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Resumo. A Sindrome de Prader-Willi (SPW) tem origem genética, carac-
terizando-se por um quadro de hipotonia e disturbios enddcrinos que
resulta em dificuldades motoras, obesidade, déficit cognitivo, hiperfagia
e deficiéncia intelectual. Estudos tém descrito exames fisicos e laborato-
riais para o diagnostico. Porém, sao poucos os estudos sobre intervengdes
relatando melhora de qualidade de vida desses individuos. O presente
estudo descreve um programa de intervencao precoce (PIP) realizado
com um bebé com diagnostico de SPW, aplicado do 4° ao 24° més. O In-
ventdrio Portage Operacionalizado foi utilizado durante o PIP, mostran-
do-se efetivo para avaliagao, planejamento e intervengao. Os resultados
apontaram para um desempenho satisfatério em quatro das cinco areas
avaliadas, com necessidade de acompanhamento especializado na area
de Linguagem. A boa adesao e responsividade materna mostraram-se
fundamentais para o desenvolvimento do processo. Acompanhamento
longitudinal mostrou-se eficiente e apontou para a necessidade de inter-
vengdes especificas.

Palavras-chave: educacao especial, Sindrome de Prader-Willi, intervengao
precoce.

Abstract. Prader-Willi Syndrome (PWS) has a genetic origin and its main
features are: to experience hypotonia and endocrinal disorders, resulting in
motor difficulties, obesity, cognitive deficits, hyperphagia and intellectual
disabilities. Some studies have described physical and laboratorial exams for
the diagnosis. However, there are few studies about interventions reporting
an improvement of quality of life. This paper describes an early intervention
program (EIP) applied to a baby diagnosed with PWS, from his 4th month of
age to the 24th. The Inventirio Portage Operacionalizado (Operationalized Por-
tage Inventory) was used during EIP, showing its effectiveness regarding
evaluation, planning and intervention. Results showed a satisfactory perfor-
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mance in four out of the five areas assessed, requiring specialized treatment
in the field of Language. Good maternal adherence and responsivity were
fundamental for the development of the process. Long-term care was effi-
cient and showed the necessity of specific interventions.

Keywords: special education, Prader-Willi Syndrome, early intervention.

Introducao

No presente artigo, apresenta-se um relato
de experiéncia profissional sobre o acompa-
nhamento do desenvolvimento de um bebé
diagnosticado com sindrome de Prader-Wil-
li (SPW). A relevancia de pesquisas sobre a
SPW ¢ destacada por diversos autores (Mol-
fetta ef al., 2002; Quaio ef al., 2012; Tuysuz et
al., 2014; Yang, 2013) para que sejam explora-
dos os sinais e sintomas que possibilitam o
diagnostico precoce, as formas de tratamen-
to, a promocao de desenvolvimento e a quali-
dade de vida. Para tanto, apresenta-se, nesta
secdo, algumas questdes que se mostraram
pertinentes ao estudo, sendo elas: conceitua-
¢ao da sindrome, implica¢des dos principais
sintomas observados, diagndstico, pesquisas,
intervengdes e atuagao multiprofissional.

A SPW foi reportada primeiramente em
1956, sendo os detalhes etioldgicos e inter-
ventivos investigados até os dias atuais (Setti
et al., 2012). Trata-se de uma sindrome gené-
tica, com delegao do segmento 15, na maioria
das vezes de origem paterna (70 a 75% dos
casos), dissomia materna (25% dos casos),
mutag¢Oes genéticas (2 a 5%) e translocagoes
(1%) (Carvalho et al., 2007). Sao observadas
na SPW alteracoes estruturais, como hipotonia
e disturbios enddcrinos, podendo acarretar
dificuldades motoras, obesidade e baixa es-
tatura (Carvalho et al., 2006; Carvalho et al.,
2007; Cassidy e Driscoll, 2009; Damiani, 2008;
Rosso e Dorneles, 2012); alteracbes comporta-
mentais, como hiperfagia, compulsividade
e autoescoriacOes; e alteracdes intelectuais,
marcadas por diferentes graus de deficiéncia
intelectual ou dificuldade de aprendizagem
(Carvalho et al., 2007). A prevaléncia é de 1
para cada 15.000 nascimentos, variando de
1:10.000 a 1:16.000, manifestando-se igual-
mente entre os sexos (Carvalho et al., 2007).

Para o diagnostico clinico, Damiani (2008)
destacou a necessidade de estudo do acido
desoxirribonucléico (DNA), avaliado por
biologia molecular. Entre outros indicado-
res para a avaliacdo, destacou a presenca
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de hipotonia e histérico de sucgdo precaria
(até os dois anos), seguido de baixo desen-
volvimento global, hiperfagia e obesidade
(de dois a seis anos), deficiéncia intelectual
leve ou moderada, compulsao alimentar, hi-
pogonadismo e problemas comportamentais
(da adolescéncia até a vida adulta). Segundo
o autor, as dificuldades alimentares tendem
a permanecer na adolescéncia e vida adulta,
requerendo medidas restritivas frequentes.
Quanto mais precoce o diagnostico, melhores
serao as condi¢Oes de estabelecimento dessas
medidas, o que podera favorecer a manuten-
¢ao do peso e melhor qualidade de vida. Po-
rém, o que se percebe na descrigao dos estu-
dos é que poucos sao os casos em que a SPW
¢ diagnosticada no primeiro ano de vida. No
estudo descrito por Quaio et al. (2012) entre
35 pacientes acompanhados, apenas seis de-
les tiveram o diagndstico precoce.

