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RESUMO

A síndrome de Turner (ST) é um distúrbio genético caracterizado pela ausência total ou

parcial do cromossomo X. A ST está tipicamente associada a comprometimentos de

saúde física, fisiológica e cognitiva. As características cognitivas da ST envolvem,

tipicamente, a presença de habilidades verbais preservadas e déficits nas habilidades

visuoespaciais, memória não-verbal, atenção, função executiva, habilidades motoras e

sociais. Os déficits visuoespaciais são os mais descritos na literatura, com um grande

número de estudos indicando o desempenho das ST como consistentemente inferior em

testes que avaliam habilidades associadas ao domínio visuoespacial. Apesar do volume

de estudos, não é conhecido ao certo quais componentes do domínio visuoespacial

melhoram ao longo do desenvolvimento e quais permanecem comprometidos em

indivíduos com ST. Participaram deste estudo 22 estudantes com ST, com idades entre

os 7 e 17 anos de idade. As participantes com ST foram comparadas entre si, em

diferentes faixas etárias e a um grupo controle de estudantes sem ST (n=60). O grupo

controle (GC) foi cuidadosamente pareado aos grupos clínicos levando em consideração

a idade cronológica, os anos de escolaridade e a inteligência. Todas as participantes

tiveram suas habilidades visuoconstrutivas, memória visuoespacial e planejamento

visuoespacial avaliadas a partir do teste da Figura Complexa de Rey. O objetivo deste

estudo foi avaliar de maneira mais ampla as diferenças entre o desempenho de

estudantes ST em relação ao GC e explorar em quais aspectos visuoespaciais avaliados

são observadas diferenças considerando fases distintas do desenvolvimento. Uma forma

alternativa de interpretação da Figura de Complexa de Rey, denominada Sistema de

Pontuação Qualitativo de Boston (Boston Qualitative Scoring System - BQSS) foi

utilizada. Parte dos resultados foram de encontro à literatura indicando um desempenho

geral inferior das estudantes com ST na interpretação convencional da Figura de Rey.

Resultados inéditos foram encontrados a partir do BQSS, mostrando que a idade tem

impacto no desenvolvimento visuoconstrutivo na ST, com desempenhos superiores de

estudantes velhas sobre ST mais novas em medidas que avaliam a presença e

localização dos grafoelementos na etapa de cópia. No entanto, não foi observado

progressão no desempenho das ST quanto a precisão nas reproduções dos elementos

(acurácia) indicando que nem todos os aspectos avaliados no BQSS para a habilidade

visuoconstrutivas sofrem influência significativa da idade na ST. Os resultados também



mostraram que há mudanças no padrão de dificuldades visuoconstrutivas e de memória

visuoespacial apresentadas por ST em relação a GC. Nossos achados contribuem para

uma melhor compreensão das diferenças visuoespaciais entre indivíduos com e sem ST,

e como tais habilidades se desenvolvem nesta síndrome.

Palavras chave: síndrome de Turner, habilidades visuoespaciais, visuoconstrução,

desenvolvimento, figura complexa de Rey, monossomia do X.



ABSTRACT

Turner syndrome (TS) is a genetic disorder characterized by the total or partial absence

of the X chromosome. TS is typically associated with impairments in physical,

physiological, and cognitive health. The cognitive characteristics of TS typically involve

the presence of preserved verbal skills and deficits in visuospatial skills, non-verbal

memory, attention, executive function, motor and social skills. Visuospatial deficits are the

most described in the literature, with a large number of studies indicating the

performance of TS as consistently inferior in tests that assess skills associated with the

visuospatial domain. Despite the volume of studies, it is not known for sure which

components of the visuospatial domain improve throughout development and which

remain compromised in individuals with TS. Twenty-two students with TS, aged between

7 and 17 years old, participated in this study. Participants with TS were compared among

themselves, in different age groups and with a control group of students without TS

(n=60). The control group (CG) was carefully matched to the clinical groups taking into

account chronological age, years of schooling and intelligence. All participants had their

visuoconstructive skills, visuospatial memory and visuospatial planning assessed using

the Rey Complex Figure test. The aim of this study was to assess in a broader way the

differences between the performance of TS students in relation to the CG and to explore

in which visual-spatial aspects evaluated differences are observed considering different

stages of development. An alternative way of interpreting the Rey Complex Figure, called

Boston Qualitative Scoring System (BQSS) was used. Part of the results were in

agreement with the literature, indicating a lower general performance of students with TS

in the conventional interpretation of Rey's Figure. Unpublished results were found from

the BQSS, showing that age has an impact on visuoconstructive development in TS, with

superior performances of older students over younger TS in measures that assess the

presence and placement of graphoelements in the copying stage. However, no

progression was observed in the performance of the TS in terms of precision in the

reproductions of the elements (accuracy), indicating that not all aspects evaluated in the

BQSS for visuoconstructive skills are significantly influenced by age in the TS. The

results also showed that there are changes in the pattern of visuoconstructive difficulties

and visuospatial memory presented by TS in relation to CG. Our findings contribute to a

better understanding of the visuospatial differences between individuals with and without

TS, and how such skills develop in this syndrome.



Keywords: Turner syndrome, visuospatial skills, visuoconstruction, development,

complex figure of Rey, X chromosome monosomy.
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DESENVOLVIMENTO DAS HABILIDADES VISUOESPACIAIS NA SÍNDROME DE
TURNER

Rafael Nunes dos Santos
Vitor Geraldi Haase

INTRODUÇÃO

A síndrome de Turner (ST) é uma síndrome rara, resultante da ausência completa ou

parcial do segundo cromossomo sexual, porém está entre as doenças cromossômicas

sexuais mais comuns (Hall & Gilchrist, 1990). A ST afeta 1 a cada 2.000 nascidos vivos

do sexo feminino (Jacobs et al.,1974; Nielsen & Wohlert, 1991), sendo o risco de

mortalidade em nativivos significativamente aumentado, sobretudo devido a

anormalidades cardiovasculares (Kim et al., 2011). As características mais comuns da

ST são a baixa estatura, implantação baixa das orelhas na cabeça, disgenesia gonadal,

pescoço alado e tórax em barril. No entanto, a ST é uma condição complexa,

multissistêmica e fortemente marcada pela variabilidade cariotípica e fenotípica.

No que se refere ao neurodesenvolvimento, além da vulnerabilidade genética que pode

impactar diretamente o desenvolvimento neurológico (haploinsuficiência de genes do

cromossomo X, falha em expressar genes de impressão parental ou a descoberta de

mutações no cromossomo X) e a insuficiência gonadal de esteróides devido à perda da

função ovariana (que parece ter influências relativamente menores no fenótipo cognitivo

central, ver Ross et al., 2002), indivíduos com ST também podem apresentar falha de

crescimento (e tratamento com níveis suprafisiológicos de hormônio do crescimento),

problemas cardiovasculares, problemas auditivos, diabetes, hipercolesterolemia,

linfedema pré-natal, problemas musculoesqueléticos, doenças gastrointestinais, doenças

hepáticas, anormalidades renais, e terapia de reposição de estrogênio para induzir o

desenvolvimento puberal (Gravholt et al., 2017). Muitas dessas características podem

influenciar o desenvolvimento do cérebro (Knickmeyer & Davenport, 2011).

Uma lacuna importante do status atual da literatura científica é o fato dos estudos muitas

vezes não relatarem as características de saúde das participantes com ST na descrição

das amostras em estudos neurocognitivos. Além disso, poucos estudos examinaram

explicitamente se tratamentos, cirurgias e outras experiências relacionadas à condição
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de saúde contribuem para variação individual na cognição, neuroanatomia e

comportamento sócio-comportamental entre indivíduos com ST. A administração de

baixas doses de estrogênio foi associado a melhorias modestas na memória verbal e

não verbal em um estudo de meninas com ST, entre 5 e 8 anos de idade (Ross,

Roeltgen, Feuillan, Kushner, & Cutler, 2000), e reposição de estrogênio em meninas com

idade entre 10 e 12 anos foi descrito como agente de melhora da velocidade de

processamento e função motora (Ross, Roeltgen, Feuillan, Kushner, & Cutler, 1998). O

desenvolvimento somático e sexual apropriado também está associado a autoconceito e

adaptação social (Gravholt et al., 2017). O tratamento com hormônio do crescimento

pode normalizar parcialmente o fenótipo neuroanatômico (Cutter et al., 2006), mas

parece ter pouco ou nenhum impacto na cognição (Ross, 2005).

A nível de diagnósticos nosológicos, estudos apontam maior risco de co-ocorrência da

ST com uma série de diagnósticos do neurodesenvolvimento. Aproximadamente 25%

das ST também apresentam transtorno de déficit de atenção e hiperatividade (TDAH;

Green et al., 2015; Russell et al., 2006), até 75% das ST apresentam discalculia

(transtorno específico de aprendizagem da matemática; Russell et al., 2006),

aproximadamente 10% apresentam deficiência intelectual (Sybert & McCauley, 2004),

alterações da comunicação social e transtornos do espectro autista (Hong et al., 2011),

transtorno do desenvolvimento da coordenação (Nijhuis-van der Sanden et al., 2003).

