com esse tema. E, a familia sempre respondia as perguntas de

B.L., apesar de ser exaustivo.

Alvo: Como alvos para intervengédo, foram escolhidos pela mée a queixa de baixa

autonomia e ansiedade frente a um evento novo.

Técnicas utilizadas: As técnicas foram a Analise funcional do comportamento, a

aprendizagem sem erro e o comportamento governado por regra.

Intervencdo: Com o auxilio da terapeuta, a mae comegou a discriminar quando a filha
estava com dores e quando ela tentava se esquivar de uma tarefa, sendo realizada uma anélise
funcional do comportamento, observando-se o antecedente e o consequente nessas situacgoes.
A mée foi orientada a observar o comportamento de B.L. ao longo do dia, antes de solicitar
que realizasse alguma tarefa, a fim de avaliar se B.L. estava com dores ou estava se
esquivando das tarefas. A mae deveria oferecer ajuda e medicacdo, quando necessario, mas
ndo isentar B.L de participar de pelo menos uma parte da tarefa quando percebesse que B.L.
estava se esquivando.

A partir da aprendizagem sem erro, que consiste em dividir uma tarefa em partes
menores e valorizar 0s minimos sucessos, a mae foi orientada a ensinar a filha a tomar banho,
escovar, pentear os cabelos, se vestir e participar de atividades da casa.

Para reduzir a frequéncia de perguntas repetidas frente a um evento social que iria
acontecer no futuro, foi utilizada uma estratégia baseada no comportamento governado por
regra, com o objetivo de treinar a autorregulacdo de perguntas repetidas. Para isso, a mée faria
um lanche diferenciado ao da rotina, e denominaria de festa de verdo, como sanduiche e
brigadeiro. Seria solicitado a B.L. que aguardasse o lanche, seguindo uma regra e a mée
responderia até trés perguntas sobre quando seria o lanche e, depois disso, a mde nado
responderia mais e elas mudariam de assunto.

O tempo de espera foi aumentado gradualmente, com intervalo do turno da manha

para o turno da tarde e depois com 0 espago de um dia para outro e assim sucessivamente.



Grafico 05: Mudanga no comportamento de B.L. em tarefas de autocuidado
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Grafico 06: Mudanca no comportamento de B.L. em relacéo a ansiedade frente a evento

novo
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Queixa: Kappa = 0, 60; 1C95%]0,11; 1,00]; Para casa Kappa = 0, 90; 1C95%][0,56;

1,00];
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No Gréfico 05 pode ser observado que B.L. aderiu as atividades de autocuidado e
conseguiu éxito ao realiza-las, sendo reforcada pela familia por isso. Dessa forma, as queixas
de dores no corpo reduziram e as atividades foram incluidas na sua rotina. A mée néo isentava
B.L. de participar das atividades como antes e observava 0 comportamento e 0 cansago de
B.L. ao longo do dia, antes de fazer uma exigéncia. Em relacdo a ansiedade, a mée relatou
reducdo das perguntas repetidas, como demonstrado no Grafico 06. Além das situacGes de
treino, foi observada uma generalizacdo da regra estabelecida e as perguntas repetidas
também reduziram em situacdes reais que ndo foram treinadas, como festa na escola e viagem
da mé&e. De acordo com a mée, B.L. aprendeu que “nao pode ficar perguntando toda hora” e

repetia para ela mesma a regra, quando estava ansiosa e evitava realizar a pergunta de novo.

Caso 2:A.G

Identificacdo: A. G. tem 13 anos, sexo feminino, com deficiéncia intelectual moderada
(QI=50) e diagnosticada clinicamente com um ano e oito meses. Mas, a confirmagdo com o
diagnostico genético foi realizada apenas quando A.G. tinha 13 anos. Ela € filha Gnica de um

casal jovem e estuda em uma escola especial todos os dias a tarde.

Queixa: No primeiro atendimento, a mde demonstrou bastante ansiedade sobre o
futuro da filha, sendo que a maior preocupacdo da mée era sobre a independéncia da filha.
A.G. tinha dificuldade para se trocar sozinha, pentear o cabelo, arrumar a cama, amarrar
cadarco e preparar seu lanche. Mas, ela era capaz de tomar banho e escovar os dentes sem
ajuda.

A mée apresentou praticas disciplinares inconsistentes e baixa autoridade. Quando a
mée realizava um pedido, a filha reclamava e ameacava, dizendo que iria embora de casa e
que ndo gostava da sua familia e, perante a ameaca, a mée se sentia preocupada e retirava o
pedido que havia feito. A. G. s6 ficava nervosa quando precisava atender a alguma regra,
sendo que de forma geral ela era carinhosa e atenciosa com o0s pais. A sua 0posi¢do era apenas

em casa e principalmente com a mae.
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Alvo: Como demanda para a intervencdo, a mée definiu aumentar os comportamentos

que envolviam autocuidado e atendimento as regras.

Técnicas utilizadas: Recreio especial, habilidades sociais para o estabelecimento de

regras e limites, aprendizagem sem erro e sistema de fichas.

Intervencdo: As HSE e interacdo positiva foram utilizadas para estabelecer regras e
limites, e ensino de uma nova habilidade. Foi discutido com a mae o papel dos pais e 0s
estilos parentais, uma vez que a mée estava frequentemente sendo desrespeitada por ter
atitudes dentro do estilo permissivo, pois exercia afeto, mas sem autoridade. Havia déficit no
estabelecimento de regras, em gque a méde nao supervisionava o cumprimento da tarefa e
muitas vezes A.G. ndo atendia a ordem da mae.