A hipotonia é o primeiro e um dos mais
relevantes sinais a serem observados em neo-
natos. Damiani (2008) apontou que a hipoto-
nia pode ser tdo marcante no primeiro ano
de vida a ponto de dificultar a alimentagao
do bebé, levando muitos a serem alimenta-
dos por sonda para evitar morte por inani-
¢ao. Em estudo desenvolvido por Tuysuz et
al. (2014) com 65 bebés com quadro de hipo-
tonia, a prevaléncia para SPW foi de 10,7%
(7/65).

A obesidade em pessoas com a SPW sur-
ge em decorréncia de disturbios enddcrinos e
metabdlicos, os quais tém como consequén-
cia a diminui¢ao de saciedade, seguidos de
hiperfagia (Carvalho et al., 2007). A falha no
envio da resposta de saciedade é interpreta-
da pelo organismo como fome, o que torna
dificil o controle alimentar, requerendo aten-
¢ao constante.

Estudos na area da obesidade buscam
encontrar formas mais eficazes de controle,
diferenciando a obesidade existente na SPW
e a obesidade comum, relacionando-as a
problemas de comportamento. Garzuri et al.
(2009) realizaram um estudo com grupo de
vinte adolescentes obesos, sendo dez deles
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com SPW (Grupo 1) e dez de desenvolvimen-
to tipico (Grupo 2). Para o estudo, delimita-
ram para analise padrdes comportamentais
da obesidade de origem genética (Grupo 1)
e obesidade exdgena induzida por dietas ri-
cas em alimentos gordurosos, com alta con-
centracao energética, seguidos de precaria
ou nenhuma atividade fisica (Grupo 2). Para
coleta de dados, foi utilizado o Inventario de
Comportamentos da Infancia e Adolescén-
cia — CBCL/6-18 (Achenbach, 2000). Esse ins-
trumento é reconhecido por sua eficacia em
identificar a presenca de problemas de com-
portamento em nivel clinico que requerem
intervengao. Os resultados apontaram para
diferencas significantes entre os grupos, in-
dicando maiores dificuldades do Grupo 1 na
escolarizagdo, em problemas sociais e proble-
mas de aten¢do e maior tendéncia a quebrar
regras e a ter transtornos de conduta e pro-
blemas de comportamento externalizantes.

Outro estudo com o CBCL foi realizado
por Mesquita et al. (2010), com o objetivo de
identificar caracteristicas cognitivas e com-
portamentais de criangas e adolescentes com
SPW. As avaliagdes foram conduzidas com
11 participantes, de seis a 18 anos, durante
um periodo de quatro meses, confirmando-
-se dificuldades nas areas de socializacao,
problemas de pensamento e comportamento
agressivo. Os autores reafirmaram a neces-
sidade de intervencao multidisciplinar que
objetivem programar e avaliar estratégias de
treinamento e manejo comportamental di-
recionado a pais, prevenindo problemas de
comportamento com criangas e adolescentes
com a SPW.

Entre os sintomas destacados no presen-
te estudo, os distarbios enddcrinos ainda
requerem atengdo, sobretudo em relagao as
consequeéncias relacionadas a baixa estatura
e problemas relacionados a puberdade, em
razao de hipogonadismo. A possibilidade
de tratamento hormonal com aplicacdes de
rhGH foi investigada por Kuo et al. (2007)
e Damiani (2008), observando-se resultados
positivos para constitui¢dao corpérea, aumen-
to da massa magra e tecido 9sseo, efeitos que
extrapolam a questao da baixa estatura. No
entanto, para alguns pacientes, Kuo et al.
(2007) observaram alguns efeitos colaterais
que precisam ser cuidadosamente analisa-
dos. Os autores avaliaram sete pacientes por
dois anos com idades entre seis e 14 anos,
com acompanhamento longitudinal a cada
trés meses, durante um periodo de dois anos.
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Nesse periodo, os pacientes recebiam aplica-
¢ao de Hormonio do Crescimento (hrGH) na
dose de 0,1 U/kg/dia subcutaneo, no maximo
8 U/dia, seis vezes por semana. Dois dos pa-
cientes precisaram interromper o tratamento
em razao da ocorréncia de efeitos colaterais
(edema nos membros inferiores, hipertensao
arterial e epifisidlise da cabeca do fémur).
Para os pacientes que continuaram o trata-
mento, observou-se melhora na composigao
corpdrea, aumento da velocidade de cresci-
mento, discreta diminui¢ao de gordura cor-
poral, aumento da massa magra e do tecido
0sseo. Também houve melhora em relacao
ao desempenho motor e agilidade. Os re-
sultados sugerem que o tratamento propicia
efeitos benéficos na aparéncia fisica, energia
e resisténcia, diminuindo as dificuldades so-
ciais existentes. Porém, a eminéncia dos efei-
tos colaterais precisa ser avaliada individual-
mente.

Segundo Damiani (2008), os pacientes tra-
tados com hrGH tiveram, além dos ganhos
supramencionados, melhora cognitiva e da
linguagem, comparados aos pacientes que
nao receberam tratamento no primeiro ano.
O autor apontou que o uso de hrGH em pa-
cientes com SPW propicia melhora de quali-
dade de vida das criancas, devendo ser indi-
cado precocemente. Embora, comumente, o
hrGH encontre-se associado as questdes do
crescimento, sua indicagao na SPW contribui
para a melhora do perfil metabdlico do pa-
ciente.

Pelo fato de possibilitar melhora na cons-
tituigdo corporea, o tratamento com hrGH
muitas vezes tem sido interpretado como
prevengao para obesidade em pacientes com
SPW. No entanto, Dewan e Chanoine (2009),
em estudos desenvolvidos no Canadad, apon-
taram que o tratamento hormonal ainda nao
foi deliberadamente aprovado, requerendo
estudos cuidadosos para aqueles que com-
provadamente apresentem deficiéncia desse
hormoénio. Apontaram, ainda, que a melhor
forma de prevencao da obesidade continua
sendo o controle de acesso aos alimentos e o
aumento da atividade fisica.