Diagnósticos psiquiátricos como o transtorno de humor depressivo (Cardoso et al., 2004;

Reimann, Perman, Ho, Parks, & Comis, 2018) e a identificação de altos níveis de

ansiedade (Kilic, Ergur, & Ocal, 2005) também foram observados em indivíduos com ST.

O alto grau de variabilidade individual nos resultados cognitivos permanece inexplicável.

Indivíduos com um pequeno cromossomo X em anel que não sofre inativação estão em

maior risco de deficiência intelectual (Knickmeyer & Davenport, 2011; Kubota et al.,

2002), provavelmente como consequência de dissomia funcional; no entanto, ainda não

está claro por que algumas ST desenvolvem TDAH, discalculia ou transtornos do

espectro autista enquanto outras não (Huang et al. 2021).

Os altos índices das comorbidades que acabamos de citar podem estar associados ao

perfil neuropsicológico descrito como próprio da síndrome de Turner (Mazzocco, 2006).

Para além das características físicas, já é amplamente reconhecido que crianças em

idade escolar, adolescentes e mulheres adultas com ST muitas vezes exibem déficits
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específicos na cognição social (Burnett et al., 2010; Hong et al., 2014; Lawrence et al.,

2003; Lepage et al., 2014; Mazzola et al., 2006; Rosset al., 1997), funções executivas,

incluindo memória de trabalho, controle inibitório e flexibilidade cognitiva (Green et al.,

2015; Loesch et al.,2005; Murphy et al., 1994; Romans et al., 1998), habilidades

aritméticas (Murphy, Mazzocco, Gerner, & Henry, 2006; Pennington, Bender, Puck,

Salbenblatt e Robinson,1982; Rae et al., 2004; Rovet, 1993; Temple & Carney, 1996;

Temple & Marriott, 1998), e funções visuoespaciais (Collaer, Geffner, Kaufman,

Buckingham, & Hines, 2002; Hart, Davenport, Hooper e Belger, 2006; Murphy et al.,

1994; Rae et al., 2004; Romans, Stefanatos, Roeltgen, Kushner, & Ross, 1998; Ross,

Kushner, & Roeltgen, 1996), estando tais comprometimentos intimamente relacionados

com algumas das comorbidades citadas como comuns (transtorno da coordenação,

autismo, TDAH e discalculia)

Alguns pesquisadores e clínicos têm usado o termo transtorno de aprendizagem não

verbal (TNVA; Rourke, 1987; Rovet, 1993; Berch, 1995; Williams, Richman, & Yarbrough,

1991; Rourke, 1995) para descrever o conjunto de características neurocognitivas e

neuropsiquiátricas observadas na ST. O TNVA é um transtorno de aprendizagem

frequentemente associado a dificuldades visuoespaciais, aritméticas, sociais, motoras

(Casey, Rourke, & Picard, 1991; Ahmad, & Rourke, 2005; Hendriksen et al., 2007;

Mammarella, & Cornoldi, 2012).

O fato do TNVA até então nunca ter sido descrito em nenhuma das edições do Manual

Diagnóstico e Estatístico de Transtornos Mentais (DSM-V), tampouco na Classificação

Internacional de Doenças e Distúrbios Relacionados (CID-10), dificulta o consenso da

associação da ST ao TNVA. Enquanto o TNVA não é consensualmente considerado

uma categoria nosológica específica, há uma consequente falta de padronização de

critérios diagnósticos deste transtorno nos centros clínicos, e consequentemente na

literatura clínico-científica, trazendo barreiras para o desenvolvimento de estudos

clínicos comparativos. Segundo Huang e colaboradores (2021) em revisão relativamente

recente, as similaridades neurocognitivas e neuropsiquiátricas identificadas entre TNVA

e ST não conseguem capturar a complexidade do que se sabe sobre os neurocircuitos

da ST, tampouco a heterogeneidade cognitiva e comportamental que esta síndrome

apresenta ao longo da vida. Por outro lado, estudos de neuroimagem corroboram a

semelhança para além dos padrões de dificuldades, observando uma redução do
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volume de substância branca em indivíduos ST assim como encontrado em indivíduos

com TNVA (Holzapfel et al., 2006; Hong, & Reiss, 2011; Cutter et al., 2006).

As habilidades visoespaciais são consideradas o déficit central do TNVA, de acordo com

dois dos pesquisadores mundialmente reconhecidos pela abordagem do tema

(Mammarella & Cornoldi, 2020). Na ST, a nível cognitivo, os prejuízos mais amplamente

investigados são aqueles associados ao domínio visuoespacial (Mazzocco, 2006;

Temple, & Carney 1995). Os déficits nas habilidades de visuoespaciais tendem a ser

persistentes, estando presentes desde cedo e, diferente de outras funções cognitivas

(Ross, Roeltgen, Feuillan, Kushner & Cutler, 2000; Ross et al., 2002), aparentemente

não são fortemente influenciados pelo tratamento de indução à puberdade (uso de

estrogênio; Rovet, 2004; Ross et al., 2002). Foram reportadas dificuldades em diferentes

componentes do domínio visuoespacial (Rovet, 1993; Downey et al., 1991) como as

funções visuoconstrutivas (Downey et al., 1991; Rovet, 2004), raciocínio perceptivo (Rae

et al., 2004; Good et al., 2003), memória visual (Downey et al., 1991; Simon et al., 2008)

e habilidades visomotoras (Ross et al., 1995; Silbert, Wolff, & Lilienthal, 1977; Romans,

Stefanatos, Roeltgen, Kushner, & Ross, 1998).

As habilidades visuoespaciais e visuoconstrutivas, tanto na ST quando no TNVA, são

avaliadas sobretudo a partir de subtestes que compõem o Índice de Organização

Perceptual (IOP) das Escalas Wechsler de Inteligência (Lepage, Dunkin, Hong, & Reiss,

2011; Hong, Kent, & Kesler, 2009) e o Teste da Figura Complexa de Rey (Ross et al.,

2000; Zinn et al., 2007; Romans et al., 1998). A discrepância entre QI verbal e QI

executivo são frequentemente avaliadas, havendo a expectativa de que o QI verbal de

sujeitos com ST e/ou TNVA seja substancialmente maior que o QI executivo ou IOP.

As Escalas Wechsler de Inteligência são amplamente utilizadas para a avaliação da

inteligência e de habilidades associadas à cognição geral, porém o fato de alguns

subtestes que compõe o Índice Perceptual fazerem uso da variável tempo, aumenta a

necessidade de cautela na interpretação de seus resultados como medida de apuração

das habilidades visuoespaciais na ST, tendo em vista que a velocidade de resolução de

tais subtestes pelas ST pode estar impactado por dificuldades em velocidade de

processamento (Waber, 1972; Temple, 2002) e funções executivas (Hart, Davenport,

Hooper, & Belger, 2006). O uso de instrumentos que avaliam a acurácia sem a limitação

de tempo para a avaliação de habilidades visuoconstrutivas, como o teste da Figura
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Complexa de Rey, pode ser uma alternativa promissora para a compreensão das

dificuldades visoespaciais na ST.

O teste da Figura Complexa de Rey, é uma tarefa complexa que recruta vários tipos de

habilidades cognitivas. Além das habilidades visuoespaciais e visoconstrutivas que são

os principais construtos avaliados pela Figura de Rey, o teste demanda também

habilidades relacionadas à inteligência e funcionamento executivo, planejamento,

resolução de problemas etc. (Watanabe et al., 2005; Fujii, Lloyd, & Miyamoto; Jamus, &

Mader, 2005). Por exemplo, um indivíduo pode apresentar dificuldades iniciais na cópia

por problemas com o planejamento e não tanto por déficits visuoespaciais. A estratégia

empregada na resolução da tarefa também pode ter significado diagnóstico, sendo uma

estratégia mais analítica tradicionalmente associada a comprometimentos do hemisfério

direito e estratégia holística associada a comprometimentos do hemisfério esquerdo

(Semenza et al.,1977; Sperry, 1969; Dimond, & Beaumont, 1974; Morgan, McDonald, &

McDonald, 1971; Eccles 1973)  .

Dada a complexidade dos processos envolvidos na realização da Figura de Rey,

diversos autores têm salientado a importância de desenvolver métodos de análise

qualitativa do desempenho, não se restringindo à análise dos escores totais (Grossman

et al., 1993; Anderson, Anderson, & Garth 2001; Frank, & Landeira-Fernandez, 2008).

Neste estudo, o padrão qualitativo de desempenho na Figura de Rey foi avaliado através

do Sistema de Pontuação Qualitativa de Boston (Boston Qualitative Scoring System -

BQSS; Stern et al., 1994).