Inicialmente, para treinar a obediéncia, a mée deveria fazer dois a trés pedidos simples
de serem atendidos, com um intervalo de tempo pequeno entre os pedidos, e ao fim elogiar e
valorizar A.G. por cumpri-los. Além disso, para favorecer o ambiente e a interacdo positiva,
foi indicada a técnica de recreio especial. A mae e a filha conviviam a maior parte do dia, mas
a interacéo era conflituosa, estressante e tomada por obrigacdes.

A fim de trabalhar as regras e limites, foi estabelecida, como comportamento alvo, a
prontiddo para ir tomar banho, uma vez que A.G. demorava muito para atender a essa ordem
da mae, pois ndo queria desligar a televisdao. A mée teve uma conversa prévia sobre o horario
do banho com A.G., estabelecendo o horario junto com a filha e a solicitacdo para tomar
banho foi realizada como uma ordem, com tom de voz firme, mas respeitoso. Para motivar
A.G. a atender com prontiddo, foi estabelecida a possibilidade de ouvir musica durante o
banho desde que atendesse a mae na 1°, 2° ou 3° ordem. Mas, se precisasse de mais uma
ordem, a mé&e encerraria a televisdo e a conduziria para o banho.

Em relagdo as habilidades de autocuidado, a mée estabeleceu como alvo que a filha
penteasse 0 seu préprio cabelo, sendo utilizado encadeamento de tras para frente para esse
processo, em que a mée iria comegar a pentear e deixar que A.G. apenas finalizasse, a fim de
facilitar o sucesso na tarefa. E, também foi apresentado o modelo de como pentear para
facilitar o éxito da filha nas primeiras tentativas.

Outras demandas trabalhadas foram: preparar um lanche, trocar de roupa sozinha e
aceitar usar os oculos de grau, sendo que para preparar um lanche e trocar de roupa, utilizou-
se do estabelecimento de rotina, dos principios da aprendizagem sem erro e das fichas para

motivar o cumprimento.
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Para motiva-la a usar os éculos, a mae assistia televisdo ao seu lado quando ela usava
os oculos. Apds ela ter se habituado aos oculos, foi solicitado que ela usasse sempre 0s 6culos
ao assistir televisdo e posteriormente foi solicitado que ela usasse na escola também. A
técnica utilizada foi de habituacéo e reforco positivo, com a companhia e atencdo da méae, ao

verem televisao juntas.
Gréfico 07: Mudanca no comportamento de A.G. em atendimentos a regras em casa
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Fonte: Elaborada pela propria autora.

Queixa: Kappa = 0,85 1C95%]0,56; 1,00]; Para casa Kappa = 0, 84; 1C95%0,46; 1,00];

Graéfico 08: Mudanca no comportamento de A.G em tarefas de autocuidado
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Em relacdo ao resultado da intervengdo com A.G., a mée descreveu melhora no
atendimento de regras (Gréafico 07) e realizacdo de tarefas de autocuidado (Gréafico 08). A. G.
conseguiu éxito em preparar um lanche, trocar de roupa sozinha e atender ao comando para ir
tomar banho com prontiddo. Ela também estava utilizando os 6culos em casa, para assistir
televiséo e fazer o dever de escola, e na escola. De acordo com a mée, a filha havia melhorado
0 seu comportamento em casa e com os familiares. No entanto, ainda havia pontos a serem
modificados no atendimento de regras e limites, uma vez que A.G. cumpria as atividades,
mas, as vezes, reclamava em voz baixa ao realizar a tarefa. Assim, o sistema de fichas foi
utilizado, ao final da intervencdo, para aumentar a colaboracdo e reduzir as reclamacdes de
A.G.

Caso 3: G.V.

Identificagdo: G.V. tem cinco anos, sexo feminino, com inteligéncia limitrofe (QI=
84) e diagnosticada aos quatro anos. A sua familia € composta pelos pais e uma irma mais
nova, em que 0s pais tém muita divergéncia na conduta e perspectiva sobre a forma adequada
para lidar com G.V. A mae tem diagnoéstico de depressdo e fazia uso de medicacdo, sendo ela

guem participou dos atendimentos de TP.

Queixa: G.V. é uma crianca irritadica, com dificuldade para atender as regras e
restricdo para se alimentar, sendo uma crianga que se mostra facilmente irritada e que as vezes
era agressiva com irma e a mae. Ela € uma menina expansiva e comunicativa, mas em muitos
momentos se mostra pouco tolerante, apresentando condutas de oposi¢do, com dificuldades
para aceitar tomar banho, pentear o cabelo, escovar os dentes e fazer o dever da escola.

Em relagdo as restricbes alimentares, G.V. se negava a tomar café da manha ou
aceitava apenas um suco ou iogurte. No almogo, a quantidade de alimento ingerida era
minima, a tarde ela lanchava na escola e a noite ndo realizava nenhuma refeigéo.

Antes do almoco era habitual que ela comesse chips, balas, chocolate, cereal,
espetinho de frango a milanesa e outros alimentos classificados como guloseimas, cabendo

ressaltar que ela tinha livre acesso a esses alimentos. G.V. est4 abaixo do peso e tem um risco
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maior do que a populacdo geral para cardiopatias, presséo arterial alta e diabetes, devido as
caracteristicas da SW.

Alvos: Mudanga dos habitos alimentares, melhorar a interacdo entre mae e filha, e

reduzir o comportamento agressivo.

Técnicas: Estabelecimento de regras na alimentacdo, recreio especial, ordens efetivas

e sistema de fichas.

