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Resumo

I ntroducdo: a Sindrome de Wiliams, umarara sindrome genética de heranca autossdmica dominante,
exerce impacto sobre diversas areas do desenvolvimento, incluindo as areas cognitiva, lingdistica,
comportamental e motora, com probabilidade de ocorréncia de 1: 20.000 criancas (Sugayama et al.,
2000). O objetivo do presente estudo foi caracterizar a evolucéo das habilidades comunicativas, bem
como descrever 0 processo de intervencao fonoaudiol 6gica de umindividuo com Sindrome de Williams.
Método: crianca do género feminino acompanhada em terapia fonoaudiol 6gica desde os cinco anos de
idade, durante nove meses. Para analise dos resultados, foram consideradas as avaliagBes inicial e
final, que englobaram procedimentos clinicos e formais, além de observagdes terapéuticas. Resultados:
observou-se evolucao na brincadeira simbolica; nos aspectos pragmatico, sintatico, semantico e fonético-
fonol 6gi co; nos comportamentos adaptativos, motor grosseiro, motor delicado, pessoal-social elingistico;
nas habilidades de recepcéo auditiva e visual, closura visual e gramatical, associacéo visual e auditiva
e expressdo manual. Verificou-se, apos o periodo de intervencao, desenvolvimento comunicativo lento,
porém constante. Conclusdo: este estudo de caso evidenciou aspectosimportantes a serem considerados
no que se refere a avaliagdo e intervencdo de individuos com a Sindrome de Williams, o que é precério
na literatura pertinente.

Palavras-chave: SindromedeWlliams; desenvolvimento da linguagem; genética; fonoterapia.
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Abstract

Background: the Wliams Syndrome, a genetic rare syndrome of dominant autossomic inheritance,
exerts impact on diverse areas of the development, including the cognitive, linguistic, behavioral and
motor areas, with probability of occurrence of 1: 20,000 children (Sugayama et al, 2000). Theaimof this
study wasto characterize the communicative abilities evolution, aswell asto describe the therapy process
of speech and language of a patient with Williams Sydrome. Method: this casewasa femal e child observed
since 5 years old in speech and language therapy for nine months. For the analysis, it was taken in
considerationtheinitial and thefinal assessment, clinical and formal, and the therapeutical observations.
Results: Evolution was observed in the symbolic game; inthe pragmatic, syntactic, semantic and phonetic-
phonological aspects; in the adaptative, gross motor, fine motor, personal-social and linguistic behaviors;
in the abilities of auditory and visual reception, visual and grammatical closure, visual and auditory
association and manual expression. It was verified after the intervention period, slow, however constant
communicative devel opment. Conclusion: thisclinical report reveal ed important findingsto be discussed
about assessment and intervention in Williams Syndrome, which is precariousin literature.

Keywords: Wlliams Syndrome, language devel opment, genetics, speech therapy.

Resumen

I ntroducciodn: € Sindrome de Williams (SW), esun raro sindrome genético de herencia autosomica
dominantey g erceimpacto sobrediversasareasdel desenvolvimiento, incluyendo lasareas de cognicién,
linglistica, comportamiento y motora, con probabilidad de ocurrencia de 1: 20.000 nifios (SUGAYAMA,
et al, 2000). El objetivo de este estudio fue caracterizar la evolucién de las habilidades comunicativas,
asi como, describir €l proceso de intervencion fonoldgica de un individuo con Sindrome de Williams.
Método: observamos durante nueve meses una nifia sometida a terapia fonol égica desde | os cinco afios
deedad. Para analizar losresultados fueron consideradas|as evaluacionesinicialesy finales, en las que
abarcaron procedimientos clinicos y formales, ademas de observaciones terapéuticas. Resultados:
evolucion fue observada en €l juego simbolico; en los aspectos pragmaticos, sintacticos, semanticos y
ponético-fonol 6gico; en los compor tamientos adaptativos, motor grosero, motor fino, personal-social y
linglisticos; en las capacidades de recepcion auditiva y visual, encierro visual y gramatical, asociacion
visual y auditiva y expresion manual. Fue verificado después del periodo de la intervencion,
desenvolvimiento comunicativo lento, pero constante. Conclusiones: este estudio de caso ha evidenciado
aspectosimportantesa ser consideradosen lo que serefierealaevaluaciény intervencion conindividuos
con Sindrome de Williams, lo que es precario en la literatura pertinente.