O Sistema de Pontuação Qualitativa de Boston para a interpretação da Figura de

Rey-Osterrieth (BQSS) é um sistema desenvolvido por Robert A. Stern e colaboradores

que propõe uma interpretação abrangente do teste da Figura Complexa de Rey levando

em consideração a avaliação de diferentes aspectos da reprodução da figura e as

estratégias utilizadas para esse fim (Stern et al. 1994). O BQSS avalia os conjuntos de

grafoelementos individualmente e as estratégias utilizadas para reproduzir a figura.

Interpretar o desempenho de indivíduos com ST na Figura de Rey por meio do BQSS

poderia contribuir para a identificação de padrões específicos de comprometimentos das

habilidades visuoespaciais, visuoconstrutivas, de planejamento e memória visuoespacial

apresentados por este grupo, assim como a identificação de atipicidades na curva de

desenvolvimento dessas habilidades na ST. A forma convencional de interpretação da



20

Figura de Rey, fornece uma pontuação bruta que permite avaliar as habilidades

visuoconstrutivas (etapa de cópia) e de memória visuoespacial (recordação) geral dos

indivíduos, porém o Sistema de Pontuação Qualitativa de Boston permite que diferentes

aspectos envolvidos na reprodução, tais como a presença, a precisão, a localização e

fragmentação dos grafoelementos e o planejamento sejam avaliados de forma individual

para cada etapa do teste (Folbrecht et al., 1999).

Em suma, as evidências até o momento sugerem que a síndrome de Turner se associa

a uma série de comprometimentos cognitivos, psicossociais e de saúde de um modo

mais geral, impactando diferentes aspectos da vida dos indivíduos com ST.

Frequentemente as pesquisas sobre os aspectos cognitivos da ST reportam os déficits

visuoespaciais, porém não buscam investigar o desenvolvimento de tais habilidades em

comparação aos padrões típicos, tampouco exploraram diferentes aspectos do conjunto

de habilidades visoespaciais em um mesmo estudo. No presente buscamos investigar

as habilidades visuoespaciais na ST por uma perspectiva comparativa e

desenvolvimental. Para tanto, estudantes com ST de diferentes idades tiveram seus

respectivos desempenhos em um teste padrão ouro para a avaliação de habilidades

visuoespaciais (teste da Figura complexa de Rey: Oliveira, & Rigoni, 2014) comparados

ao desempenho uma das outras e ao desempenho de estudantes sem ST (grupo

controle). O desempenho de cada grupo foi interpretado de forma quantitativa e

qualitativa (por um critério convencional e outro critério inédito em estudantes com ST).

As diferenças entre as participantes foram analisadas por métodos estatísticos

paramétricos e não-paramétricos. De acordo com o que há na literatura sobre

habilidades visuoespacias na ST, espera-se que as estudantes com síndrome de Turner

alcancem um desempenho abaixo do obtido pelo grupo controle (Ross et al., 1995; Ross

et al., 2002). Já os aspectos visuoespaciais nos quais os grupos ST e GC mais se

distanciam e como o desempenho entre e intragrupos varia conforme a idade são

investigados a seguir.

MÉTODOS

Aspectos éticos

A participação das estudantes ocorreu no âmbito de três projetos de pesquisa

conduzidos no LND-UFMG, coordenados pelos Profs. Vitor Geraldi Haase e Maria
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Raquel Santos Carvalho e aprovados pelo Comitê de Ética em Pesquisa da UFMG. São

eles, Habilidades visuoespaciais e dificuldades de aprendizagem na matemática: papel

principal ou coadjuvante (CAEE42199415.8.0000.5149), Discalculia do desenvolvimento

em crianças de idade escolar: triagem populacional e caracterização de aspectos

cognitivos e genético-molecures (ETIC-42/08), e Perfil cognitivo, recorrência familiar e

bases genético-moleculares dos transtornos do desenvolvimento (CAAE

-77970917.4.0000.5). A participação no projeto respeitou os princípios da Declaração de

Helsinque sobre ética em pesquisa com seres humanos e ocorreu após consentimento

livre e esclarecido obtido por escrito dos pais e por assentimento oral das crianças e

adolescentes de todas as idades. O parecer favorável do comitê de ética para os três

projetos podem ser vistos nos apêndices 1, 2 e 3. Os exames neuropsicológicos

ocorreram no contexto de atendimentos clínicos no Ambulatório Número do Laboratório

de Neuropsicologia do Desenvolvimento da FAFICH-UFMG. Os atendimentos foram

oferecidos gratuitamente e os participantes e suas famílias não receberam remuneração

ou compensação financeira de quaisquer espécies. Os atendimentos não foram

condicionados à participação na pesquisa.

Participantes

Participaram do estudo 82 jovens do sexo feminino com idades entre 7 e 17 anos

(Média = 10,81 [DP = 2,62] anos), cursando do 1° ano do Ensino Fundamental ao 3° ano

do Ensino Médio em escolas públicas e privadas de Minas Gerais. O grupo de jovens

com síndrome de Turner foi composto por 22 indivíduos com idade média de 11,41 (DP

= 3,11) anos, as quais foram encaminhadas para avaliação neuropsicológica em um

serviço especializado em dificuldades de aprendizagem. Participaram do estudo

meninas com síndrome de Turner apresentando um QI Verbal acima de 70. O

desempenho das jovens com síndrome de Turner foi comparado ao desempenho de um

grupo de 60 jovens do sexo feminino com idade média de 10,58 (DP = 2,41) anos. O

grupo controle foi composto por 51 meninas recrutadas em escolas, a partir de um

banco com dados de 377 crianças, e nove recrutadas no Ambulatório Número, a partir

de um banco com dados de 81 crianças encaminhadas por dificuldades de

comportamento e/ou aprendizagem. Como no banco de dados do estudo demográfico

só havia informações sobre o desempenho de meninas com idades entre 7 e 13 anos,

as jovens acima dessa idade foram selecionadas dentre aquelas encaminhadas por
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ansiedade matemática e dificuldade aritmética. Para cada menina com síndrome de

Turner foram selecionadas de duas a três meninas com a mesma idade,

desenvolvimento típico e inteligência geral acima do percentil 5. As características

sócio-demográficas das participantes são exibidas na Tabela 2.

O diagnóstico de síndrome de Turner foi confirmado através de cariótipo com exceção

de três participantes, nas quais o diagnóstico foi clínico. Das participantes com

síndrome de Turner que tinham cariótipo, 56% apresentavam mosaicismo. Na média, o

diagnóstico de síndrome de Turner foi realizado com 3,67 (DP = 4,67) anos. Das 20

jovens com dados disponíveis sobre o uso de hormônio do crescimento, 19 (95%)

realizavam tratamento com Somatropina.

Instrumentos

Foram avaliadas a inteligência e as habilidades visuoespaciais das participantes, sendo

os respectivos instrumentos descritos a seguir.

Avaliação da Inteligência

Avaliação da inteligência nas meninas com Síndrome de Turner

A inteligência de todas estudantes que compuseram o grupo ST foi avaliada por

diferentes versões das Escalas Wechsler: a) WISC-III (n=17; Wechsler, 2002); b)

WISC-IV (n=1; Wechsler, 2013); c) WAIS-III (n=3; Wechsler, 2004); d) WASI (n=1;

Wechsler, 2014).

Avaliação da inteligência nas meninas do Grupo Controle.

A inteligência das estudantes que compuseram o grupo GC foi avaliada por meio das

Matrizes Coloridas Progressivas de Raven (Angelini, Alves, Custódio, Duarte, & Duarte,

1999) em 52 casos (87%). Em oito participantes do GC, a inteligência foi avaliada por

meio da bateria WISC-IV (n=6; Wechsler, 2013) e WAIS-III (n=2; Wechsler, 2004).

Avaliação das habilidades visuoespaciais e visuoconstrutivas

Teste da Figura Complexa de Rey

As habilidades visuoespaciais e visuoconstrutivas foram avaliadas através da cópia e

recordação imediata da Figura Complexa de Rey. A Figura Complexa de Rey é um teste
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amplamente utilizado na neuropsicologia (Jamus, & Mäder, 2005; Loring, Lee, &

Meador,1988). Ele tem como objetivo avaliar diferentes aspectos das habilidades

visuoespaciais como: visuoconstrução, memória visuoespacial, planejamento e

organização visuoespacial. O estímulo consiste em uma figura geométrica complexa

composta por um retângulo grande, bissetores horizontais e verticais, duas diagonais, e

detalhes geométricos inseridos interna e externamente ao retângulo grande (Jamus, &

Mäder, 2005). Em uma primeira etapa o participante é solicitado a reproduzir a figura

olhando para o estímulo (etapa de cópia), em seguida o estímulo e o desenho realizado

é retirado e nesta segunda etapa o participante deve reproduzir novamente a figura,

porém desta vez sem a possibilidade de visualizar o estímulo (etapa de recordação

imediata). Entre 20 e 30 minutos após a primeira etapa, uma terceira etapa é realizada,

sendo solicitado ao participante que desenhe a figura novamente sem a presença do

estímulo (etapa de recordação tardia).