Intervencdo: A demanda principal era sobre a alimentacdo, devido aos riscos para a
salde da crianca, com o0 objetivo de reduzir os alimentos gordurosos, a quantidade de
acucares e aumentar a adesao as refeicdes principais. O primeiro passo foi estabelecer uma
rotina de refeicdes e, caso ela ndo se alimentasse na refei¢do principal, as guloseimas nédo
seriam disponibilizadas. O acesso ilimitado e sem regras a esse tipo de alimento reforcava o
comportamento de G.V. de ndo se alimentar na refeicdo principal, em que era comum ela
rejeitd-la e em seguida buscar na cozinha os doces, os sucrilhos e outras guloseimas, que
deveriam ser oferecidos apds a refeicdo principal e em quantidade menor. Para que a mée
pudesse elogiar o comportamento da filha de aceitar a refeicdo principal, a quantidade de
alimentos nas refeicfes principais seria pequena, a fim de reduzir a oposi¢do de G.V e
favorecer 0 sucesso ao comer a maior parte da refeicdo. O objetivo era reforcar G.V. por
aceitar a refeicdo oferecida e favorecer um clima favoravel com elogios e intera¢do positiva
durante as refeicdes.

Em relacdo ao comportamento de oposi¢cdo em outros contextos, foi utilizado o recreio
especial a fim de aumentar a aproximacdo mae-filha, criar maior vinculo e favorecer o
atendimento de regras. Situacbes como tomar banho, pentear o cabelo eram muito
desgastantes, pois G.V. ndo aceitava e resistia a essa atividade. Enquanto a tarefa de pentear o
cabelo foi modificada, a fim de se tornar colaborativa, a mée deixava com que ela escolhesse
um creme e qual penteado fariam no cabelo. Quanto ao banho, foi utilizada a estratégia de
ordens efetivas.

Havia muita dificuldade com o para casa, uma vez que ela demorava aceitar ir para
mesa, jogava o chinelo e chutava a mesa para se esquivar da tarefa. O sistema de fichas foi
utilizado para modelar os comportamentos de aceitar fazer o dever com prontiddo, em que ela
ganharia a ficha quando atendesse a ordem da mae para fazer o dever. O critério utilizado foi

que a ficha seria dada a G.V. caso ndo fosse realizado mais do que trés pedidos para ela se
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direcionar a mesa do dever. As fichas também foram utilizadas para modelar o
comportamento de ndo chutar a mesa, em que G.V. passou a ir para mesa sem o chinelo e
para conseguir ndo chutar a mesa, G.V. desenvolveu a estratégia de sentar em posicdo de

indio (pernas cruzadas).

Gréfico 09: Mudanca no comportamento de G.V. na restricdo alimentar e recusa de
realizar as refeicoes
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Fonte: Elaborada pela propria autora.

Queixa: Kappa = 0,71 1C95%]0,32; 1,00]; Para casa Kappa = 0, 85; 1C95%0,44; 1,00]

Graéfico 10: Mudanc¢a no comportamento de G.V. nos comportamentos de oposicao e
agressividade ao cumprir ordens em casa
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Fonte: Elaborada pela propria autora.
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Queixa: Kappa = 0,86 1C95%][0,50; 1,00]; Para casa Kappa = 0, 85; 1C95%0,44; 1,00]

G.V. demonstrou melhora na interacdo com a mée e no cumprimento de regras, sendo
que os comportamentos de oposi¢do reduziram, conforme o relato da mée observado no
Gréfico 10. A crianca teve uma boa adesdo a estratégia de recreio especial e sistema de fichas,
conseguindo alcancar as metas e ser premiada.

Em relacdo a alimentacdo (Grafico 09), G.V. passou a aceitar outros tipos de carne,
além do hambdrguer, uma vez que ela comia todos os dias hamburguer no almogo. Apds a
intervenc&o, a frequéncia reduziu para menos de uma vez por semana. G.V. estava realizando
as refei¢Bes principais, café da manhd, almoco, lanche (na escola) e jantar, que foi aceito apos
a intervencdo. A quantidade de alimento ingerido estava aumentando gradualmente e, de
acordo com a méde, mudangas positivas no comportamento da crianca também foram

observadas na escola.

14.2 PROGRAMA BASICO DE PSICOEDUCACAO

Todas as mées participantes do TP receberam informacgdes sobre a SW, estilos
parentais e relagdes de contingéncias e uma orientacdo breve sobre um problema de
comportamento especifico, eleito pelos pais. Abaixo sdo descritos quatro casos de

psicoeducacao realizados em trés sessoes.

Caso 4: D.P.

Identificacdo: D.P. possui 34 anos de idade, sexo feminino, com deficiéncia
intelectual leve (QI=71) sempre estudou em escola especial, uma vez que desde muito nova
ela recebeu a indicacdo médica para estudar em escola especial. No entanto, ndo havia
nenhum diagnostico sobre a etiologia da sua deficiéncia intelectual. O diagnostico foi
realizado somente aos 34 anos, pela equipe do LND. Na escola especial, atualmente ela
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participa dos programas: Educacdo de jovens adultos (EJA), coral e defensoria de direitos
para deficientes.

A familia é constituida por D.P, mé&e, pai e irmd, sendo que todos residem na mesma
casa, tendo um bom convivio e D.P demonstra afei¢cdo e carinho para com todos.

Queixa: De acordo com o relato da mée, o comportamento de D.P. em geral € bom.
No entanto, ela apresenta sintoma de depressdo desde os 19 anos e ja houve momentos de
dificil controle da depressao, em que ela realizou oito sess6es de eletroconvulsoterapia (ECT)
e emagreceu 20kg. D.P. ainda faz uso de medicacéo e atualmente o quadro esta estavel. D.P.
estuda no turno da manhé e na parte da tarde e noite costuma ficar deitada na cama, uma vez
que ela ndo tem nenhuma atividade para realizar em casa ja que, de acordo com a mae, “D.P
sO quer ficar deitada”.