Palabras claves: Sindrome de Williams; Desarrollo del lenguaje; Genética; Logoterapia

Introducgao

A Sindromede Williams (SW) ou de Williams-
Beuren € uma rara afeccdo genética de heranca
autossdmica dominante. Exerce impacto sobre di-
versas areas do desenvolvimento, incluindo as
areas cognitiva, linguistica, comportamental e
motora (Aravena et al, 2002), com probabilidade
de ocorrénciade 1: 20.000 criangas(Smith, 1982).

Foi descritapelaprimeiravez em 1961 por um
meédico neozelandés, Dr. Williams e cols, apresen-
tando um grupo de criancas que possuia 0s seguin-
tes sintomas. problemas cardiovasculares, faces
com caracteristicas semelhantes, atraso mental
moderado, dificuldade de | eitura, escrita e racioci-
nio |6gico-matematico (ibid.).

A afeccdo caracteriza-se por face dismérfica
tipica (face de duende), cardiopatia congénita, baixa
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estatura, anomalias geniturinérias, deficiénciamen-
tal e, ocasionalmente, hipercalcemia na infancia.
Em alguns casos também é comum a presenca de
estrabismo e anomalias dentarias (Sugayamaet .,
1995; 2000; Aravena et al, 2002).

Osachados craniofaciais da SW incluem fron-
te alargada, depressdo temporal, hipoplasia malar,
edema supra-orbitario, nariz curto e arrebitado,
ponte nasal deprimida, narinas antevertidas, filtro
nasal longo, 1&bi os espessos, bochechas proeminen-
tes, boca grande, queixo pegueno, olhos claros e
iris de padréo estrelado (Sugayama et al., 1995;
2000). Esse dismorfismo facial € identificado por
volta dos quatro meses de idade, tornando-se evi-
dente na lactancia e infancia. Na idade adulta, a
face modifica-se com formato alongado e labios
mais espessos. Cabelos grisalhos e enrugamento
dapele podem ocorrer precocemente naidade adul -
tajovem (Moreno e Lacassic, 1982; Smith, 1982).

A SW é causada por microdeleccao
hemi zigéticanaregido cromossdmica7ql1.23, que
inclui o genedaelastina(ELN), e pode ser detecta-
da pela técnica da citogenética molecular, teste da
hibridizago in situ por fluorescéncia (Fish) em 90-
95% dos pacientes(Sugayamaet al ., 2000; Carras-
co et al., 2005). Cabe ressaltar que 0 exame negati-
vo para 0 gene ELN ndo exclui o diagndstico da
sindrome, que deve considerar presenca de sinais
clinicos e outras técnicas molecul ares especificas.

A maioriadas criancas com SW tem dificulda-
des importantes de alimentacdo no primeiro ano
de vida, incluindo vomitos, recusa de alimentacéo
e refluxo gastroesofagico (Moreno e Lacassic,
1982; Carrasco et a., 2005).

No primeiro ano de vida, a hipotoniamuscular
éfreguente, levando ao atraso no desenvolvimento
motor. A deambulagdo € atrasada e as criangas an-
dam em médiaapds os 21 meses deidade. O tonus
muscular melhora com a idade, porém, em alguns
casos, pode ocorrer hipertonia. Além disso,
incoordenacdo motora e reflexos tendinosos pro-
fundos hiperativos podem estar presentes (Smith,
1982; Sugayama et a., 2000).

A microcefalia esta presente em 65% dos pa-
cientes e a deficiéncia mental, em 95% dos casos,
com quociente de inteligéncia (QI) variando entre
41 a 80 (Sugayama et al., 1995). A deficiéncia
mental na SW esté associada a um perfil cognitivo
e linguistico distinto, caracterizado por dificulda-
des lingliisticas e déficit visio-espacial. Algumas

criangas podem aindaapresentar distirbios de com-
portamento como impulsividade e manifestacdes
autisticas(Vicari, 2004; Carrasco et a., 2005).