Sistema de Pontuação Qualitativa de Boston

Para avaliar de forma qualitativa o desempenho das estudantes no teste da Figura

Complexa de Rey, as interpretações foram realizadas através do Sistema de Pontuação

Qualitativa de Boston para a interpretação da Figura de Rey-Osterrieth (BQSS) que

avaliou a presença, acurácia, localização e fragmentação de diferentes grupos de

grafoelementos (Elementos Configuracionais, Clusters e Detalhes), assim como o

planejamento envolvido na reprodução da figura. Neste sistema as medidas de

presença, acurácia e localização são associadas a habilidade de visuoconstrução na

etapa de cópia da figura e a habilidade de memória visuoespacial na recordação,

enquanto medidas como planejamento e fragmentação são mais fortemente associadas

ao funcionamento executivo na cópia e recordação.

Procedimentos

Tanto nas escolas quanto no Ambulatório Número, os testes foram aplicados por alunos

de graduação e pós-graduação especialmente treinados. Os testes foram aplicados de

forma individual em salas nas escolas ou em um consultório.

O desempenho das participantes no teste da Figura Complexa de Rey foi avaliado tanto

pela forma convencional de interpretação do teste, que forneceu uma medida

quantitativa do desempenho das participantes, quanto pelos critérios de interpretação do
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Sistema de Pontuação Qualitativa de Boston (BQSS) que possibilitou a análise

qualitativa das reproduções. De acordo com Akshoomoff, & Stiles (1995), o BQSS

considera três tipos de grafoelementos, sendo eles, elementos configuracionais, clusters

e detalhes (vide Figura 1).

Figura 1.
Conjuntos de grafoelementos avaliados pelo BQSS: (Elementos Configuracionais, Clusters e
Detalhes) do Boston Qualitative Scoring System para a Figura Complexa Rey. Retirado de “The
Boston Qualitative Scoring System for the Rey-Osterrieth Complex Figure: Description and
Interrater Reliability,” por Stern, R. A., Singer, E. A., Duke, L. M., Singer, N. G., Morey, C. E.,
Daughtrey, E. W., & Kaplan, E. (1994). Clinical Neuropsychologist, 8(3), 309–322.
doi:10.1080/13854049408404137.
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Os Elementos Configuracionais são os elementos mais críticos para uma apreciação

geral da figura e incluem: A - Retângulo Maior; B - mediatriz vertical do retângulo maior;

C - mediatriz horizontal do retângulo maior; D - diagonal com parte superior à esquerda

e inferior à direita do retângulo maior; E - diagonal com parte superior à direita e inferior

à esquerda do retângulo maior; F - triângulo isósceles.

Os Clusters são elementos hierarquicamente secundários constituídos por um ou mais

segmentos de linha que parecem formar uma Gestalt coerente dentro da figura. Este

conjunto é composto por nove grafoelementos, a saber, 1 - retângulo menor interno; 2 -

quadrado no campo inferior esquerdo do retângulo maior; 3 - triângulo retângulo; 4 -

losango no vértice do triângulo isósceles; 5 - círculo com três pontos; 6 - cruz vertical no

campo superior esquerdo da figura; 7 - cruz horizontal no campo inferior esquerdo da

figura; 8 - quatro retas horizontais entre a parte superior dos elementos configuracionais

B e D; 9 - cinco linhas perpendiculares ao elemento configuracional D (vide Figura 1).

Os Detalhes são segmentos simples de linha única. Este conjunto é composto por: a -

reta vertical abaixo do Cluster 3; b - Linha vertical dentro do Triângulo Isósceles; c - linha

horizontal dentro do Triângulo Isósceles; d - linha que liga o Cluster 6 ao retângulo

maior; e - Linha vertical que liga o Cluster 7 ao triângulo maior; segmento de reta

horizontal acima do Cluster 1 (vide Figura 1).

No presente estudo os três grupos de grafoelementos foram avaliados quanto à sua

presença (o elemento foi reproduzido?), acurácia (o elemento foi reproduzido com

precisão?), localização (o elemento foi reproduzido onde deveria?) e fragmentação (O

elemento iniciado e completamente concluído antes que se inicia-se um outro?) (Figura

2).
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Figura 2.
Conjuntos de grafoelementos avaliados em cada medida BQSS (Fonte: Autor).
Nota:(*) Retângulo menor interno.

O BQSS estabelece uma escala de pontuação de varia de 1 a 5, onde a menor

pontuação indica um baixo desempenho no aspecto avaliado enquanto a maior

pontuação está associada a um bom desempenho. Para as medidas de presença,

acurácia e localização as pontuações são definidas conforme a porcentagem de acertos

alcançada pelo examinando em cada medida: 1 = 0%, 2 = 25%-33%, 3 = 33%-67%, 4 =

67%-89%, 5 = 100%.

A fragmentação é pontuada com base nas fragmentações cometidas nos seis Elementos

Configuracionais e no Cluster 1 . A cada um dos grafoelementos dessa medida é

atribuída uma pontuação de 0 (elemento sem fragmentação) e 1 (elemento

fragmentado), com exceção do retângulo maior (Elemento Configuracional A) para o

qual os escores de Fragmentação variam de 0 (elemento sem fragmentação) a 3 (três

ou mais fragmentações). O número total de fragmentações cometidas é então convertido

conforme descrito a seguir: 1 = 9 ou mais fragmentações, 2 = 6-8, 3 = 3-5, 4 = 1-2, 5 =

0.

Além dos três tipos de grafoelementos, o planejamento também foi avaliado neste

estudo. Diferentemente das medidas baseadas na avaliação dos conjuntos de

grafoelementos, o Planejamento avalia a estratégia utilizada pelo examinando para

realizar a figura, levando em consideração por quais elementos a reprodução foi iniciada
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e a sequência adotada para a conclusão da figura (Stern et al., 1994). Para esta medida

os escores de 1 a 5 são representados por diferentes tipos de estratégias. Uma

pontuação 5 é atribuída a um desenho no qual o retângulo maior (Elemento

Configuracional A) foi o primeiro a ser feito ou tendo-se iniciado pelo Cluster 1 e em

seguida reproduzindo o Retângulo Maior. Além disso, os Elementos Configuracionais B

e E devem ter sido desenhados antes dos Clusters e Detalhes. A Estratégia 4 é

associada a uma reprodução em todos os critérios para a Estratégia 5 não foram

cumpridos, mas que o todo foi levado em consideração, assim ter reproduzido o

retângulo sem fragmentá-lo em partes separadas. Uma pontuação de 3 indica que o

Retângulo Maior, assim como os Elementos Configuracionais B e E se encontram

fragmentados, mas a estrutura geral da figura se mantém preservada (sem graves

distorções na disposição dos elementos). A Estratégia associada à pontuação 2, sugere

problemas estruturais e organizacionais significativos, com o Retângulo Maior existente

ainda é reconhecível. Por fim, a pontuação 1 é atribuída a uma reprodução na qual não

houve apreciação da estrutura geral e da organização do estímulo original, e a ordem

em que o desenho foi realizado parece ser completamente aleatória.

Para auxiliar na identificação das estratégias de planejamento e a fragmentação é

comum que os participantes sejam requeridos a reproduzir a figura alternando entre

lápis ou canetas de diferentes cores a pedido do administrador. Esta estratégia permite

identificar por quais elementos o desenho foi iniciado e a sequência pela qual a figura foi

realizada, o que ajudou de forma significativa para definir as pontuações de

planejamento e fragmentação da amostra selecionada para este estudo.

A pontuação qualitativa foi realizada por dois avaliadores treinados para interpretar as

reproduções das etapas de cópia e recordação imediata das participantes selecionadas

utilizando o Sistema de Pontuação Qualitativa de Boston para a figura de Rey. As

interpretações foram feitas de forma independente. Para a etapa de cópia e de

recordação, a confiabilidade foi calculada a partir do kappa ponderado (presença,

acurácia, localização e fragmentação) e kappa de Cohen (planejamento). O Nível de

concordância foi expresso em termos do percentual de itens avaliados com o mesmo

escore pelos avaliadores (vide Tabela 1). A interpretação das discordâncias entre

avaliadores foi resolvida  de forma consensual pelos dois avaliadores.



28

Tabela 1.
Concordância e coeficiente de confiabilidade entre avaliadores para as medidas do
BQSS na etapa de cópia e na etapa de recordação da Figura Complexa de Rey.