Ela ndo sai sozinha de casa e é muito dependente dos pais. Apesar de saber preparar
um lanche simples, ela sempre pede aos pais para que facam por ela, que reclama muito
quando a familia pede a sua colaboracdo em tarefas de casa, por isso, ndo realiza nenhuma.
Destaca-se que a baixa quantidade de atividades na rotina de D.P. pode contribuir para a

manutencdo ou aumento de sintomas depressivos.

Alvos: Aumentar o numero de atividades realizadas ao longo do dia e aumentar a

autonomia.

Técnicas: HSE e Sistema de fichas.

Intervencdo: O objetivo da intervencdo foi criar uma rotina mais interativa com a
familia, aumentar o numero de atividades, ocupar a rotina e avaliar, com a familia, 0 ingresso
de D.P no mercado de trabalho em médio prazo, principalmente para controlar os sintomas de
depresséo.

A estratégia utilizada para favorecer a adesdo de D.P. foi o sistema de fichas. Foi
realizada a lista de tarefas e privilégios com D.P, que ganharia pontos por realizar atividades
de autocuidado, como arrumar a sua cama e lavar a louga do seu lanche, sendo que o objetivo
era criar um quadro de rotina ap6s a adesdo nas atividades. D.P. se motivou com o sistema de
fichas, uma vez que na lista de prémios continha privilégios como cantar uma musica para a
familia, escolher a sobremesa de domingo e outras atividades da sua preferéncia.

D.P. demonstrou satisfacdo em ter tarefas em casa, apesar da queixa inicial da familia

ser que nada a motivava e que ela reclamava de tudo, por isso ndo faziam nenhum pedido a
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ela. A medida que a jovem foi recebendo privilégios, ela demonstrou satisfagdo com os
agrados e isso contribuiu para 0 seu envolvimento nas atividades, sem conflito com 0s

familiares e esquiva dela de realizar as atividades.

Caso 5: J.H.

Identificacdo: J.H. tem 18 anos, sexo masculino, com deficiéncia intelectual moderada
(Q1=50), sendo diagnosticado aos nove anos. J.H. € um menino muito simpatico, tranquilo e
obediente e a sua familia é composta pelos pais, uma irma mais velha e um irmdo mais novo.
Ele se da bem com todos a sua volta. Seus principais interesses sdo musica e carros como
carreta e ele faz pesquisas na internet e adora conversar sobre isso. Ele também gosta de tocar
bateria, apesar de ndo fazer isso com muita frequéncia. Por um periodo, ele chegou a trabalhar
como empacotador no supermercado, sendo que o seu horario de trabalho era duas a trés
horas diarias. No trabalho ele era muito comunicativo, conhecia muitas pessoas e recebia
elogios. No entanto, 0 mercado fechou e depois J.H nédo aceitou trabalhar em outro lugar,
apesar de gostar do trabalho antigo.

Queixa: A mée de J.H. participou do T.P e na primeira sessdo foi relatado que J.H.
estava ficando por muito tempo em casa sem nenhuma atividade para fazer. Quem participou
da intervencdo foi a sua mae. J.H. tem um vinculo melhor com o pai e por muitas vezes

demonstrava preferéncia e aceitava melhor as orientagdes vindas do pai.

Alvos: Aumentar a realizagdo de tarefas de autocuidado e motivar J.H. a regressar ao

mercado de trabalho.

Técnicas: Recreio especial e sistema de fichas.

Intervencdo: Um ponto principal para intervengéo foi melhorar a interagéo entre mée e
filho, enriquecer as atividades do jovem e diminuir a sua dependéncia dos pais. A mae elegeu
como meta que J.H. conseguisse preparar o lanche da tarde, uma vez que ele apresentava
dificuldade motora. Um passo foi ensinar a fazer leite com achocolatado, em que 0 jovem

teve éxito na tarefa e a mae o elogiou, seguindo com as proximas metas de ensinar a preparar
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0 pdo com manteiga e a lavar a louca do lanche. O ensino dessas tarefas foi associado ao
reforco positivo e aprendizagem sem erro.

Na primeira semana o jovem ndo quis fazer o recreio especial, em que a terapeuta fez
algumas sugestdes sobre as atividades preferidas de J.H. para favorecer que ele aderisse. Na
segunda e terceira semanas eles realizaram o recreio. Para motivar J.H. a procurar um novo
emprego, foram realizadas, com a ajuda dos pais, tarefas relacionadas a procura de emprego.
J.H receberia fichas ao cumpri-las e trocaria por atividades que gostasse, como ir a lanchonete
ou shows.

J.H. apresentava poucos problemas de comportamento e as metas especificas, sobre a
independéncia e preparo do lanche, foram alcangadas. Além disso, a mae relatou melhora na
interacdo com o filho. Em relacdo a participacdo no mercado de trabalho, JH passou a

trabalhar com o seu pai duas vezes por semana.

Caso 6: T.A.

Identificagdo: T.A. tem 13 anos, sexo masculino, com deficiéncia intelectual
moderada (QI = 50) foi diagnosticado com 10 anos. A familia é composta pelos pais, T.A. e

uma irma adolescente. Ele estuda em escola normal e conta com o apoio de uma monitora.