Algumeas caracteristicas de personalidade sdo
particularmente comuns nas criangas com SW:
grande sociabilidade; entusiasmo exuberante; sen-
sibilidade com as emoces alheias, sentem-se ex-
cessivamente a vontade com estranhos; pequeno
intervalo de atencdo; medo de altura, escadas e su-
perficies irregulares; preocupacdo excessiva com
determinados assuntos ou objetos (Moreno e
Lacassic, 1982; Antonell, 2006)

As criancas apresentam atraso no aparecimen-
to dalinguagem e comecam aproduzir frasesusual -
mente apos os trés anos de idade (Carrasco et al.,
2005). A memoriaauditiva e o processamento ver-
bal estéo freglientemente desenvolvidos (Majerus
et al., 2003; Vicari, 2004). O grau de compreensdo
pode ser limitado e o contelido do discurso pode
ser anormal, com uso i nadequado de frases estereo-
tipadas (Bello et a., 2004; Levy, 2004). Também
podem ser observadas deficiéncias em tarefas ndo-
verbais como cognicéo visio-espacial (Galaburda
et a., 2003).

Muitos individuos com a SW sdo hipersensi-
veis a uma variedade de sons e podem ainda mos-
trar ansiedade e medo quando ouvem ou anteci-
pam sons (Moreno e Lacassic, 1982).

A voz deindividuos com SW é descrita como
grave ou rouca. Como a €l astina € um componente
importante da lamina prépria das pregas vocais, a
voz grave parece estar relacionadaadeficiénciade
elastina comum nessa sindrome. Tal deficiéncia
permite explicar outro sintoma, incluindo aestenose
adrtica supravalvular, pois a parede arterial érica
em elastina (Aravena et al., 2002).

O objetivo deste estudo foi caracterizar aevo-
lugo das habilidades comunicativas, bem como
descrever o processo de intervencdo fonoau-
diolégica de um individuo com Sindrome de
Williams.

Material e método

O estudo foi submetido ao Comité de Eticaem
Pesquisa da Faculdade de Odontol ogia de Bauru —
Universidade de S8o Paulo, sendo aprovado com o
parecer Processo n° 99/2005. Ressalta-se que to-
dos os principios éticos foram respeitados, confor-
me versa a resolucéo 196/96.
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Apresentacdo do caso clinico

Crianca do sexo feminino, nascida em maio
de 1998, acompanhada em atendimento fono-
audiolégico durante nove meses desde os cinco
anos de idade cronoldgica, com diagnéstico de
Sindrome de Williams e queixa de auséncia de
oralidade.

Procedimentos

Reslizou-se entrevista estruturada com o res-
ponsavel legal pelacriancae suacuidadora, obten-
do-seinformagdes quanto agestagdo, parto, desen-
volvimento global e exames diagnosticos ja
realizados.

Para analisar a evolucéo das habilidades co-
municativas, foram realizadas avaliacGes
fonoaudiolégicas pré e poés-intervengéo
fonoaudiolégica. Serd apresentada a avaliagdo
fonoaudioldgica inicial, os objetivos terapéuticos
e areavaiacdo fonoaudiol égica apds nove meses
do processo terapéutico. Cabe evidenciar que as
sessbes deintervencdo aconteceram duas vezes por
semana, com 45 minutos cada

Asavaliages (inicial efinal) constaram de:

» Observacdo do comportamento comunicativo:
englobando atividades ludicas (nivel de simbo-
lismo), aspectos pragmaéticos e sintaticos do dis-
curso narrativo, producdo fonético-fonoldgica,
habilidades de compreenso;

« Aplicacdo do Teste de Vocabulério por Imagens
Peabody (TVIP) (Dunn et a., 1986), para avali-
acdo do vocabulério receptivo;

» Aplicac8o da Escala de Desenvolvimento de
Gesell eAmatruda (Gesell, 2000), paraaavaia
¢&o dos comportamentos adaptativos, motor gros-
sairo, motor delicado, pessod-socid e lingliistico;

» Aplicacdo do Teste Illinois de Habilidades Psi-
colingtiisticas (ITPA) (Bogossian e Santos, 1977),
para a avaliac8o dos aspectos receptivos e ex-
pressivos da linguagem por meio dos subtestes
gue envolvem recepcdo auditiva e visual; me-
moria sequencia auditiva e visual; associacdo
auditiva e visual; closura auditiva, visua e gra-
matical; expressdo verbal e manual e combina-
¢&o de sons.