Cópia da Figura de Rey Recordação da Figura de Rey

Escores BQSS

Coeficiente
Kappa

Concordância
(%)

Coeficiente
Kappa

Concordância
(%)

ST GC ST GC ST GC ST GC

Presença de Elementos
Configuracionais 0,866 0,803 91% 93% 0,836 0,785 91% 84%

Presença de Clusters 0,874 0,900 96% 96% 0,868 0,822 86% 90%

Presença de Detalhes 0,840 0,810 91% 90% 0,736 0,833 86% 88%

Acurácia de Elementos
Configuracionais 0,801 0,835 77% 83% 0,799 0,797 81% 78%

Acurácia de Clusters 0,784 0,756 82% 82% 0,644 0,803 76% 80%

Localização de Clusters 0,863 0,810 82% 87% 0,698 0,716 81% 76%

Localização de
Detalhes 0,672 0,659 77% 85% 0,755 0,699 77% 73%

Fragmentação 0,825 0,814 86% 83% 0,721 0,756 76% 80%

Planejamento 0,797 0,724 86% 81% 0,615 0,703 71% 78%
Nota: Foi utilizado o índice Kappa ponderado para as medidas de presença, acurácia,
localização e fragmentação e o coeficiente Kappa de Cohen para a avaliação do planejamento
em ambas etapas de avaliação (cópia e recordação).

Análise de dados

Os dados foram analisados usando o software Statistical Package for the Social Science

(SPSS), versão 25.0, adotando como significante um alfa menor do que 5% (valor de

p<0,05).

Análises preliminares

A associação entre inteligência, idade e escolaridade em anos foi realizada em três

análises de Correlação de Pearson, uma para os resultados de todas as participantes,

uma para o grupo GC e outra para o grupo ST.

O desempenho das participantes na cópia da Figura Complexa de Rey foi avaliado a

partir do escore total resultante da análise quantitativa convencional da figura. A

associação do desempenho das participantes na cópia e recordação da Figura de Rey

(escore total) às variáveis idade, escolaridade em anos e inteligência foram analisadas
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por meio de Correlações de Pearson considerando as médias de todas as participantes

e as médias de cada grupo separadamente.

Comparação entre grupos

As diferenças de idade, anos de escolaridade e inteligência foram avaliadas por meio do

teste t de Student comparando a diferença entre as médias obtidas pelas participantes

nas variáveis idade, anos de escolaridade e inteligência.

O efeito da presença da síndrome de Turner sobre o desempenho na figura complexa de

Rey geral e por idade foi avaliado para as etapas de cópia e recordação através da

análise de variância unifatorial (ANOVA) considerando as médias de escore total da

análise convencional da figura para cada uma das etapas.

Uma Análise de Covariância (ANCOVA) foi realizada para avaliar se as discrepâncias

entre (ST x GC) no desempenho total na cópia e recordação seriam um efeito das

diferenças entre o nível intelectual dos dois grupos.

Para que o efeito da idade também pudesse ser avaliado, tanto o grupo com síndrome

de Turner (ST) quanto o grupo controle (GC) foram subdivididos em quatro grupos

etários com os seguintes intervalos de idade: 7 - 8 anos, 9 - 10 anos, 11 - 13 anos e 14 -

17 anos. No grupo ST a distribuição das estudantes por grupo etário foi: 7-8 anos = 4;

9-10 anos = 5; 11-13 anos = 8 e 14-17 anos = 5. Já no GC a distribuição das estudantes

por idade se deu da seguinte forma: 7-8 anos = 11; 9-10 anos = 22; 11-13 anos = 18 e

14-17 anos = 9. Para nove controles e uma ST a reprodução da etapa de recordação

não estava disponível.

Os efeitos da idade (7-8 x 9-10 x 11-13 x 14-17) e da presença da síndrome de Turner

(GC x ST) nos escores das medidas de presença, acurácia e localização, foram

investigados em análises de variância (ANOVA) mista com medidas repetidas para a

etapa de cópia e para a etapa de recordação do Rey.

O efeito da idade e do grupo (ST, GC) na fragmentação foi avaliado em análise de

variância unifatorial (ANOVA), enquanto o efeito de grupo na medida de planejamento na

cópia e recordação foi avaliado pelo teste Exato de Fisher.
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Comparações intragrupo para o tipo de grafoelemento

Para avaliar os efeitos do tipo de grafoelemento (Configuracionais x Clusters x Detalhes)

em um mesmo grupo (GC e ST) foi realizada a análise de variância mista com medidas

repetidas (ANOVA).

RESULTADOS

Análises preliminares

Inicialmente análises univariadas foram realizadas para obter dados descritivos dos

grupos ST e GC (Tabela 2). Não foram observadas diferenças significativas entre os

grupos ST e GC no que se refere à idade e escolaridade. A média de inteligência do

grupo GC foi maior do que no grupo ST, entretanto, essa diferença apenas se aproximou

da significância (p = 0,053, d = 0,47).

Tabela 2.
Características sócio-demográficas e desempenho cognitivo nos grupos ST, GC e
amostra geral.

Amostra Geral ST GC ST vs GC

Média
(DP)

Med
.

Mín.-
Máx.

Média
(DP)

Med. Mín.-
Máx.

Média
(DP)

Med. Mín.-
Máx.

t gl p d

Idade 10,80
(2,62)

10,00 7-17 11,41
(3,11)

11,00 7-17 10,58
(2,41)

10,00 7-16 1,27 80 0,20 0,30

Escolaridade 5,49
(2,50)

5,00 1-12 5,95
(3,27)

5,00 1-12 5,32
(2,16)

5,00 2-12 0,85 27,98 0,40 0,23

Inteligência 97,99
(10,83)

98,00 71-116 94,18
(11,99)

94,00 71-112 99,38
(10,12)

99,50 77-116 -1, 96 80 0,05 0,47

Nota: Desvio Padrão (DP), Mediana (Med), Mínimo (Mín), Máximo (Máx).

Conforme pode ser observado na Tabela 3, na amostra total, a idade e a escolaridade

foram altamente correlacionadas e ambas não se correlacionaram com a inteligência.

Tanto a idade quanto a escolaridade se correlacionaram significativamente com o

desempenho na Figura de Rey. Apesar de significativas, as correlações entre a
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inteligência e Figura de Rey foram mais baixas, enquanto a correlação entre o

desempenho nas duas etapas do teste foram altas.

Tabela 3.
Intercorrelações entre variáveis cognitivas e demográficas para a amostra total.

Escolaridade Inteligência Rey total
cópia

Rey total
recordação

Idade 0,96** -0,02 0,54** 0,43**

Escolaridade - 0,06 0,56** 0,46**

Inteligência - - 0,34** 0,39**

Rey total cópia - - - 0,74**
Nota: Correlação significativa a nível de 0,01**.

Os padrões de intercorrelação nos grupos de ST (Tabela 4, acima da diagonal) e GC

(Tabela 4, abaixo da diagonal) foram estatisticamente significativos e semelhantes para

as correlações entre idade e escolaridade e e entre idade/escolaridade e

cópia/recordação da Figura de Rey. Quando os padrões de intercorrelação foram

analisados separadamente para os dois grupos não foram observadas correlações

significativas entre inteligência e cópia da Figura de Rey. Entretanto, no GC, mas não no

ST, a inteligência se correlacionou significativamente com a recordação da Figura de

Rey.

Tabela 4.
Intercorrelações entre variáveis cognitivas e demográficas para o grupo ST (acima da
diagonal) e GC (abaixo da diagonal).

Turner/Controle Idade Escolaridade Inteligência Rey total
cópia

Rey total
recordação

Idade - 0,95** 0,27 0,62** 0,43**

Escolaridade 0,93** - 0,22 0,64** 0,53**

Inteligência -0,13 0,05 - 0,25 0,08

Rey total cópia 0,68** 0,67** 0,24 - 0,78**

Rey total
recordação 0,54** 0,53** 0,40** 0,67** -
Nota: Correlação significativa a nível de 0,01**.
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Comparação entre grupos no escore total da Figura Complexa de Rey

Influências de grupo e idade

A seguir foi testada a hipótese de que haveria diferenças entre os grupos ST e GC na

cópia e recordação da Figura de Rey e se estas diferenças poderiam variar em função

da idade. Os resultados da Tabela 5 mostram que na etapa de cópia as diferenças entre

os grupos ST e GC foram significativas para os grupos inteiros, assim como em todas as

faixas etárias. Na etapa de recordação da Figura de Rey, o desempenho do grupo ST foi

estatisticamente pior que o do grupo GC, porém quando comparados por faixa etária,

houve diferença significativa (p < 0,05) somente nas faixas etárias 9-10 anos e 14-17

anos.

Tabela 5.
Comparação das médias da amostra geral dos grupos ST e GC e dos grupos ST e GC
divididos em faixas etárias na etapa de cópia e de recordação da Figura Complexa de
Rey.