Queixa: T.A. tem dificuldade em fazer tarefas simples para sua idade. Como
demandas para o TP, os pais escolheram concluir o treino para arrumar a cama e ver as horas
no relégio. Segundo os pais, ele tem boa critica de higiene, escova os dentes, toma banho e se
arruma sozinho. No entanto, para os pais, ndo havia preocupagdo quanto ao comportamento e
outras questdes, pois segundo eles “Gragas a Deus o comportamento dele ndo tem muito

problema n&o, é igual ao de qualquer crianga normal”.

Alvos: Aprender a arrumar a cama e ver as horas no relogio.

Técnicas: Recreio especial e Aprendizagem sem erro.

Intervencdo: Durante a intervencdo a familia expds poucas dificuldades do

adolescente, sempre pontuando que na percepcdo deles a dificuldade de T.A. era branda e
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estava melhorando. Houve baixa adesdo as tarefas da casa, em que as tarefas ndo foram
realizadas conforme o proposto e, dessa forma, a familia recebeu uma explicagdo sobre

analise do comportamento e caracteristicas da sindrome.

Caso 7: C.E.

Identificacdo: C. E. tem 12 anos, sexo masculino, com deficiéncia intelectual
moderada (QI < 50) foi diagnosticado aos sete anos. Ele € o filho mais velho do casal e tem
um irmdo de nove anos. Ele ndo esta alfabetizado, sendo que tem uma monitora de apoio e
apresenta um comportamento muito agitado em sala de aula. Ha dificuldade para que C.E.

aceitasse limites em casa e na escola.

Queixa: C.E. € um menino muito agitado e ansioso, sendo estas as principais
preocupacOes da mée para com a crianga que apresentava dificuldade de atender a comandos
e seguir regras. A mde o descreve como uma crianca sociavel e carinhosa que tem muito
interesse pelas pessoas, fazendo amizades com facilidade e tendo o habito de chamar todos de
“tia” ou “tio”. Porém, apesar de ser carinhoso, ele é bastante agitado e as vezes agressivo.

A principal dificuldade da mde com a crianca sdo regras e limites, uma vez que C.E.
apresenta birra com frequéncia, sentando no chao e se recusando a sair do lugar quando nao

quer ir embora ou fazer uma atividade, sendo que isto ocorria todos os dias na saida da escola.

Alvos: Reduzir as birras na porta da escola.

Técnicas: Ordens efetivas e reforgo positivo.

Intervencdo: O comportamento alvo de intervencdo foi sentar no chdo na saida da
escola, em que a mée deveria chegar mais cedo e busca-lo no portdo assim que a professora o
liberasse, antes que ele se envolvesse em assistir a brincadeira de outras criancas. Elogios
deveriam ser feitos no momento em que ele conseguisse cumprir o acordo de ir embora

guando a mae chegasse.
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Com T.A. e C.E. ndo foram observados o0s ganhos esperados, de acordo 0s
comportamentos alvos estabelecidos nas sessoes. Para C.E. a indicagéo seria uma terapia com
maior numero de sessGes, devido a intensidade dos problemas de comportamento
apresentados. No entanto, ndo foi viavel para mae, pois C. E. teve sérios problemas de saude
durante o processo. No caso de T.A. ocorreu baixo envolvimento com as tarefas de para casa
e a percepgéo dos pais era que a crianca estava bem e iria melhorar com o tempo, sendo que

esta percepcao pode ter contribuido para a baixa adesao.

14.3 INVENTARIO DE COMPORTAMENTO E ESCALA DE SATISFACAO DO
CONSUMIDOR

A tabela 08 apresenta o resultado dos participantes do grupo de interven¢do no CBCL
(6/18 anos), antes e apos a intervencdo em relacdo ao indice total de problemas gerado pela
escala em forma de escore T. Como a amostra é constituida de individuos com deficiéncia
intelectual, ndo ha um parametro definido de ganho esperado para essa amostra.

Considerando-se que a mudanca esperada para esse tipo de amostra é inferior a da
populacéo tipica, na literatura ndo ha consenso sobre os critérios a serem adotados devido as
limitacGes dos estudos e das amostras na populacdo com deficiéncia intelectual (Aguiar, Del
Prette, 2010).

Tabela 08: Comparacao do resultado do total de problemas do CBCL avaliados pelos
pais de individuos com SW no pré e pos teste

- 0 emcc X Pré- teste (escore  Pos-teste (escore  Diferenca de escore
Individuos N° sessdes

) T T

B.L. 10 62 55 -7
A.G. 10 75 64 11
GA. 10 80 70 -10
D.P. 03 61 54 -7
JH. 03 59 47 -12
T. 03 47 46 1
C.E. 03 71 69 -2

Fonte: Elaborada pela propria autora.
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A tabela 09 apresenta o resultado do grupo comparativo avaliados com a escala CBCL

em dois momentos distintos, mas sem realizarem intervengdo de TP.

Tabela 09: Comparacao do resultado no pré e pos-teste no total de problemas do CBCL
do grupo comparativo - Pais de individuos com deficiéncia intelectual que ndo
realizaram TP

Preé- teste (escore  Pos-teste (escore Diferenca de escore

Individuos N° sessdes T T T
A.B. 0 62 74 12
C. M. 0 64 63 -1

JA 0 45 50 5
J.R. 0 75 86 11
A.C 0 62 53 -9
D. V. 0 53 54 1
D.H 0 42 46 4
H. B 0 58 56 -2
L. B. 0 54 54 0
M. S 0 56 43 -13
JA. 0 44 45 1
S. D. 0 54 49 -5
C.A. 0 59 58 -1
T. A 0 46 50 4
R. X. 0 55 56 1
V. A 0 51 51 0

Fonte: Elaborada pela propria autora.