ApOsaavaliagdoinicia, foi tracado o plangja-
mento terapéutico com objetivos a curto e médio
prazos. A intervencdo enfocou atividades de

estimulacé@o da linguagem envolvendo aspectos
relacionados a sua recepcao (compreensao dalin-
guagem oral englobando os niveis semantico, sin-
tatico, fonético-fonolégico e pragmatico) e a ex-
pressdo (habilidades expressivas e articulatérias),
além dos aspectos neuropsicolinguisticos, envol-
vendo habilidades auditivas e visuais perceptivas e
habilidades adaptativas e sociais.

A avaliaco da capacidade intelectual foi rea-
lizada por meio Escala de Execucéo da Escala
Wechdler de Inteligéncia para criangas pré-escola
res devido as suas limitac6es quanto a linguagem
expressiva e receptiva.

A avaliagcdo audioldgica foi realizada apenas
durante as avaliagdes iniciais, constando de
Imitanciometria, Potenciais EvocadosAuditivosde
Tronco Encefélico e Emissdes OtoacUsticas.

Resultados

Na entrevista estruturada foi relatado que a
mée, durante agravidez néo planejada, teve depres-
s80 e tomou medicamentos com acompanhamento
do médico, além de ter feito uso de tabaco (dois
magos por dia). Filha de pais ndo consangliineos.
Parto cesariano, atermo, peso 2,880 kg e 53 cmde
estatura. Crianga ndo amamentada pela mée por
dificuldades de succdo; presenca de refluxo
gastroesofégico diagnosticado aos 2 meses, difi-
culdades para ganhar peso e vomitos freqientes.
Apresentava reacOes exacerbadas e mostrava-se
irritada ante estimulos sonoros de forte intensida-
de. Quanto ao desenvolvimento neuropsicomotor,
desenvolveu equilibrio cervical aos 6 meses, sen-
tou sem apoio aos 9 meses, engatinhou apés 12
meses, andou aos 26 meses e ndo balbuciou.

Aos 3 anos de idade, iniciou atendimento
fonoaudioldgico por ndo falar e, segundo relato,
ap06s dois anos de terapia fonoaudiol 6gica, ndo foi
observada evolucdo. Apresentava movimentos de
balanceio do corpo para frente e para trés e fazia
uso de poucos gestos para se comunicar. Nessa
época, foram diagnosticados estrabismo convergen-
te emiopia. Aos 4 anos deidade iniciou o controle
de esfincteres, porém quando distraida ndo realiza
tal controle até presente data. A familiarelatou que
apresenta bruxismo durante sono.

Realizou avaliagdo neurolégica e exame por
imagem (Ressonancia Magnética do Encéfalo e
Tomografia Computadorizadado Crénio) comlau-
do normal. Aos 4 anos foi submetida aexame para
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verificagdo da idade 6ssea (Carpal) tendo eviden-
ciado atraso 0sseo de 2 anos e 4 meses.

Aos 5 anos e 11 meses iniciou atendimento
fonoaudioldgico na Clinica Escola de Fonoau-
diologiada USP Bauru, ainda com aqueixade que
acrianca ndo falava.

As caracteristicas clinicas evidenciadas neste
caso, por meio da avaliagdo genética clinica, que
confirmaram o diagnoéstico de Sindrome de
Williams mediante fenétipo, bem como as caracte-
risticas compiladas na literatura encontram-se na
Tabela 1.