Etapa de
aplicação Grupos etários

ST GC ST vs GC
Média DP Média DP F gl Eta p

Todas idades 19,96 8,19 26,52 6,36 28,8 1 0,28 0,00*

Cópia

7-8 anos 11,25 4,17 19,23 6,63 6,37 1 0,08 0,01*

9-10 anos 16,00 10,02 25,9 4,76 13,59 1 0,16 0,00**

11-13 anos 23,20 6,11 28,81 4,17 5,96 1 0,08 0,02*

14-17 anos 25,70 4,01 32,39 4,74 4,91 1 0,06 0,03*

Recordação

Todas idades 9,88 6,19 15,06 6,07 16,96 1 0,21 0,00**

7-8 anos 7,38 6,51 10,20 5,66 0,76 1 0,01 0,39

9-10 anos 5,90 4,79 14,38 4,28 9,99 1 0,14 0,00**

11-13 anos 11,79 5,91 14,56 4,09 1,39 1 0,02 0,24

14-17 anos 13,20 6,17 22,50 6,87 9,57 1 0,13 0,00**
Nota1 : Diferença significativa a nível de 0,05* e  0,01**.

Influência da inteligência nas diferenças de desempenho entre ST e GC

Como a diferença entre a inteligência dos grupos ST e GC foi próxima da significância

estatística, uma ANCOVA foi realizada para testar a hipótese de que as diferenças no

desempenho de ST e GC nas etapas de cópia e recordação eram na verdade um efeito
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do maior nível intelectual do grupo GC sobre ST. Os resultados mostraram um efeito da

inteligência nas diferenças de desempenho entre ST e GC tanto na cópia [F(1,79) =

6,525; < 0,05] quanto na recordação [F(1,69) = 9,265; < 0,01]. No entanto, mesmo com

as médias de desempenho controladas para o efeito da inteligência, as diferenças entre

ST e GC no escore total da Figura de Rey continuaram significativas para cópia [F(1,79)

= 10,975; < 0,01] e para a recordação [F(1,69) = 7,330; < 0,01].

Análise da Figura Complexa de Rey pelo sistema de pontuação qualitativo

Diferenças entre ST e GC

Posteriormente, foi testada a hipótese de que as diferenças entre os dois grupos (ST e

GC), assim como dentro de um mesmo grupo na cópia e recordação, poderiam variar

quanto aos aspectos envolvidos na reprodução da Figura de Rey. A ANOVA apresenta

os resultados obtidos na comparação do desempenho dos grupos ST e GC para as

medidas gerais de presença, acurácia, localização e fragmentação dos grafoelementos,

tendo sido encontrados efeitos de grupo significativos (p < 0,05) e muito significativos (p

< 0,01) na cópia e recordação, para todas medidas, exceto em fragmentação (vide

Tabela 6).

Tabela 6.
Comparação das médias dos grupos ST e GC nas medidas do BQSS para a etapa de
cópia e de recordação do Teste da Figura Complexa de Rey.

Etapa de
aplicação

Escores
BQSS

ST GC ST vs GC
Média DP Média DP F gl Eta p

Cópia

presença 4,41 0,8 4,67 0,54 8,68 1 0,11 0,00**

acurácia 2,34 1,22 3,22 1,06 19,16 1 0,21 0,00**

localização 3,23 1,16 3,9 0,68 25,63 1 0,26 0,00**

fragmentação 2,5 0,86 2,8 0,9 1,3 1 0,02 0,26

Recordação

presença 3,06 1,22 3,42 1,1 7,72 1 0,11 0,01*

acurácia 2,3 0,97 3,28 0,94 8,52 1 0,12 0,01*

localização 2,21 1,12 3,95 0,9 12,2 1 0,18 0,00**

fragmentação 3,25 0,83 3,02 0,96 0,93 1 0,01 0,34
Nota: Diferença significativa a nível de 0,01**.

Os resultados para planejamento nas duas etapas da Figura Complexa de Rey são

apresentados na Tabela 7. A estratégia 3 foi a mais utilizada em ambos os grupos,
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sendo adotada na etapa de cópia por aproximadamente metade das participantes de

cada grupo (GC=53%; ST=46%) e por aproximadamente um terço na recordação (GC=

35%; ST= 33%).

Na etapa de cópia, foi observada associação significativa entre os grupos (ST x GC) e

os tipos de estratégia (X²(4) = 8,95; p = 0,045), sendo o grupo ST mais associado a piores

estratégias de planejamento, de acordo com o teste Exato de Fisher. O mesmo não

ocorreu na etapa de recordação, não sendo significativa a associação entre os grupos e

as estratégias (X²(4) = 3,300; p = 0,500) nesta etapa.

Tabela 7.
Frequência e porcentagem dos tipos de estratégia de Planejamento do grupo ST e do
grupo GC na etapa de cópia.

Etapa de
aplicação Grupos

Frequência dos tipos de estratégia
TotalTipo 1 (%) Tipo 2 (%) Tipo 3 (%) Tipo 4 (%) Tipo 5 (%)

Cópia
ST 4 (18%) 5 (23%) 10 (46%) 3 (14%) 0 (0%) 22 (100%)

GC 1 (2%) 9 (15%) 32 (53%) 12 (20%) 6 (10%) 60 (100%)

Recordação
ST 4 (19%) 6 (29%) 7 (33%) 4 (19%) 0 (0%) 21 (100%)

GC 3 (6%) 14 (28%) 18 (35%) 14 (26%) 2 (4%) 51 (100%)
Nota: 5 - Retângulo maior e Elementos Configuracionais feitos primeiro; 4 - figura segue uma
ordem lógica, o todo é levado em consideração; 3 - Retângulo maior e demais Elementos
Configuracionais fragmentados; 2 - organização e estrutura da figura comprometida, mas o
Retângulo maior ainda é reconhecível; 1 - estrutura e organização muito comprometidas, figura
irreconhecível.

Efeito do tipo de grafoelemento

O efeito do tipo de grafoelemento para os escores de presença, acurácia e localização

dentro de um mesmo grupo nas etapas de cópia e recordação também foi testado pela

ANOVA considerando a amostra total, e os grupos ST e GC separadamente. Foram

encontradas diferenças significativas quanto ao tipo de grafoelemento para presença na

etapa de cópia [F(1,734, 128,331) = 27,981; p < 0,001] e na etapa de recordação

[F(1,666, 106,605) = 61,973; p < 0,001], e para acurácia somente na etapa de

recordação [F(1, 63) = 12,183; p < 0,001].

As análises de post hoc (Bonferroni) mostraram que a amostra total, assim como os

grupos ST e GC apresentaram desempenho inferior para presença de Detalhes em

relação aos Elementos Configuracionais e Clusters nas duas etapas (cópia e

recordação). O desempenho em acurácia de Clusters na etapa de recordação, foi
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inferior ao obtido para acurácia de Elementos Configuracionais, com diferença

significativa na amostra total e no grupo GC (p < 0,05) e muito significativa no grupo ST

(p < 0,001).

Influência da idade nas medidas BQSS

Por fim, Através da ANOVA mista com medidas repetidas, foi testada a hipótese de que

as diferenças dentro dos grupos ST e GC e entre os grupos ST e GC para as medidas

de presença, acurácia, localização e fragmentação, poderiam variar conforme a idade

nas etapas de cópia e recordação da Figura de Rey. Foi observado um efeito principal

da idade na amostra total para as medidas de presença, acurácia e localização em

ambas etapas (cópia e recordação), sendo o grupo de participantes mais velhas aquele

com melhor desempenho em todas as medidas significativamente diferentes.

Os resultados de significância das diferenças entre médias nas etapas de cópia e de

recordação entre as participantes de diferentes idades nos grupos ST e GC para as

medidas BQSS são apresentados na Figura 3. Na etapa de cópia, os grupos etários das

ST variaram de forma significativa para presença e localização, enquanto no grupo GC

as maiores diferenças ocorreram na avaliação de presença e acurácia. Para todas as

medidas nas quais foram identificadas diferenças significativas, o grupo de 7 a 8 anos

apresentou desempenho inferior aos grupos de 11 a 13 e 14 a 17 anos, enquanto as

crianças com idades entre 9 a 10 anos apresentaram diferenças, ora com os grupos de

11 a 13 e 14 a 17 anos (localização no grupo ST) e ora apenas com as de 14 a 17 anos

(presença no grupo ST e acurácia para o GC). Na etapa de recordação, foram

encontradas diferenças significativas apenas no grupo GC, com de 7 a 8 anos com

desempenho inferior às de 14 a 17 anos para presença e acurácia.
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Figura 3.
Representação gráfica das médias de desempenho dos grupos ST e GC de diferentes idades
nas medidas BQSS para a cópia e recordação da Figura Complexa de Rey. (*) p<0,05,
estudantes de 7-8 anos com desempenho significativamente inferior às de 11-13 ou de 14-17
anos. (**) p<0,05, estudantes de 7-8 e 9-10 anos com desempenhos significativamente inferiores
às de 11-13 ou  14-17 anos.