Com relacao as implica¢des sobre o de-
senvolvimento da puberdade, o hipogona-
dismo aparece associado a possibilidade de
ma formacdo do sistema reprodutor e, em
alguns casos, de infertilidade (Carvalho et
al., 2006). Gross-Tsur et al. (2012) apresenta-
ram um estudo sobre o perfil hormonal de 19
homens e 16 mulheres com SPW, com idades
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de 16 a 34 anos. Entre os homens, 4/19 apon-
taram diferencas significantes dos niveis de
testosterona. Nas mulheres, os resultados do
Hormonio Luteinizante (LH) aparecem asso-
ciados a diferencas significantes em relagao
ao desenvolvimento da mama. Entre os par-
ticipantes, quanto a andlise do Hormonio Fo-
liculo Estimulante (FSH) e Inibina B, foram
constituidos quatro grupos de fenotipos que
vao desde gonadal primario para hipogona-
dismo central. A disfuncdo gonadal primadria
foi comum, enquanto a deficiéncia de gona-
dotrofina grave foi rara. Os autores indica-
ram a necessidade de estudos longitudinais
acerca das implicagdes.

Outra questao muito presente na descri-
¢ao da SPW ¢ a possibilidade de ocorréncia
de deficiéncia intelectual leve ou moderada.
Porém, essa relagdo ainda nao se encontra su-
ficientemente explicada, variando em torno
dos subtipos da SPW e grau de comprome-
timento do individuo na vida adulta, princi-
palmente em relacao a linguagem. No estudo
de Chevalere et al. (2013), buscou-se identi-
ficar se vinte individuos adultos com SPW
tinham sua funcdo executiva global preju-
dicada e como o quociente intelectual (QI) e
funcOes executivas se relacionavam aos sub-
tipicos genotipicos. Os resultados apontaram
para um déficit de funcionamento executivo,
que esta mais ligado as habilidades verbais
do que de desempenho. Apontaram, tam-
bém, que o impacto no funcionamento exe-
cutivo pode variar de acordo com o genétipo.

Considerando as habilidades verbais ne-
cessarias para avaliacao da fungdo executiva
e melhor compreensao das variaveis relacio-
nadas a deficiéncia intelectual, intervencoes
na area da linguagem mostram-se extrema-
mente necessarias. Nesse ambito, Misquiatti
et al. (2011) relataram um estudo de caso, de
acompanhamento longitudinal, para o qual a
intervencao fonoaudiologica com uma crian-
ca com a SPW foi eficaz em diferentes niveis,
no que se refere as habilidades fonoldgicas,
sintaticas, lexicais e pragmaticas da lingua-
gem. A crianga foi acompanhada dos quatro
a oito anos, mostrando boa evolugao de re-
pertorio verbal e compreensao.

A deficiéncia intelectual em pacientes
que apresentam sindromes genéticas preci-
sa ser devidamente avaliada, valorizando-se
as habilidades que sejam promissoras para a
promocao de qualidade de vida e autonomia
do individuo. O estudo de Yang et al. (2013)
apontou para uma série de discussdes acerca
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desse assunto, investigando criangas com a
sindrome de Angelman e a SPW. Os autores
descreveram um estudo de caso de um me-
nino de cinco anos, apontando dificuldades
na fala, desenvolvimento motor e problemas
comportamentais. Porém, diferentemente de
Misquiatti et al. (2011), os relatos foram ad-
vindos de histdricos de desenvolvimento, e
nao propriamente de um acompanhamen-
to da primeira infancia, ndo respondendo o
quanto o acompanhamento inicial teria al-
cance em minimizar os problemas relaciona-
dos a sindrome ou ao quadro de deficiéncia
intelectual. Os autores descreveram minucio-
samente a tipologia genética e indicaram o
baixo peso ao nascer como uma variavel cor-
relata a maior incidéncia de déficit cognitivo
e desenvolvimento psicomotor. Apontaram,
ainda, a necessidade de mais estudos na area.

Em resposta as necessidades destacadas
no presente estudo, pesquisas como as de
Setti ef al. (2012) apontaram para a importan-
cia do trabalho multidisciplinar, a fim de que
se possam amenizar os efeitos deletérios da
SPW. No relato dos autores, tiveram relevan-
cia o diagndstico correto e intervengdes tera-
péuticas e educacionais precoces, bem como
a atuacdo de uma equipe multiprofissional
integrada e o desenvolvimento de protocolos
assistenciais para melhor acompanhamento
dos pacientes.

Também o uso de treinamentos postu-
rais e de equilibrio foram indicados como
necessarios, segundo estudo de Capodaglio
et al. (2011). Porém, o acompanhamento com
adultos hospitalizados (com média de 33,8
anos de idade), seguido de acompanhamen-
to domiciliar durante seis meses e reavalia-
¢ao, ndao mostraram aquisi¢oes significantes.
Entre as dificuldades, os autores citaram a
desisténcia de alguns participantes, exerci-
cios e atividades subestimadas e a resistén-
cia em assumir uma dieta menos calorica
para perda de peso e melhora postural. Os
autores sugerem que o acompanhamento de
outros profissionais, bem como o inicio de
treinamento em idades mais precoces, pode
se mostrar mais efetivo.