Tabela 1 - Relagao das caracteristicas da Sindrome de Williams e achados no caso clinico

Caracteristicas da Sindrome C(I:i?1 Fi':o Caracteristicas da Sindrome Cfi?'l?(?o
Face dismérfica (face de duende) + Estrabismo fambliopia +
Cardiopatia congénita # Pele com rugas +
Baixo peso durante a lactagéo + Agenesia ou hipoplasia renal #
Anomalias geniturinaria - Hipertensao arterial #
Hipercalcemia # Alteragbes esqueléticas +
Fronte alargada + Hipermobilidade articular +
Depressado temporal + Unhas hipoplasicas e clinodactilia -
Hipoplasia malar + Microcefalia +
Presenca de refluxo + ADNPM +
Edema supra-orbitario - Hipersensibilidade aos sons na 12 +
infancia
Nariz curto e arrebitado + Hipotonia no 19 ano de vida +
Ponte nasal deprimida e filtro nasal + Pequenos para idade gestacional +
longo
Narinas antevertidas + Deficiéncia mental +
Labios espessos + Impulsividade +
Bochechas proeminentes + Disturbios de comportamento +
iris de padrdo estrelado - Déficit visoespacial +
Anomalias dentarias (pequenos e + Atraso do desenvolvimento da +
espacados) linguagem
Lingua grande (macroglossia) + Voz grave e rouca +
Queixo pequeno + Pele com rugas +
Alteracdo da ocluséo + Agenesia ou hipoplasia renal #

LEGENDA: (+) presente; (-): ausente; (#) ndo avaliada.

Nas avaliagdes psicoldgicas realizadas aos 3
anos e 10 meses e a0s 5 anos e 11 meses de idade,
a crianca apresentou timidez e insegurancga nas re-
lacBes interpessoais. O resultado denotou desem-
penho médio inferior das habilidades intelectuais
como discriminacdo visua de detalhes, memaria
visual e praxias visoconstrutivas, englobando ana-
lise e sintese visual, e desempenho abaixo da mé-
dia nas tarefas envolvendo atencéo, memaria e
consciénciade objetivos parao aprendizado de uma
determinada tarefa (subteste “ Casa de Animais’).
Quanto ao desenvolvimento grafoperceptivo, apri-
meira avaliacdo indicou desempenho deficiente,
enguanto a segunda apontou melhor qualidade na

reproducéo de figuras, embora o desempenho sgja
considerado imaturo para aidade. A andlise com-
parativa evidenciou melhoria quanto a compreen-
sdo verbal sendo possivel, naavaliagéo final, aapli-
cacdo de algumas provas de natureza verbal dos
subtestes do teste Stanford-Binet, formal-M, adap-
tac@o de Termann-Merrill, que indicaram: desem-
penho médio nas habilidades cognitivas envolven-
do compreensdo verbal (ordens simples e
sequenciais, identificac&o de partes do corpo e vo-
cabulério receptivo), discriminagdo e memoria
visuais, identificacdo de formas, praxias viso-
construtivas; desempenho abaixo da média nas
fungdes executivas (monitoraggo e plangjamento,

@ Disttrb Comun, S&o Paulo, 19(2): 203-211, agosto, 2007

ARTIGOS @

207



ARTIGOS @

208

Mariana G. Gejdo, Jéssika N. G. Silva, Dionisia A. C. Laménica, Luciana P. M. De-Vitto, Dagma V. M. Abramides, A. Richieri-Costa

atencdo, memaria operacional, consciéncia de
objetivos, motricidade) e, consequentemente, a
reducdo na velocidade de novas aprendizagens.
Naavaliacéo audiol dgica, os resultados foram
de normalidade em todos os exames realizados.
Na primeira avaliagdo do comportamento co-
municativo, observou-se brincadeira pré-simbdli-
ca; auséncia de oralidade, producéo de sons gutu-
rais e uso restrito de gestos indicativos e
representativos; compreensdo de ordenssimplesem
contexto concreto e imediato, e motricidade oral
prejudicada. ApOs o0 processo de intervengao
fonoaudiol 6gica que foi de nove meses, observou-
se evolucdo significativa dos seguintes aspectos:
brincadeira ssimbdlica; uso de linguagem gestual,
presenca de linguagem oral com jargéo e palavras