Os resultados que indicam as diferenças entre os grupos ST e GC nas medidas do

BQSS foram apresentados na Tabela 6. Os resultados que apontam a variação do

desempenho dentro dos grupos ST e GC de acordo com a idade, foram apresentados

na Figura 3. As significâncias das comparações entre médias dos grupos ST e GC para

os grafoelementos que compõem as medidas de presença, acurácia e localização,

assim como a medida de Fragmentação foram apresentadas nas Figuras 4 para cópia e

5 para recordação.
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Figura 4.
Representação gráfica da comparação das médias dos grupos ST e GC por idade nas medidas
BQSS para a etapa de cópia da Figura Complexa de Rey. (*) p<0,05, diferença significativa entre
ST e GC. (**) p<0,01, diferença muito significativa entre ST e GC.

Após as correções post hoc (Bonferroni) foram observadas diferenças significativas

entre ST e GC em todos os grupos etários na etapa de cópia. Nesta etapa foi observado

que no grupo ST, estudantes de 7 a 8 anos apresentaram desempenho

significativamente inferior na presença de Clusters e localização, o grupo de 9 a 10 anos

mostrou-se significativamente inferior na presença de Elementos Configuracionais,

acurácia e localização, e os grupos de 11 a 13 e 14 a 17 anos apresentaram diferenças

significativas apenas na acurácia. Na etapa de recordação, as estudantes de 9 a 10

anos apresentaram desempenho inferior em presença, acurácia de Clusters e

localização de Detalhes, o grupo ST de 11 a 13 anos foi pior em localização de Clusters,

enquanto as ST de 14 a 17 anos se distanciaram de seus pares em localização de

Clusters e acurácia.
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Figura 5.
Representação gráfica da comparação de médias entre ST e GC por idade nas medidas BQSS
para a etapa de recordação da Figura Complexa de Rey. (*) p<0,05, diferença significativa entre
ST e GC. (**) p<0,01, diferença muito significativa entre ST e GC.

Variabilidade interindividual

Apesar de haver diferenças entre os grupos ST e GC, existe muita variabilidade

interindividual no interior dos grupos. Nem todos os indivíduos com ST apresentam

comprometimento na cópia e recordação da figura de Rey. Da mesma forma, nem todos

os indivíduos do GC apresentam desempenho adequado na figura de Rey. A figura 3 é

um exemplo dessa variabilidade interindividual nos grupos ST e GC. No apêndice 4

encontram-se as análises completas.

DISCUSSÃO

No presente estudo foram investigadas as habilidades visuoespaciais das ST por uma

perspectiva comparativa e desenvolvimental. Para isso, o desempenho de estudantes de

diferentes idades, com e sem ST, tiveram seus respectivos desempenhos na Figura
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Complexa de Rey avaliados tanto considerando o método convencional (o mais utilizado

e descrito no manual do instrumento), quanto em no método BQSS (qualitativo e inédito

em estudantes com ST). Na investigação das diferenças foram utilizados métodos

estatísticos paramétricos e não-paramétricos. Consideramos que as principais

contribuições deste estudo foi identificar que: 1) as estudantes com ST apresentaram

desempenho significativamente inferior ao desempenho do grupo controle; 2) as ST se

diferenciam de estudantes controles em medidas de visuoconstrução, memória

visuoespacial e planejamento; e 3) o desempenho entre os grupos e intragrupo varia

conforme a idade. Todos estes resultados principais serão discutidos a seguir.

Múltiplos argumentos apoiam a originalidade deste estudo, estando eles divididos em

dois conjuntos de argumentos. Primeiramente trataremos dos argumentos referentes à

amostra do estudo.

O tamanho amostral deste estudo é um fator de originalidade, tendo em vista que o

tamanho amostral é relativamente grande se comparado a estudos similares e estudos

cognitivos com síndromes genéticas raras de um modo geral. Em outros estudos que

visavam avaliar o efeito da idade na ST as amostras eram divididas em dois ou três

grupos com faixas etárias muito diferentes. Já em nosso estudo, ST e GC foram

divididos em quatro grupos de idade com faixas etárias próximas. Ainda no que se refere

à amostra, em nosso estudo os controles foram cuidadosamente selecionados em um

banco de dados extenso, sendo consideradas nesta seleção a inteligência e o máximo

de variáveis sociodemográficas viáveis ao pareamento.

Um segundo conjunto de argumentos consiste na escolha do instrumento e dos métodos

de apuração dos resultados. A Figura Complexa de Rey é o instrumento mais utilizado

no mundo todo para a avaliação das habilidades visuoconstrutivas. Um dos pontos

negativos acerca do uso da interpretação convencional da Figura de Rey está

relacionada ao fornecimento de uma estimativa geral das habilidades visuoespaciais

implicadas na resolução do teste, não possibilitando a especificação de

comprometimentos mais específicos. Já as avaliações qualitativas mostraram boa

concordância e possibilitaram a exploração, de forma mais abrangente, de habilidades

visuoconstrutivas e de memória visuoespacial por diferentes aspectos envolvidos na

realização de um teste que é referência na avaliação do domínio visuoespacial. Por mais

que outros estudos utilizando o mesmo sistema de interpretação do teste da Figura de
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Rey tenham sido realizados, pouco se tem informação de pesquisas que tenham feito o

uso do  BQSS para indivíduos com síndrome de Turner.

Em nosso estudo investigamos o efeito da presença/ausência da síndrome (efeito de

grupo; ST x GC) e o efeito da idade (7-8 x 9-10 x 11-13 x 14-17) sobre variáveis

sociodemográficas (idade e escolaridade) e variáveis cognitivas (inteligência e

habilidades visuoespaciais). Ou seja, as habilidades visuoespaciais de estudantes com e

sem ST foram comparadas em diferentes idades. Identificamos que o desempenho na

cópia da Figura de Rey se correlaciona em nossa amostra com a idade e a escolaridade

nos grupos ST e GC e com a inteligência na amostra total. Padrões de correlação

semelhantes foram obtidos para a etapa de recordação, sendo que a única diferença se

deu pela correlação entre desempenho na Figura de Rey e inteligência no grupo

controle. Nas duas etapas a correlação entre desempenho na Figura de Rey e

escolaridade foi maior do que a correlação entre o desempenho na Figura de Rey e

idade para o grupo ST, porém não para GC. O fato deste padrão de maior relação entre

as variáveis de desempenho e escolaridade ter ocorrido apenas no grupo ST, mas não

no grupo GC, pode indicar uma associação do comprometimento visuoespacial

amplamente relatado na ST (Temple & Carney, 1995; Silbert et al., 1977; Pennington et

al., 1985) e a aprendizagem escolar. Deste modo, nossos resultados corroboram os

resultados de outros estudos que identificaram, por exemplo, a relação entre as

habilidades visuoespaciais e desempenho aritmético (ver Baker et al., 2020; Mazzocco,

Bhatia & Lesniak-Karpiak, 2006)

Na comparação entre ST e GC, o desempenho dos indivíduos do grupo sindrômico no

escore total da figura complexa de Rey foi significativamente inferior em ambas as

etapas do teste. Além da correlação entre inteligência e escore total na recordação no

GC, houve diferença marginalmente significativa da inteligência entre os grupos ST e

GC. A partir do exposto, testamos a hipótese de que as diferenças encontradas entre os

dois grupos no escore convencional da Figura Complexa de Rey pudessem ser efeitos

principais das discrepâncias de inteligência. Identificamos que mesmo quando o efeito

da inteligência sobre as diferenças entre desempenho na cópia e recordação é

controlado, o efeito do grupo (ST e GC) se manteve significativo para as duas etapas do

teste. Deste modo, nosso estudo apoia, conforme esperávamos, o argumento de que as

dificuldades das meninas com ST nas diferentes etapas da Figura de Rey não é produto

das diferenças existentes no que se refere ao nível intelectual e reforça os achados de
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estudos como o de Rae e coautores (2004) que mostram diferenças de desempenho

entre ST e grupos controle na a Figura de Rey. Em nosso estudo, as participantes

também foram comparadas reunidas em diferentes faixas etárias, o que nos permitiu

identificar que as dificuldades das ST na Figura de Rey tendem a ser observadas em

diferentes fases do desenvolvimento, sobretudo na etapa de cópia, a etapa mais

associada à habilidade visuoconstrutiva.

Ainda que tenha sido útil para a identificação da dificuldade visuoconstrutiva das

estudantes ST, o método convencional de correção da figura complexa de Rey não nos

permitiria explorar mais detalhadamente quais são as características de tais dificuldades.

É consensual na literatura que habilidades subjacentes ao domínio visuoespacial são

requisitadas para a execução de tarefas como a cópia da figura de Rey. Para além da

coordenação motora fina, a habilidade de planejamento é apontada como um

componente importante para a reprodução da figura de Rey, sendo a análise quantitativa

convencional da figura de Rey, uma análise ineficiente para a identificação de tais

influências. Consideramos que as medidas BQSS pudessem ser uma alternativa para

explorar um maior número de informações oferecidas pela figura complexa de Rey.