No ambito da intervencao precoce, faz-se
necessario a delimita¢ao de instrumentos de-
vidamente reconhecidos que possam viabili-
zar a avaliagcdo das necessidades da crianca
e o planejamento adequado da intervencao.
Entre os varios instrumentos possiveis, Wil-
liams e Aiello (2001) apontam o Guia Porta-
ge, desenvolvido por Bluma e colaboradores
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em 1976, como uma possibilidade de avalia-
¢ao e intervengao junto a bebés e criangas.
Para avalizagdo no contexto brasileiro, as
autoras operacionalizaram o Guia Portage,
orientando interven¢oes centradas na familia,
principalmente com populagdes de risco. Sua
utilizagao inicial, na proposta de Bluma, esta-
va focada na estimulagdo precoce, visando o
desenvolvimento de competéncias importan-
tes para o sucesso escolar. Além da utilizagao
nos Estados Unidos, onde foi originalmente
proposto, e da versao operacionalizada no
Brasil, é citado em contextos internacionais
como nos estudos de LepADatu e Dreghiciu
(2013) Nae et al. (2013) e Venkatesan, (2010).
No Brasil, a operacionalizacao realizada
por Williams e Aiello (2001), nomeada In-
ventario Operacionalizado Portage (IPO),
descreve caracteristicas e condi¢des em que
os comportamentos de criancas de zero a seis
anos de idade possam ser avaliados e esti-
mulados. A estruturacao das condigdes nas
quais o comportamento ocorre e a organiza-
¢ao de classes de resposta foram realizadas
para as areas de estimulacdo precoce, de-
senvolvimento motor, cognigao, linguagem,
socializacao e autocuidados, possibilitando
avaliagdo e intervencdo com criancas de até
seis anos de idade. Desde entdo, no Brasil,
esse instrumento se mostra relevante para
avaliacdo e intervenc¢ao com criangas, princi-
palmente para aquelas que apresentam algu-
ma condigdo de risco. Sua utilizagdo permite
a avaliagdo de criancas em contextos indivi-
dualizados (Aiello, 2002) e grupos (Morais et
al., 2012), bem como a intervencao focada na
necessidade da familia (Postalli et al., 2011;
Grisante e Aiello, 2012; Silva e Aiello, 2012).
Alguns estudos foram conduzidos com crian-
cas sem aspectos clinicos relevantes (Taques e
Rodrigues, 2006; Murta et al., 2011), enquanto
que outros estudaram bebés prematuros (Ro-
drigues e Bolsoni-Silva, 2011; Formiga et al.,
2004; Lamonica e Picolini, 2009), criancas com
plumbemia (Rodrigues e Carnier, 2007), com
hipotireoidismo (Gejao e Lamonica, 2008),
com baixa visdo e diparesia espastica (Taira
et al., 2009) com Sindrome de Williams (Al-
meida e Formiga, 2010), com duplicagao do
cromossomo 11 (Silva et al., 2010), com holo-
prosencefalia e holoprosencefalia (Cassab et
al., 2012) com cegueira (Franga e Gil, 2012) e
com sindromes genéticas (Alves et al., 2012).
Esses dados demonstram a possibilidade de
utilizagdao do IPO na avalia¢dao do desenvolvi-
mento de crian¢as com caracteristicas especi-
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ficas bastante variadas. Embora nao haja uma
intervencao que descreva especificamente a
atuagdo com uma crianga com SPW a partir
do IPO, sua utilizagdo no ambito da educa-
¢ao especial tem se mostrado um importante
instrumento de empoderamento das familias
na atencgao e intervencgao junto a criangas com
risco de atraso durante o desenvolvimento
infantil.

Aiello (2002), ao descrever praticas profis-
sionais pautadas no IPO, destacou a impor-
tancia de que o terapeuta consiga identificar,
além dos déficits comportamentais e cogni-
tivos, normalmente descritos pelo enfoque
clinico, os repertorios a serem desenvolvidos
em uma mesma classe comportamental. Nes-
sa perspectiva, estando o IPO descrito ope-
racionalmente, em classes de respostas, do
comportamento mais simples ao complexo,
¢ possivel descrever repertdrios comporta-
mentais da crianga e toma-los como linha de
base para futuras intervengdes, em diferentes
contextos.

Rodrigues e Bolsoni-Silva (2011) utiliza-
ram o IPO para avaliacao de 130 lactentes,
sendo destes 56 sem condigao de risco e 74
prematuros. Os resultados corroboram os
achados da literatura, indicando desempe-
nho significativamente inferior para o grupo
de bebés prematuros nas areas de desenvol-
vimento motor, cognicdo e socializacdo, re-
querendo intervencao e atuacao diferenciada
junto a esse grupo.

Intervengdes especificas no ambito da
intervencao precoce, junto a criangas com
SPW, foram descritas nos estudos de Fichau-
x-Bourin et al. (2009) e Hernandez-Herrera
et al. (2011), os quais apontaram a necessi-
dade de diagnostico precoce, acompanha-
mento familiar e intervencao focada nas
necessidades da crianga. Fichaux-Bourin et
al. (2009) indicaram a necessidade de maior
atengdo até os dois anos na area de lingua-
gem. Entre os dois a quatro anos, segundo
os autores, o foco de maior atencao seria o
desenvolvimento psicomotor e cognitivo.
Hernandez-Herrera et al. (2011) descreveu o
caso de um bebé diagnosticado aos trés me-
ses com SPW. Em ambos os estudos, ha con-
senso sobre o diagndstico e importancia da
intervencao precoce para o bom prognodstico
ao desenvolvimento.

Diante do exposto, observa-se, na literatu-
ra, que muitos sao os estudos que discorrem
acerca dos fatores bioldgicos do desenvolvi-
mento de pessoas com a SPW (hormonais,
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alimentares e motores), mas poucos sao os
estudos sobre o desenvolvimento na infancia,
de modo a orientar agdes que possam pre-
venir ou minimizar prejuizos relacionados a
sindrome.