isoladas smplificadas, frases com até dois elemen-
tos; compreensdo de ordens complexas em contexto
concreto e imediato; motricidade oral com impre-
cisdo articulatoria. A avaliagao auditivo-perceptiva
da voz evidenciou voz grave e rouca. Em suma,
observou-se evolugdo quanto a atividade simbdli-
cae 0 aspecto pragmaético englobando as habilida-
des comunicativas, porém cabe ressdtar que tais
aspectos encontram-se aquém do esperado para a
idade cronoldgica. Os demais aspectos avaliados
demonstraram discretaevolucéo, que pode ser atri-
buida ao enfoque terapéutico adotado e a
etiopatogenia do quadro. Os resultados da obser-
vacdo do comportamento comunicativo, inicia e
final encontram-se na Tabela 2.

Tabela 2 - Resultado das avaliacoes (inicial e final), quanto a observacgao

do comportamento comunicativo

Area Avaliacao Inicial

Avaliacao Final

Atividade Ludica

Brincadeira pré-simbdlica

Brincadeira simbélica

Aspecto Pragmatico

Envolvimento na atividade
dialégica: gestos e sons guturais

Envolvimento na atividade
dialégica: linguagem oral e gestual

Discurso narrativo
gestos pobres

Auséncia de linguagem oral e

Limitado: palavras isoladas
simplificadas ou frases de até dois
elementos

Compreenséo

Efetiva para ordens simples, em
contexto concreto e imediato

Ordens complexas: em contexto
concreto e imediato

Aspecto fonolégico

Producdo de sons guturais

Emissao de fonemas nasais,
plosivos, fricativos, liquidos com
imprecisdo articulatéria

Aspecto fonético

Aquém do esperado para todos os Movimentos antes ndo realizados e
tipos de movimentos solicitados

melhora na precisdo dos mesmos

O vocabulario receptivo também apresentou
evolucdo, uma vez que, na primeira aplicacéo do
Teste de Vocabulério por Imagem Peabody (Dunn
et a., 1986), a crianca obteve pontuacdo baixain-
ferior (escore 66) para sua idade cronolégica e na
segunda obteve pontuacdo médiabaixa (escore 86).

Na primeira aplicacéo da Escala de Desenvol -
vimento de Gesell e Amatruda (Gesell, 2000), a
crianga apresentou comportamento adaptativo re-
ferente afaixaetériade 1 ano e 6 mesesa2 anos e
4 meses; motor grosseiro de 4 anos e 6 meses a 4
anose 11 meses; motor delicado de 2 anosa2 anos
e 11 meses; pessoal-socia de 2 anos a 2 anos e 6
mesesedelinguagemdel anoe3 mesesalanoe
5 meses. Na segunda avaliagdo, observou-se com-
portamento adaptativo referente afaixaetariade 4

anos a4 anos e 5 meses; motor grosseiro de 6 anos
a6 anos e 11 meses; motor delicado de 4 anos a4
anos e 5 meses; pessoal-socia de4 anosa4 anose
5 meses e de linguagem de 4 anos a 4 anos e 5
meses.

A primeira avaliacdo das habilidades
psicolinglisticas, por meio do Teste lllinois de
Habilidades Psicolingtiisticas — ITPA (Bogossian
e Santos, 1977), mostrou desempenho defasado
para a idade cronol 6gica em todas as habilidades,
com excecdo da memoria seqiiencial visual. A se-
gunda aplicag&o do teste evidenciou evolucdo nas
habilidades de recepcéo auditiva e visual, associa
¢do auditiva e visual, closuravisual e gramatical e
expressdo manual. Entretanto, arecepcdo auditivae
a associacdo auditiva e visual ainda se mostraram
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Tabela 3 - Resultado da aplicagao do Teste Illinois de Habilidades Psicolingiiisticas (ITPA)
(Bogossian e Santos, 1977)

Avaliacao inicial Avaliacao final

Subtestes E;:L::: Idade Escalar E;:L::: Idade Escalar
Recepgao auditiva - - - 16 3:0 18
Recepcao visual 11 4:3 32 20 10:0 40
m‘;g‘?”a sequencial 12 5:0 31 12 5:0 31
Memodria seqlencial ) ) ) _ ) )
auditiva