Quando comparados os dois grupos de pais do estudo, é observada uma maior redu¢do
de sintomas clinicos no grupo de criangas cujos pais realizaram o TP. No grupo de pais de
pessoas com SW, a diferenca entre as médias do escore total, no CBCL do pré e pds- teste, foi
igual a -7,1 escore T (dp=4,3), com variacdo entre -12,0 a -1,0 no escore T.

Em relacdo aos pais de individuos com deficiéncia intelectual que ndo realizaram TP,
a média da diferenga do escore entre uma avaliacdo e outra foi de 0,5 escore T (dp=,6,3), com
variacdo de -13,0 a 12,0.

As medias foram comparadas com o teste estatistico Wilcoxon, em que a diferenca da
média do grupo SW no pre e pos-teste foi significativa (p=0,02), em contrapartida a diferenca
da média do grupo DI que néo foi significativa (p=0,70).

Assim, apenas 0 grupo de SW apresentou variacdo na média do pré e poés-teste,

sugerindo reducdo dos sintomas. Em relacdo ao teste-reteste do CBCL em uma amostra com
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DI, o resultado foi de 0,92 e para o grupo com SW foi de 0,82, demonstrando estabilidade
temporal na aplicagdo pré e pos-teste.

Além disso, em relacdo a analise qualitativa dos resultados, observa-se que 0s pais que
receberam 10 sessGes tiveram maior reducdo de sintomas clinicos na escala do que os pais
que participaram da psicoeducacdo. E, no que diz respeito a satisfacdo dos pais em relacéo a
competéncia e compreensao da equipe, a ajuda e acolhida e as condig@es fisicas do estudo, a
nota media dos sete pais na escala SATIS-BR foi 4,86, sendo 0 minimo 4,7 e 0 maximo cinco.

A avaliacdo indicou alta satisfacdo dos pais participantes do TP.

15 DISCUSSAO

Todos os pais apresentavam preocupacdo quanto a autonomia e o futuro dos filhos,
uma vez que estes se mostravam dependentes. No entanto, observou-se que muitos pais
exigiam pouco dos filhos, em alguns casos por dificuldade de mensurar o que poderia exigir
ou pouca clareza sobre o diagndstico e qual seria 0 impacto do diagnéstico no dia-a-dia, ja
outros pais por ndo saber como ensinar. A falta de um especialista referéncia, com dominio
sobre a sindrome, para os pais, pode contribuir para que essa situacdo permaneca dessa forma.
Os pais tém dificuldade de identificar um profissional para acompanha-los e orienta-los nas
suas duvidas, ja que muitas vezes o diagndstico foi realizado por um cardiologista.

Sobre a autonomia, Mervis e Morris (2007) destacam que ela é talvez a area na qual 0s
cuidadores sejam mais capazes de impactar o desenvolvimento desses filhos, podendo
contribuir para 0 sucesso no emprego e para uma vida (semi-) independente. Os autores
também pontuam que em muitos casos as criangas com SW tém baixas habilidades
adaptativas porque elas resistem a aprendé-las, devido a dificuldade de coordenacdo motora
fina. Reilly et al. (2015) observaram que pais de individuos com SW e X-fragil se
preocuparam em como ficariam os filhos caso eles falecessem, em um maior grau do que pais
de individuos com Prader-Willi ou Velocardiofacial.

O presente estudo demonstrou diferenca entre o grupo que realizou TP e o grupo de
individuos com deficiéncia intelectual que ndo realizou TP. Isto, indicando uma redugéo na
média de sintomas clinicos no grupo que realizou TP, em uma avaliacdo quantitativa dos

resultados.
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Observaram-se, também, avancos nos comportamentos alvos das intervencGes com 10
sessdes, de acordo com o julgamento dos juizes. Em relacdo as analises graficas das
mudancas de comportamento, o inicio da mudancga do comportamento foi concomitante com a
realizacdo da tarefa de casa, como pode ser observado nos Graficos 2, 3 e 6. Destaca-se a
importancia da participagéo e colaboragéo dos pais durante a intervencao.

O namero de participantes do estudo foi reduzido, o que dificulta a comparagdo dos
resultados dos dois tipos de intervencdo (trés ou 10 sessBes). No entanto, pode-se observar
que os pais participantes da psicoeducacdo, que realizaram as tarefas de casas propostas pela
terapeuta, alcancaram melhores resultados e reducgéo de sintomas dos filhos no CBCL, sendo
que a diferenca do escore T no pré e pos-teste dos filhos foram -7 e -12 escore T.

No entanto, os resultados foram irrisorios para uma familia que nao realizou as tarefas
de casa propostas pela terapeuta, durante a psicoeducacdo. E, também para uma crianca (C.E.)
com alta frequéncia e gravidade de problemas de comportamento, de acordo com as
observagcdes clinicas.

Sendo assim, a hipltese é que a psicoeducacdo pode apresentar limitacdes nos
resultados alcancados com a intervencao para individuos com maior grau de problemas de
comportamentos. Além disso, alguns pais relataram mudanca na conduta e na percepcao do
papel educativo em relacdo aos filhos. Algumas falas das maes que retrataram isso foram:
“Depois que vim aqui ndo usei mais o castigo” e “Percebi que para o comportamento dela
mudar depende do meu”. Dessa maneira, 0s pais perceberam que héa estratégias mais eficazes
e que a conducdo deles é importante para modificar os comportamentos dos filhos.

As limitagdes do estudo se referem ao nimero reduzido de participantes, dificultando
a generalizacdo dos resultados desse estudo, sendo a SW €é uma doenca rara, dispersa
geograficamente e dificil de concentrar uma amostra com muitos participantes em um
programa de intervencdo. As analises estatisticas também foram limitadas pelo nimero de
participantes e pelos poucos estudos de intervengdo com essa amostra.