Amparando-se no resultado de estudos
que utilizaram o IPO como instrumento de
avaliacao e intervencao, focada nas necessi-
dades da crianga e da familia (Postalli et al.,
2011; Grisante e Aiello, 2012; Silva e Aiello,
2012; Williams e Aiello, 2001), e considerando
a necessidade de intervengdes com popula-
¢Oes especificas (Fichaux-Bourin ef al., 2009),
o presente artigo pretendeu avaliar os efeitos
da implementacao de um programa de inter-
vengao precoce na aquisicao de habilidades
nas diferentes areas de desenvolvimento de
um bebé com SPW.

Método

O estudo desenvolveu-se dentro do proje-
to de pesquisa “Acompanhamento do desen-
volvimento do bebé durante o primeiro ano
de vida”'. O projeto é desenvolvido em par-
ceria de duas universidades publicas, uma
federal, do Estado do Mato Grosso do Sul, e
uma estadual, do Estado de Sao Paulo, sendo
oferecido nos servicos de Psicologia em am-
bas. A realizagdo do mesmo tem aprovagao
do Comité de Etica das duas universidades,
e o presente estudo encontra-se autorizado
pelo parecer numero 132.424/2012 (Platafor-
ma Brasil).

O bebé foi integrado ao projeto no pri-
meiro semestre do ano de 2013, por deman-
da espontanea, uma vez que a mae soube da
disponibilidade do servico e o solicitou. Na
ocasiao, o bebé, do sexo feminino, neste es-
tudo denominado Ana (nome ficticio), tinha
quatro meses de idade.

A mae assinou o termo de consentimento
livre e esclarecido (TCLE) e respondeu a um
formuldrio de entrevista semiestruturada,
que visou identificar a histéria gestacional e
dados da satde dela e do bebé, no periodo
pré e pds-natal. Ana foi avaliada a partir do
protocolo do IPO (Williams e Aiello, 2001) nas
areas de Desenvolvimento Motor, Cognigao,
Linguagem, Autocuidados e Socializagao.

Durante o primeiro ano, Ana foi atendida
mensalmente, em sessdes individualizadas,
acompanhadas pela mae. As sessdes eram

realizadas por duas estagiarias do curso de
psicologia, com supervisao e planejamento
prévios. Durante as sessdes, eram avaliados
os comportamentos que Ana ja apresentava
em cada uma das areas. O resultado era re-
gistrado em um protocolo de observacao e
apresentado a mae ao final de cada sessao.
Eram indicadas a mae as atividades que Ana
ja fazia sem ajuda, com ajuda e o que pode-
ria ser organizado em seu contexto durante
aquele més. As orientagcdes eram pautadas
em atividades do cotidiano, tais como banho,
alimentacado e brincadeiras, implementando,
a partir das rotinas familiares, atividades pro-
motoras do desenvolvimento (ler histodrias,
cantar durante o banho, nomear as partes do
corpo, participar de uma atividade de socia-
lizacdo com a irma, segurar a propria mama-
deira, etc.). As atividades eram descritas no
protocolo do IPO, mas era a rotina da familia
que possibilitava sua adaptacdo em um deter-
minado contexto.

A avaliagdo pelo IPO permitiu identifi-
car as habilidades ja desenvolvidas por Ana,
constituindo-se uma linha de base para a
qual eram propostas intervengoes especificas
a cada meés, até o primeiro ano, e com maior
intervalo no segundo ano (cinco sessoes de
follow-up (13°, 142, 16°, 18° e 24° més). O resul-
tado obtido a cada avaliagao constituiu-se em
nova linha de base para a avaliagao seguinte.

Mantendo-se o compromisso ético com a fa-
milia, as sessdes de follow-up (a cada seis meses)
serdo mantidas até os seis anos de idade, perio-
do em que, segundo a literatura, sdo necessa-
rios manejos comportamentais especificamente
para controle alimentar e atividades para pre-
vencao da obesidade. O intervalo semestral foi
indicado por Fichaux-Bourin et al. (2009) como
satisfatorio para avaliagdo e acompanhamento
depois dos dois anos. Contudo, caso a familia
requeira avaliagdes/intervengdes com menor
intervalo, o servigo sera disponibilizado pela
clinica-escola, devidamente acompanhado pela
mesma supervisora do caso clinico.

Resultados

A apresentagao dos resultados encontra-se
organizada em duas partes, sendo a primeira
um breve histérico do caso clinico e a segun-
da, os resultados do programa de intervengao
precoce.

' O atendimento foi realizado por duas estagiarias do curso de Psicologia, supervisionadas por uma docente do curso, as
quais assinam a autoria do artigo, fruto do relato de experiéncia em pesquisa desenvolvida junto ao projeto.
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Histérico do caso

Segundo a mae, a gestagao foi tranquila,
sem qualquer intercorréncia. Ana nasceu a
termo, com peso compativel para a idade ges-
tacional (2.820 gramas), com 39 semanas, de
parto cesareo.

Ao nascer, Ana obteve uma boa avaliacdao
do indice de Apgar (8/9). No entanto, na con-
sulta com o pediatra, nove dias apds o nasci-
mento, houve encaminhamento para o neuro-
logista, para avaliagao do quadro de hipotonia,
identificado principalmente pela dificuldade
de succao. A mae se incomodava pela auséncia
de choro, de sinais de fome ou qualquer outro
incomodo.

A mae recorreu a diferentes pediatras, in-
vestigando-se inicialmente a possibilidade de
disfuncao da tireoide. Os exames hormonais
descartaram essa hipotese, sendo indicado o
exame genético, que comprovou a SPW aos
quatro meses.