Associagdo auditiva 8 2:10 23 10 3:2 21
Associagdo visual - - - 3 2:6 -
Closura visual 12 4:8 33 16 6:6 35
Closura auditiva - - - - - -
Expressdo verbal - - - - - -
Closura gramatical - - - 25 8:9 40
Expressao manual 16 4:0 31 24 10:0 39
Combinagé&o de sons - - - - - -

- N&o foi possivel obter base para a aplicagdo do subteste.

defasadas. O desempenho da crianga em cada ha-
bilidade na primeira e segundaavaliacdo encontra-
senaTabela3.

Durante as sessies terapéuticas, foi requisitado
da crianca o uso da linguagem oral, além da com-
preensdo de ordens simplese compostas durante ati-
vidades|dicas e de conversacéo, envolvendo ativi-
dades concretas e contextos imediatos. Os aspectos
neuropsi colinglisticos, envolvendo habilidades au-
ditivas e visuais perceptivas (como atengdo, memo-
ria, discriminagdo e andlise e sintese) e habilidades
adaptativas e sociais (como comportamentos
adaptativo, motor grosseiro, motor delicado e pes-
soal-social), foram abordados de maneiraimplicita
as atividades propostas, visando contextualizacao e
dinamizagdo das estratégias terapéuticas. Ressdta
Sequeno processo tergpéutico houve o envolvimento
dafamiliae daescola. Estes receberam orientacoes
semanals e acompanharam 0 processo terapéutico
fazendo importante parceria para o desenvolvimen-
to dessa crianga. As orientagOes foram relacionadas
ao trabal ho fonoaudiol 6gico que estava sendo reali-
zado e as atividades de estimulacdo de linguagem
gue poderiam ser realizadas em todos os contextos
sociais da crianca.

Ascaracteristicas clinicas presentesno caso em
estudo, face dismorfica (face de duende), fronte
alargada, hipoplasiamalar, nariz curto e arrebitado,
| &bi os espessos, estrabismo/ambliopia, microcefalia,

presenca de refluxo, atraso no desenvolvimento
neuropsicomotor (ADNPM), hipersensibilidade aos
sons na primeira infancia, deficiéncia mental, sdo
compativeis com os dados da literatura e descritos.
O exame carpd identificou atraso do desenvolvi-
mento esquelético (Moreno e Lacassic, 1982;
Sugayama et al., 1995, 2000; Aravena et al, 2002,
Vicari, 2004; Carrasco et d., 2005).

A crianca apresentou, no exame clinico gené-
tico, discreta microcefalia com perimetro cefalico
abaixo do percentil 50. Nos laudos dos exames por
imagens realizados sem a utilizag8o de contraste
(ressonancia magnética do encéfalo e tomografia
computadorizada) foi obtido parecer de normali-
dade estrutural. Avarenaet al. (2002) apresentaram
resultados semel hantes na casuisticaavaliada, o que
ndo corrobora os relatos de alteracOes estruturais
em individuos com SW obtidos por Galaburda
et a. (2003).

Os resultados da avaliagdo psicoldgica de-
monstraram alteracdes nas habilidades de memo-
riavisual, praxias visoconstrutivas e praxias viso-
motoras, 0 que vem ao encontro dos relatados na
literatura(Galaburdaet a., 2003; Vicari, 2004). Na
avaliacdo psicologica final, observou-se evolucao
nas habilidades cognitivas envolvendo a com-
preensdo verbal.

Contrariando alguns estudos, a avaliacéo
fonoaudiol 6gica demonstrou déficits, tanto na
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linguagem receptivacomo naexpressiva(Belloeta.,
2004; Levy, 2004). O Teste de Vocabul ério por Ima-
gem Peabody (Dunn et al., 1986) indicou defasa-
gens na linguagem receptiva e vocabulario. Por
meio da observacdo do comportamento comunica
tivo, verificou-se prejuizo nos aspectos sintatico,
semantico, fonético-fonoldgico e pragmatico. No
entanto, acomparacdo dosresultados nasduas ava-
liagbes realizadas indicou evolucéo no desempe-
nho comunicativo ao ser observada mudanca da
pontuacdo baixainferior para médiabaixano Tes-
te de Vocabulério por Imagem Peabody e melhor
desempenho nas habilidades pragméticas, seméan-
ticas, sintéti cas efonético-fonol 6gicas. A maior con-
sisténcia nas respostas, diminui¢cdo no tempo de
laténcia para as respostas e qualidade da atencéo,
provavelmente contribuiram para tal evolucéo.