Os resultados ndo sdo conclusivos, mas indicativos de que um programa de
intervengdo baseado na anélise do comportamento pode ter aplicabilidade e efeitos positivos
para individuos com SW, conforme tem se mostrado eficaz para individuos com outros
transtornos do desenvolvimento que apresentam deficiéncia intelectual e outras caracteristicas
em comum com a SW (Mervis, John, 2010).

H& também limitagdes quanto ao grupo comparativo, pois nao foi realizada avaliagéo
da inteligéncia dos participantes. No entanto, todos eles foram recrutados a partir de

instituicdo de ensino especial, sendo que nove dos 16 participantes eram diagnosticados com
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SD, que tem uma variacdo intelectual semelhante a SW, com um perfil de deficiéncia
intelectual de leve a moderada, em maior parte dos individuos.

Todos os resultados apresentados pelo presente estudo sdo iniciais e de carater
exploratorio, devem-se avaliar em estudos posteriores a aplicabilidade de terapia com
intervencdo comportamental, de curta duracdo para esses individuos, devido a alta frequéncia
de problemas de comportamento nessa populacéo.

Além disso, as familias relataram uma série de desafios quanto a realizacdo do
diagndstico, uma vez que muitos profissionais da saude desconhecem as caracteristicas da
SW. As familias também relatam dificuldade de encontrar um profissional para acompanhar e
orientar a familia, apds o diagnostico, uma vez que a maior parte dos individuos com SW sao
diagnosticados em cidades pdlos ou em centros de pesquisa, conforme descrito no estudo 1. E
comum que os pais se queixem da falta de suporte e de profissionais informados sobre as
caracteristicas da sindrome. Assim, formatos de programas de orientacdo para as familias
devem ser testados para avaliar tipos de suporte para SW.

Uma possibilidade para essa dificuldade que as familias enfrentam seria os centros de
pesquisa que oferecerem treinamento para profissionais de saude de diferentes regionais do
sistema publico de saude, a fim de facilitar o acesso das familias ao tratamento.

Intervengdes comportamentais de curta duracdo teriam uma implicacdo impar para
reduzir os custos e o deslocamento das familias e viabilizar o custeio pelo Sistema Unico de
Saude (SUS).

Um ndmero reduzido de sessdes também € importante para favorecer a adesdo das
familias e reduzir o abandono ao tratamento (Pinheiro, 2006). Além disso, os tratamentos com
financiamento publico devem ser avaliados do ponto de vista da aplicabilidade e efetividade
dos resultados. Para isso, destaca-se a importancia de tratamentos baseados em evidéncias

cientificas.

16 CONSIDERACOES FINAIS

O principal objetivo da presente dissertagdo foi investigar o0s problemas
comportamentais apresentados por individuos com sindrome de Williams (SW),
caracterizando o tipo e a frequéncia dos problemas comportamentais. E, examinar a

viabilidade da utilizacdo de procedimentos de treinamento de pais para 0 manejo dessas
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dificuldades. Os problemas de comportamento foram investigados a partir de resultados da
escala Inventério de comportamento para criangas e adolescentes — CBCL (6/18 anos) e relato
das maes durante a anamnese. A investigacdo sobre a viabilidade da utilizacao do treinamento
de pais, como estratégia terapéutica no manejo de problemas comportamentais apresentados
por individuos com SW foi realizada a partir de uma série de estudos de caso.

Os resultados demonstraram problemas de pensamento, ansiedade, problemas
atencionais e problemas sociais como 0s mais frequentes na amostra do estudo 1. Em relacéo
aos resultados sobre o treinamento de pais, 0s grupos de pais de individuos com SW que
realizaram o TP demonstraram modificagdo do comportamento alvo do filho, de acordo com
o0 julgamento de dois juizes e também reducdo no total de sintomas avaliados no CBCL. Além
disso, esses pais relataram satisfacdo em relacdo a competéncia e compreensdo da equipe, a
ajuda e acolhida e as condic¢oes fisicas do estudo, de acordo com as repostas fornecidas na
escala SATIS-BR, apds o atendimento.

Estes dois estudos atenderam a finalidade descritiva (estudo 1) e exploratéria (estudo
2), destacando-se que a quantidade de participantes foi reduzida. Os resultados sdo
preliminares sobre a eficacia do TP para SW, exigindo a realizacdo, a posteriori, de estudo
com metodologia ensaio clinico, a fim de avaliar a eficacia desse tratamento de forma

controlada.
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APENDICE

APENDICE A - ROTEIRO DE ENTREVISTA PARA ANAMNESE

1) Identificacéo:

Nome: Data de
Nascimento:_ / [/

Idade: Escolaridade:
Nome da
escola:

Filiagdo:

Pai: Idade: Profissao:
Mae: Idade: Profisséo:
Escolaridade da Mae: Escolaridade do Pai:
Quant. de irméaos: Idades:
Telefone:
Endereco:
E-mail:

Indicacéo:
2) Quando e aonde o diagndstico foi realizado

2) Queixa principal:

Historia gestacional
Salde da mae durante a gravidez
Realizou pré-natal?
Quantos meses de gestacao?
Tipo de parto
Motivo para realizar cesariana
Estado de satde da mée e do bebé apos o nascimento
Peso do bebé
Tamanho do bebé
Apgar 1°: 5
Apresentou alguma malformacao?

Histdria do desenvolvimento
Com que idade disse as primeiras palavras?
Com que idade comecou a falar com fluéncia?
Com que idade ja andava sem segurar em nada?
Detalhes sobre coordenacdo motora da crianga
Colore ou desenha bem?
Quando comecou a ter controle do esfincter?
Tem controle de dia e a noite?