Embora a noticia tenha causado grande
impacto nos genitores, a mae buscou apoiar-
-se em uma rede de servigos, procurando
atendimento para Ana nas areas de Psicolo-
gia, Fonoaudiologia, Fisioterapia, Nutrigao e
Aconselhamento Genético. Investiu também
em leituras, preocupando-se em promover ati-
tudes preventivas e promotoras de qualidade
de vida para a bebé. Essas condi¢Oes fizeram
da mae uma excelente mediadora para a inter-
vengdo, mostrando-se disponivel para as ati-

vidades propostas. Contudo, ha um alto custo
de resposta ao considerar que os diferentes
servigos nao se encontravam integrados, o que
devera ser melhor planejado em intervengdes
futuras.

Resultados do programa
de intervengido precoce

A adesdo ao programa de intervencao pre-
coce se deu a partir do quarto més de vida de
Ana. O desenvolvimento do bebé foi avaliado
a partir do protocolo do IPO, os avangos men-
sais eram partilhados com a mae, que recebia
orientagdes sobre estimulagdes importantes
que deveriam ocorrer durante aquele més. Ao
retornar, a mae relatava seus progressos, difi-
culdades, bem como outras observagdes que
considerasse oportunas.

Os resultados das avaliacdbes mensais de
Ana, segundo o IPO, foram organizados no
protocolo de acordo com as atividades pre-
vistas para o primeiro e segundo ano de vida
de bebés. As areas avaliadas sao apresentadas
considerando-se: (a) percentual obtido em
cada avaliacdo, tomando-se como base o pri-
meiro atendimento como linha de base (quar-
to més). Os resultados consecutivos tornam-se
novas medidas para intervengao; (b) resultado
da intervencdo durante o segundo ano (13°
14°, 16°, 18°, 24° més). Na Figura 1, encontra-
-se o resultado do primeiro ano nas diferentes
areas do IPO.

INTERVENGAO PRECOCE - IPO - ANO 1
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cognicdo

—4— linguazem

o
w
"

(5]
o

10¢ 11% 1

Figura 1. Avalia¢do e intervengao no primeiro ano.
Figure 1. Evaluation and intervention in the first year.
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Para todas as areas, o quarto més é consi-
derado como linha de base, estabelecendo-se
um ponto inicial do processo de intervencao.
A partir de entdo, observou-se que, em todas
as areas, as aquisi¢des foram constantes.

Na area de Desenvolvimento Motor, no
primeiro ano, sao previstos pelo IPO 45 com-
portamentos. Destes, Ana realizou 75,6% até
o final do primeiro ano. Os comportamentos
mais complexos exigiam, nessa fase, aprimo-
ramento da mobilidade, com o apice relacio-
nado ao comportamento de permanecer de
pé sem apoio, andar com ajuda e sem ajuda,
ampliando a mobilidade e a independéncia
para exploracao do ambiente.

Ana apresentou desempenho acima do es-
perado na drea de Socializacao, tendo obtido,
aos 10 meses de idade, o indice de 100% das
atividades previstas para um ano de idade. A
intervengao a partir do IPO permite avancar
para a idade sequente, sendo possivel afirmar
que muitas das habilidades apresentadas no
13?2 més (22 ano, Figura 2) encontram-se la
apresentadas por uma op¢ao metodoldgica,
em razao do delineamento do estudo.

Na area de Autocuidados, os comporta-
mentos estao distribuidos em classes compor-
tamentais relacionadas a comer, beber e ves-
tir-se, sendo 13 comportamentos no primeiro
ano. Nessa area, observou-se, nos primeiros
meses de atendimento, diferentes impactos
relacionados a hipotonia. Primeiro, pela di-
ficuldade da suc¢do, houve a necessidade de
implementar, desde cedo, o aleitamento arti-
ficial. Por sua vez, o uso precoce da mama-
deira propiciou o contato e a manipulagao do
objeto, com apoio inicial e, posteriormente,
sozinha (entre o oitavo e nono més). Rapida-
mente aprendeu a empurrar a mamadeira ou
colher quando nao queria o alimento, bem
como leva-los a boca, primeiro com apoio,
depois sozinha. Com os exercicios de con-
trole palmar (abrir e fechar as maos, segurar
e reter cubos de 2,5 cm e retirar a fralda do
rosto) tornou-se cada vez mais independente
na utilizagao de objetos, demonstrando com-
preensao da funcao e utilizagao dos mesmos.
A alimentagao por meio de solidos foi ofere-
cida com uso de colheres macias (pequenas
por¢des de alimentos), sendo sucessivamente
incentivado o uso das maos (pegar pedacgos
de frutas ou bolachas).

A area de Cogni¢do na avaliagao do IPO
encontra-se organizada nas classes: discri-
minacdo visual, encaixe e remocdo de obje-
tos de recipientes, manipulacao de objetos,
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identificacdo de objetos e figuras, encaixe e
retirada de pinos em pranchas, execugao de
gestos (em imita¢ao e depois com instrugao).
Ana mostrou-se muito atenta em todas as ati-
vidades e com excelente comportamento ex-
ploratdrio. Das atividades propostas, apenas
o colocar pinos em pranchas nao obteve éxito
ao final do primeiro ano, sendo alcangado nas
sessoes de follow-up.

Conforme observado na Figura 1, Ana ob-
teve 70% de aquisicdo de comportamentos
esperados para o primeiro ano na area de lin-
guagem. As classes comportamentais envol-
vidas nas atividades desse periodo envolvem
linguagem expressiva, compreensiva e voca-
lizagGes, para os quais Ana obteve 100%, 50%
e 67% respectivamente. Nessa drea, mostrou
necessidade de maior estimulagao para o de-
senvolvimento da linguagem compreensiva e
nomeagcao de objetos e/ou pessoas.