Nas medidas do BQSS, o desempenho do grupo ST foi inferior para todas as medidas,

com exceção da fragmentação na etapa de cópia, e de recordação e planejamento na

etapa de recordação. O desempenho inferior do grupo ST na maior parte das medidas

utilizadas na cópia e recordação não deixam de reforçar os achados acima descritos

sobre comprometimento visuoconstrutivo e de memória visuoespacial do grupo ST em

relação a GC. No entanto, estes resultados também mostram que as diferenças entre ST

e GC podem ser observadas em diferentes aspectos da construção da figura tais como a

presença a localização e a acurácia dos grafoelementos. Já a associação do grupo ST

com tipos de estratégias de planejamento analíticas na cópia podem se justificar pelos

achados de estudos que mostram semelhanças entre o perfil cognitivo da ST da

síndrome do hemisfério direito (Rovet, 1995; Buchanan et al., 1998), sendo que o

comprometimento hemisférico direito tende a estar mais associado à adoção de

estratégias analíticas em detrimento de estratégias mais holísticas (Semenza et al.,

1977; Sperry, 1969).

Em nosso estudo, as medidas BQSS mostraram que, na cópia, as ST mais velhas têm

escores significativamente melhores que as ST mais jovens, em medidas de presença
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(número de elementos reproduzidos) e localização (alocação correta dos

grafoelementos), mas não na medida de de acurácia (precisão com a qual cada

grafoelemento foi reproduzido). Ou seja, podemos considerar que há uma tendência

desenvolvimental nas medidas de presença e localização, mas não na acurácia. Na

segunda etapa (etapa de recordação), apesar das médias das medidas de presença,

localização e acurácia aumentarem conforme a idade das ST, não houveram diferenças

significativas dos escores entre as idades. Deste modo podemos considerar que há um

impacto maior do desenvolvimento em medidas BQSS na etapa mais associada à

visuoconstrução (cópia) do que na etapa mais associada à memória visuoespacial

(recordação).

Testamos em nosso estudo a variação do desempenho dos grupos ST e GC em função

da idade. O grupo GC apresentou melhor desempenho em todas faixas etárias no

escore total do Rey na etapa de cópia e dos grupos de 9 a 10 e 14 a 17 anos na etapa

de recordação. As diferenças entre ST e GC por idade também foram avaliadas por três

medidas do BQSS (presença, acurácia e localização) para os conjuntos de

grafoelementos e mostraram que, na etapa de cópia, ST mais novas (7 a 8 e 9 a 10

anos) apresentaram desempenho inferior ao GC para presença (7 a 8 anos: Clusters; 9

a 10 anos: Elementos Configuracionais) e para localização de forma geral, com o grupo

de 9 a 10 anos tendo desempenho inferior também para os grafoelementos que

compõem acurácia. Para ST mais velhas as diferenças foram significativas apenas para

acurácia. Estes resultados reforçam os achados na comparação entre ST de diferentes

idades, indicando uma tendência desenvolvimental maior para presença e localização,

que se mostram significativamente inferiores apenas nos grupos de estudantes mais

novas (7 a 8 anos e 9 a 10 anos), enquanto as dificuldades em acurácia estão presentes

em quase todas faixas etárias.

Na recordação, enquanto não houve diferença significativa entre ST e GC de 7 a 8 anos

em nenhuma das medidas avaliadas, o grupo de 9 a 10 anos com Turner obteve

desempenho inferior a GC em todos grafoelementos de presença, acurácia (Clusters) e

localização (Detalhes). Já as estudantes de 11 a 13 anos do grupo ST apresentaram

desempenho inferior em localização (Clusters), ao passo que diferenças significativas

foram encontradas entre ST e GC no grupo de estudantes mais velhas (14 a 17 anos)

para acurácia de forma geral e para localização (Clusters). Estes achados indicam que,

como houve menor impacto da idade nas medidas BQSS nesta etapa do teste para
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ambos os grupos, as diferenças entre ST e GC atingiram a significância mais

frequentemente em meninas mais velhas, com ST tendo maior dificuldade na acurácia e

localização do grafoelementos.

A falta de significância nas diferenças de desempenho na medida executiva de

fragmentação na cópia e recordação tanto na comparação entre ST e GC quanto por

idade pode ter relação com os achados de Akshoomoff, & Stiles (1995) em dois estudos

com perspectiva desenvolvimental realizados com uma mesma amostra, um para a

etapa de cópia e outro para a etapa de recordação. Estes estudos mostraram que altos

escores na fragmentação tendem a ser atingidos apenas em adultos. Em nosso estudo

observamos grande variabilidade interindividual em ambos grupos amostrais

investigados, atingindo variabilidade especialmente maior na ST. A variabilidade no

grupo sindrômico, pode ser justificado pela grande heterogeneidade nas dificuldades

cognitivas de indivíduos com ST que podem estar associados tanto a cariótipos

específicos quanto ao mapeamento genético ( Temple, Carney, & Mullarkey, 1996; Ross,

et al., 2000). Com isto, é possível tanto a existência de indivíduos com ST com grande

comprometimento em diferentes capacidades cognitivas quanto indivíduos ST sem

histórico de déficits cognitivos.

Foi observado que as diferenças de desempenho variam conforme a idade. Entretanto,

como o estudo é transversal não é possível fazer inferências mais precisas quanto à

influência da idade, sendo possível se basear somente na comparação entre

participantes de diferentes faixas etárias.

Considerar as diferenças entre os escores da interpretação convencional entre

estudantes com ST e estudantes controles seguida por análises qualitativas que

visavam discriminar o desempenho das estudantes avaliando a presença, acurácia,

localização, fragmentação e planejamento, além de nos permitir observar a habilidade

visuoespacial como uma dificuldade mais geral das ST, o que já foi amplamente descrito

na literatura, também nos permitiu identificar quais são as dificuldades das ST

potencialmente associadas à visuoconstrução e memória visuoespacial. Considerando

ainda o efeito da idade nas diferenças entre e intragrupos, os resultados desse estudo

podem indicar um novo caminho para a compreensão de padrões de desempenho

visuoespacial das ST em diferentes faixas etárias, contribuindo para a compreensão de
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quais habilidades desse domínio cognitivo apresentam mudanças significativas durante

o desenvolvimento do indivíduo.

CONCLUSÃO

O perfil cognitivo da ST é relativamente conhecido, sendo as habilidades escolares,

motoras, psicossociais e visuoespaciais reconhecidas como seus principais déficits.

Entre os comprometimentos descritos como comuns a esta síndrome estão os déficits

visuoespaciais. No entanto, não são muitos os estudos que visam compreender como se

dá o desenvolvimento das habilidades visuoespaciais na ST. Este estudo objetivou

avaliar diferenças nas habilidades visuoespaciais em estudantes ST de diferentes idades

e compará-las a um grupo controle cuidadosamente selecionado a fim de compreender

o efeito da idade no desenvolvimento visuoespacial na síndrome. Nossos resultados nos

permitem concluir que novos estudos precisam investigar os subcomponentes das

habilidades visuoespaciais ao longo do desenvolvimento da síndrome de Turner, pois o

reconhecimento da curva desenvolvimental desta habilidade pode impactar estratégias

de ensino e de compreensão das dificuldades destas estudantes. O uso do BQSS em

estudantes com ST permite a identificação mais detalhada dos prejuízos em habilidade

visuoconstrutiva na ST conforme a idade. As mudanças no padrão de dificuldades

visuoconstrutivas e de memória visuoespacial apresentadas por ST em relação a GC

conforme a idade e associação do grupo ST ao uso mais frequente de estratégias

analíticas de planejamento visuoespacial, também só foi possível por meio do uso do

BQSS.

Estudos futuros devem explorar a relação entre os padrões de dificuldade visuoespacial

encontrados com outras habilidades cognitivas presentes nesta síndrome, assim como

os mecanismos cognitivos que possibilitam que as ST progridam no desempenho de

determinadas medidas BQSS, mas não em outras. Outra possibilidade interessante

seria investigar se há um padrão cognitivo semelhante nas ST que alcançaram os piores

desempenhos nas medidas BQSS em relação aos seus pares.
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APÊNDICE 1.

Parecer do comitê de ética para o projeto: Discalculia do desenvolvimento em crianças

de idade escolar: triagem populacional e caracterização de aspectos cognitivos e

genético-molecures.
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APÊNDICE 2.

Parecer do comitê de ética para o projeto: Habilidades visuoespaciais e dificuldades de

aprendizagem na matemática: papel principal ou coadjuvante.
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APÊNDICE 3.
Parecer do comitê de ética para o projeto: Perfil cognitivo, recorrência familiar e bases
genético-moleculares dos transtornos do desenvolvimento.
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APÊNDICE 4.

Gráficos de desempenho nas etapas de cópia e recordação para as medidas BQSS
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