Os resultados da avaliac&o final por meio do
ITPA (Bogossian e Santos, 1977) permitiram ob-
servar que, nas habilidades de recepcdo, memoaria
sequencial, associacdo e closura auditivas, de as-
sociagdo visual, de expressdo verbal e de closura
verbal ainda se observa desempenho aguém do es-
perado para a idade cronolégica. Verificou-se que
0 desempenho nos subtestes visuais estd mais pro-
Ximo ou superior ao esperado para a idade crono-
|6gica atual em relagdo aos subtestes auditivos. Ja
0s subtestes que envolviam habilidades mais com-
plexas, como de associagdo ou expressao linguisti-
cas, ndo foram possivels de redlizar, pois ndo foi
atingida a base minima para o inicio do teste.

Complementando o quadro de alteracfes no
desenvolvimento da crianga, a Escala de Desen-
volvimento de Gesell e Amatruda (Gesell, 2000)
revelou atraso no comportamento adaptativo, mo-
tor delicado, pessoal-socia e de linguagem, mes-
mo apds 0s nove meses de fonoterapia.

E importante ressatar que houve melhora no
desempenho globa da crianca com o processo de
intervencéo fonoaudioldgica, mesmo que discreta
Porém, apesar dos ganhos terapéuticos, englobando
os diferentes aspectos dalinguagem, habilida-
des continuam aguém do esperado quando compa-
radaacriancasdamesmaidade cronolégica. O mes-
mo pode ser observado para as habilidades
neuropsi colingliisticas, no que tange aos processos
perceptivosauditivosevisuais, envolvendo atencéo,
discriminacdo, memoria e andlise e sintese.

Ficou evidente a importancia do processo de
intervencdo fonoaudiol6gica bem estruturado
queenvolvaafamiliaeequipe multidisciplinar, in-

cluindo também a participacao da escola, quando
setratade quadros sindrémicos. Nesse caso em par-
ticular, sera dada continuidade no processo
terapéutico, o qual ird abordar os aspectos atera
dos de linguagem e cognic&o, visando a promocéo
da comunicagdo em todos 0s seus aspectos.

Conclusoes

A reavaliacdo fonoaudiol 6gica realizada apos
nove meses de intervencdo fonoaudioldgica evi-
denciou discreta evolucdo nas habilidades de lin-
guagem receptiva e expressiva, quanto aos aspec-
tos pragmatico, sintatico, semantico,
fonético-fonol 6gico e compreensdo, e nas habili-
dades neuropsicolingdisticas, como atencdo, me-
moria, discriminagdo e andlise e sintese auditivase
visuais. A intervencao fonoaudi ol 6gicaenfocou, de
maneira contextualizada, todos os aspectos
linglisticos e psicolingisticos envolvidos no pro-
Cesso comunicativo, além da participagéo dafami-
liaeescola

Estudos envolvendo processos terapéuticos
abordando desenvolvimento de habilidades comu-
nicativas com essa populacdo sdo escassos halite-
ratura. Entretanto, sdo fundamentais, pois propor-
cionam possi bilidade de repensar formas de atuacéo
no sentido de otimizar as potencialidades de crian-
¢as com a SW. Nesse caso em particular, o proces-
S0 terapéutico continuaem andamento. Os progres-
sos encontrados resultam da estimul agéo adequada
realizada a partir do planejamento terapéutico
estruturado enfocando funcgdes especificasrel acio-
nadas ao desenvolvimento de habilidades
perceptivasauditivasevisuais, somadaaintegracao
dessa crianca nas atividades dialogicas em todos
os ambientes que freqlienta e aos aspectos da
plasticidade neuronal inerentes a crianca.
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