A proposta inicial do projeto restringia-se
ao primeiro ano. Contudo, a avaliacdao posi-
tiva dos avangos do primeiro, em discussao
com a mae, apontou para a necessidade de
continuidade do processo. A intervengao du-
rante o segundo ano aconteceu em intervalos
maiores, estabelecidos a partir dos objetivos
propostos para o plano de trabalho. Havia,
ainda, um conjunto de comportamentos es-
perados para os 12 meses que Ana ainda nao
apresentava. Eles foram alvo de planejamen-
to das intervengdes ocorridas durante o 2?
ano de vida. A Figura 2 apresenta os resul-
tados obtidos, sendo o primeiro relativo as
aquisi¢des comportamentais previstas para
o primeiro ano, e o segundo, aquisi¢des pre-
vistas para o segundo ano de vida, de acordo
com o IPO.

Conforme observado no primeiro grafico
da Figura 2, as aquisi¢des comportamentais
referentes ao esperado para o primeiro ano
foram plenamente desenvolvidas. Na area
da Linguagem, o tinico comportamento que
nao foi bem observado pelas avaliadoras foi a
combinacao entre silabas diferentes, indicado
pela mae, mas nao durante as sessdes. A aqui-
sicao durante o segundo ano foi crescente em
todas as areas. Na area de Socializa¢ao, Ana
ja havia atingido o critério maximo previsto
para o primeiro ano, ainda no primeiro ano
de intervengao. Os comportamentos previs-
tos para o primeiro ano na area de Cognicao
foram observados na intervencgao do 14° més
(critério de 100%).

Todavia, foram também planejadas acoes
para que os comportamentos esperados no
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Figura 2. Avaliacdo e intervencao no segundo ano (comportamentos esperados até 12 meses).
Figure 2. Evaluation and intervention in the second year (expected behaviors until 12 months old).

segundo ano também ocorressem. A Figura 3
mostra a evolucao de Ana. Na area motora, a
aquisicao do comportamento de andar, com
ajuda até o 16° més e sem ajuda no 182 propi-
ciou maior exploragdo do ambiente e conquista
de uma série de outras competéncias (explorar
armarios, objetos antes longe de seu alcance,
manifestacdo de desejos e preferéncias). Até o
16° més, precisou de apoio para algumas ativi-
dades dirigidas, como colocar pinos em pran-
chas, encaixar pinos e pegas, empilhar blocos
e dar-lhes mobilidade (comportamento simbd-
lico, atrelado a habilidade motora). Ja no 18°
més, obteve 95,6% do esperado para 24 meses,
atingindo 100% na ultima intervencao.

Na area de Socializagao, para as habilida-
des previstas durante o segundo ano, o desem-
penho esteve entre 75% no 16° més, 81,3% no
182 e 100% no 24° més. As habilidades desse
periodo de vida requerem, principalmente,
a interagdo com outras criangas, brincar em
pequenos grupos, compartilhar brinquedos,
alimentos e atividades. Essas atividades eram
realizadas com a irma mais velha, amigos da
igreja que frequentava e, ao final do 24° més,
em atividades de escolarizagdo. A opgao de
frequentar a escola por meio periodo foi dis-
cutida com a mae durante a intervengao como
um fator de impacto positivo para o seu de-
senvolvimento.

Em relacdo a area de autocuidados, ob-
servou-se que Ana apresentou uma excelente
evolugao nessa area, chegando a um ano com
necessidade de pouco apoio para ingestao de
alimentos solidos e maior incentivo para aju-
dar a vestir-se (esticar pernas e bragos quando
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trocada). No segundo ano, observou-se no 16°
més o critério para cumprimento de todas as
atividades previstas até 12 meses. No segundo
ano, buscou-se promover maior autonomia na
alimentacao e vestuario. Ao final da interven-
¢ao, a dificuldade era observada apenas quan-
to aos comportamentos de despir-se (em es-
pecial roupas com botdes, o que requer maior
coordenacdo motora fina) e independéncia
para utilizagao do banheiro (sentar-se ao vaso
ou peniquinho, avisar que quer ir ao banhei-
ro em tempo habil). No entanto, o indice de
83,3% ao final da intervengao é bastante satis-
fatério para os objetivos propostos.

Para as atividades previstas em Cognicao
durante o segundo ano, a intervencao ocor-
reu mediante leituras de histérias infantis,
com apontamentos de figuras e personagens,
musicas infantis para execugdo de gestos,
apontamento das partes do corpo e interagao
social. Também o uso de giz de cera grande,
lousa infantil e papéis fixos ao chao com fita
adesiva foram indicados para melhora de
coordenacao motora. Ja no 16° més, os indices
dessa area atingiram 80%, chegando a 100%
no 24° més.

Na area de Linguagem, embora no relato
da mae esteja presente o comportamento ver-
bal de Ana de emissao de silabas diferentes,
isso nao foi observado em sessao. Ana parece
obter respostas funcionais em seu ambiente
a partir de gestos e apontamentos. A mae foi
orientada a nomear os objetos apontados e so-
licitar a nomeagao antes de oferecé-los. Diante
da emissao de qualquer som proximo a nome-
acao de objetos, orientou-se reforcar o com-
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Figura 3. Avaliacdo e intervencdo no segundo ano (comportamentos esperados até 24 meses).
Figure 3. Evaluation and intervention in the second year (expected behaviors until 24 months old).

portamento por meio da entrega do mesmo,
elogios e carinhos, aumentando gradualmen-
te a exigéncia de nomeagdes mais completas.
Também foi recomenda a manutencao da tera-
pia fonoaudioldgica. A necessidade de maior
intervencdo na area de linguagem, indicada no
resultado do IPO ao final do 22 ano, corrobora
com os estudos de Fichaux-Bourin et al. (2009).

Ao final da intervencao, foram definidas
sessOes de seguimento, com retornos semes-
trais para avaliagdo e acompanhamento lon-
gitudinal até os seis anos. Apoiando-se nos
estudos de Fichaux-Bourin et al. (2009), espe-
cial atencao sera direcionada a area motora e
cognitiva.