Problemas de Salde
Como ¢é a saude da crianca?

Apresenta alguma alteragdo cardiaca?

Apresenta alguma alteracdo nos rins?

Ha problemas oftalmologicos?

Problema respiratério:

Ja realizou alguma cirurgia?

Faz algum tipo de acompanhamento?( Médico, fonoaudidlogo, psicélogo, T.O., etc)

Utiliza alguma medicacgéo?

Temperamento
Quando era bebé
Crianca
Atual
Comportamento
Em casa
Na escola

Habilidades Sociais
1) Como ¢ a socializacdo da crianga/adolescente? Ele (a) tem um melhor amigo

(@)?
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2) Qual é idade do melhor amigo (a)?

3) E bem aceito em ambientes sociais?

4) Costuma fazer perguntas indiscretas que deixa as pessoas constrangidas ou
embaracadas?

5) Tem interesse de se relacionar com pessoas desconhecidas? Gosta de conversa
com estranhos?

Habilidade musical
Ele (a) toca algum instrumento musical?

Qual é o desempenho com o instrumento?

] Sintomas frequentes
E agitado (a)? Dé exemplo de situacdes em que este comportamento ocorre.

E uma crianca/ adolescente ansiosa? Dé exemplos.

Gosta de conversar sobre um assunto especifico ou apresenta alguma ideia fixa?

Desempenho escolar
6) Com qual idade a crianga/jovem entrou na escola?

7) Em qual escola seu filho estuda?

8) Tipo de escola

a) Publica
b) Particular

9) Ele tem professor de apoio?




10) Ele participa de algum tipo de recurso para inclusdo? Por exemplo, curriculo

diferenciado ou aulas na sala de recurso.

Com quantos anos a crianca/ adolescente foi alfabetizada?

11) J& estudou em escola especial? Por quanto tempo?
12) Ao longo dos anos escolares, o seu filho sofreu algum tipo de

discriminagao/bullying? O que ocorreu?
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13) Quiais sdo dificuldades do seu filho na escola?

14) Como € o relacionamento dele com os colegas?

Rotina
Qual é a rotina da(o) crian¢a/ adolescente?

Pontos Positivos
O que a crianca/ adolescente mais gosta de fazer?

Cite alguns pontos positivos da criangca/jovem?

Vocé percebe alguma habilidade que ele se destaca com um melhor desempenho?

Familia
As dificuldades da crian¢ca demandam algum cuidado especial e reorganizacéo das
atividades da familia ap6s o seu nascimento?

Impacto no trabalho dos pais

Impacto na saude dos pais
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ANEXOS
ANEXO A - TERMOMETROS UTILIZADOS PARA JULGAMENTO DA

MUDANCA DE COMPORTAMENTO E REALIZACAO DO PARA CASA
PELOS JUIZES.

MEDIDA DE COMPORTAMENTO

M a
Muito Grave — —
Pouco Grave ——
-
Sem Queixas
I ( ndo direfe das outras pessoas)
Frequéncia na Pratica das Atividades em Casa

Muito frequente

Frequencia Moderada

lllllI

Pouco Frequente

N3o Houve Prética da Atividade

ﬁ"l"l"l)
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ANEXO B - PARECER DO COMITE DE ETICA

UNLYERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERALS
COMITE M ETIHCA BM PESQUISA - COED

Parecer n2 ETIC (0091.0.203.000-10

Interessadofa): Prof. Vitor Geraldi Haase
Departamento de Psicologia
FAFICH - UFMG

DECISAO

& Comité de Etica em Pesguisa da UFMG — COEP |, no dia 27 de
abril de 2010, apds atendidas as solicitacbes de diligéncia, aprovou com
recomendacdns o projeto de pesguisa  intitulade “Avaliacdo de
estratégia de diagnédstico neuropsicolégice e genético-molecular
dos transtornog do desenvelvimento cognitivo (retardo mantal)”
bem como o Termoe de Consentimento Livre e Esclarécido.

Recomendagio: providenciar a aprovagiio dos bancos de dados & de
amostras hiologicas, respectivamesnte, na FAFICH e no ICE.

Profa. Maria Teresa Mérques Amaral
Cocrdenadora do COEP-UFMG

Avw Pren, Antowio Carles, 8027 Uaidoels ddmbrevivaieg 1) 2% engar Soda 2005 Coape 302700050 0L
Tibelizs: 31 3408-1392 - coimnid | ooy, a g br
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ANEXO C - PARECER 318.306

UNIVERSIDADE FEDERAL DE % Of |
MINAS GERAIS O/

W

Conlinuagao do Parecer: 318.306

Conclusdes ou Pendéncias e Lista de Inadequagoes:

Somos pela aprovagao do projeto " Treinamento de pais: intervencéo breve para pais de criangas e
adolescentes com Sindrome de Williams-Beuren" do pesquisador Vitor Geraldi Haase e de Flavia Neves
Almeida

Situagao do Parecer:

Aprovado

Necessita Apreciacao da CONEP:

Nao

Consideragoes Finais a critério do CEP:

Aprovado conforme parecer.

BELO HORI TE, 27 de Junho de 2013

Assinador por:
Maria Teresa Marques Amaral
(Coordenador)

Enderego: Av. Presidente Antonio Carlos,6627 2° Ad S| 2005

Bairro: Unidade Administrativa Il CEP: 31.270-901
UF: MG Municipio: BELO HORIZONTE
Telefone: (31)3409-4592 E-mail: coep@prpq.ufmg.br
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