Também se disponibilizou a mae, no am-
bito da clinica escola, acompanhamento psi-
colégico, para a bebé e familiares, a qualquer
momento que ela julgue necessario. Esses cui-
dados sao necessarios, em razao das exigén-
cias de suporte requeridas a familia durante
a primeira infancia no tocante ao controle ali-
mentar, orientagao educacional e servigos es-
pecializados.

Discussao

O diagnostico precoce de Ana, os servicos
de satuide e, sobretudo, a busca insistente da
mae por atendimento diferenciado e frequen-
te, possivelmente esta relacionado com o seu
desenvolvimento no primeiro ano de vida e
com a aquisi¢do de habilidades importantes
esperadas para a idade em que se encontra.
Nesse sentido, o alto nivel de responsividade
materna, a formagdo da mae (fisioterapeuta)
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e as condicdes necessarias para acesso a ser-
vigos de satide especializados foram variaveis
importantes para a obtengao do quadro atual.
A presenga de um bebé muito tranquilo pode
passar despercebida por outras maes, visto
que nao traz incomodo. Além disso, nao ha-
via nenhum aspecto visual tipico de outras
sindromes.

Conforme descrito por Damiani (2008), o
quadro de hipotonia foi de fundamental im-
portancia para o diagndstico diferencial da
SPW, possibilitando a investigacao, mediante
teste genético, da eminéncia da sindrome. A
descoberta precoce possibilitou intervengao
multiprofissional antes que se observem maio-
res prejuizos ao desenvolvimento.

Os casos descritos por Yang et al. (2013) no-
tificam criancas mais velhas, do qual sobre a
infancia se obtém apenas o histdrico dos sinto-
mas, quando estes ja se encontram agravados
pela hiperfagia, obesidade e comprometimen-
to da fala. A linguagem, por sua vez, conforme
estudo de Chevalere et al. (2013), pode compro-
meter o desenvolvimento cognitivo, podendo
ser o quadro de déficits verbais antecedente
ao déficit cognitivo, comumente correlato a
sindrome. No caso de Ana, os comportamen-
tos linguisticos previstos para o primeiro ano
foram devidamente adquiridos, havendo de-
vida estimula¢do, de modo a evitar futuras di-
ficuldades tanto na area da linguagem como
na area cognitiva. O bom desempenho na area
cognitiva mostra-se como um bom prognosti-
co para o seu desempenho académico, associa-
do as suas habilidades na area de socializagao,
favorecendo o sucesso escolar.
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Praticas preventivas, como a investigacao
hormonal, possibilidade de utilizacao de hor-
monio do crescimento (Damiani, 2008; Kuo et
al., 2007), monitoramento do comportamento
alimentar, pratica de atividades fisicas (Dewan
e Chanoine, 2009) e atividades promotoras do
desenvolvimento motor e da linguagem en-
contram-se devidamente orientadas (Williams
e Aiello, 2001).

Os resultados observados durante o pro-
grama de intervencdo precoce apontaram o
IPO como um instrumento vidvel para ava-
liagdo, planejamento e intervengao durante a
primeira infancia. Embora isso ja seja referen-
dado em outros estudos (Williams e Aiello,
2001; Rodrigues e Bolsoni-Silva, 2011), asso-
cia-lo a uma intervencao sistematica com um
bebé com SPW mostra-se como efetivo para
o desenvolvimento de praticas preventivas
que possam minimizar possiveis atrasos de-
senvolvimentais, além de ser efetivo como
suporte para empoderamento familiar, visto
que a intervengdo depende principalmente
do mediador.

O acompanhamento longitudinal disponi-
bilizado, a avaliacdo constante, a revisao da
literatura e a comunicacdo entre os profissio-
nais que atendem o caso poderao langar novas
hipdteses e questdes de pesquisa, tendo como
objeto o alcance de praticas promotoras de
melhor qualidade de vida para outras criancas
que possam apresentar a SPW.

Conclusoes

Frente aos dados, identificaram-se fatores
positivos em relacao a intervengao e aos com-
portamentos necessarios para a promogao do
desenvolvimento. Entre esses, destacam-se o
alto potencial colaborativo da mae, tanto na
busca do diagndstico precoce quanto na inte-
ragao com o bebé, de modo responsivo e con-
sistente, bem como na busca de equipes multi-
profissionais para estimulacao frequente.

Entre as limitagdes do estudo, destaca-se a
condi¢do de uma sindrome rara, com poucos
estudos de intervencdo na literatura que per-
mitam comparar intervengdes realizadas, de
modo a viabilizar processos preventivos e pro-
mog¢ao do desenvolvimento. Nao ha também
outras pesquisas indicando o IPO como ins-
trumento especifico para a intervencao precoce
relacionado a sindrome. No entanto, estando
o mesmo relacionado com intervengdes efe-
tivas na drea de educagdo especial, o presente
estudo aponta-o como efetivo, considerando
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a sua abrangéncia e, sobretudo, a necessidade
de contextualizar a realidade da familia para o
processo de intervencao.

Outra questao refere-se a necessidade de
dialogo e planejamento conjunto de equipes
multidisciplinares, apontando para a urgéncia
na formacgao de equipes para atuagdo na area
de intervengao precoce, devidamente ampara-
das na area de politicas publicas para a promo-
¢do da saude.

Praticas parentais deverao ser orientadas
para que se mantenham as agdes favoraveis ao
desenvolvimento de habilidades importantes
durante a primeira infancia, principalmente
relacionadas com a rotina do bebé, desenvol-
vimento da linguagem, atividades explorato-
rias e de grande motricidade, além de com o
cuidado acerca da alimentagao.
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