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ESTUDO PSICOLOGICO LONGITUDINAL
NA DISTROFIA MIOTONICA

CRISTINA MARIA DUARTE WIGG™, LUIZ ANTONIO ALVES DURO* "

RESUMO - Realizou-se estudo longitudinal das alteragGes cognitivas de 12 casos de distrofia miotnica
comparando os resultados de dois exames com intervalo de tempo entre eles, pois em uma primeira avaliagio
detectaram-se alteragdes visuo-espaciais e construtivas que poderiam evoluir ou ndo com o passar do tempo.
Foram aplicados os seguintes instrumentos de medidas psicoldgicas: matrizes progressivas de Raven (escala
especial forma caderno para as criangas, adolescentes e adultos com dificuldades cognitivas graves e escala
geral para adolescentes e adultos sem dificuldades cognitivas graves), Wechsler (escala para criangas, subtestes
semelhangas e nimeros), cubos de Kohs e Piaget-Head. A selegdo dos testes e respectivas escalas € formas teve
como referencial as entrevistas psicolégicas realizadas caso a caso. Estes instrumentos com respectivos resultados
foram comparados em cada caso através de duas avaliagdes, com um intervalo de aproximadamente trés anos e
meio entre a primeira e a segunda avaliagoes de cada teste. Quanto ao desempenho nos testes, verificamos: (a)
melhor desempenho estatisticamente significante na segunda avaliacdo pelo teste dos Cubos de Kohs, porém
tanto o primeiro quanto o segundo exame denotaram desempenhos bastante insuficientes; (b) leve queda do
desempenho no teste de Head 1-3; (c) leve melhora nos demais testes.

PALAVRAS-CHAVE: distrofia miotSnica, miotonia atréfica, exame psicol6gico, avaliagdo longitudinal.

Longitudinal psychologie study in myotonic dystrophy

SUMMARY - The authors studied in two occasions a group of 12 patients with myotonic dystrophy in a mean
interval of three years and a half between the examinations. The neuro - psychological battery included the
following tests: Raven’s progressive matrices (coloured and general scales) , Wechsler children intelligence
scale (WISC), Kohs' blocks and Piaget-Head. 50% of the patients had better scores on the second examination
on RCPM, 81.89% on WISC-digit span, 63.67% on WISC-numbers, 44.44% on Piaget-Head 2 and 60% on
Kohs’ blocks. However, on Piaget-Head 1-3, the majority had worse results (87.56%) with statistical significative
difference (p <0.05). Though the scores from Kohs’ blocks were better in 60% of the patients with p< 0.05, we
have to consider that 60% had O point on first examination being their scores a little better on second one. This
is enough to result on statistical significative difference, however, very low if compared to normal subjects.
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O estudo biomolecular do gene da distrofia miot6nica tem apresentado grandes avangos. A
partir da descoberta da localizagdo do gene no cromossomo 19 (regido q13.3), muitos estudos
referentes as ligagSes génicas ocorreram. Verkerk et al.* demonstraram que o gene da sindrome do
X frigil apresenta diferentes expansdes nos diversos doentes. Seguindo este tipo de investigagio,
Harley et al'® e Buxton et al* demonstraram que também existiam expansdes do gene na distrofia
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miotdnica (DM). A propésito desse assunto, publicamos artigo de atualizag@o referente a tais
descobertas'?. Em nossa avaliagdo psicoldgica dos pacientes com D.M., temos verificado com
frequéncia alteracbes visuo-espaciais e da conduta social. Entre tais acometimentos, observamos
diferencas bruscas de humor (depressao/inibigdo ou agitagdo/agressividade) e distdrbios do “saber-
fazer”. As alteragdes visuo-espaciais e de construcfio permanecem sendo alvo de nossa atengéio no
que concerne a investigacdo dos aspectos cognitivos pois, em publicagdes anteriores descrevemos
diversas alteracGes psicoldgicas (distirbios da atengao, conceitualizagao espacial, abstragdo e
percepgdo visuo-motora)®#¥. Culebras et al.”, a partir das altera¢des morfolGgicas que observaram
nos cérebros de seus casos, teceram comentérios quanto ao acometimento taldmico que poderia
estar relacionado a grande dificuldade dos pacientes para construir formas a partir de modelos.

Como em estudos anteriores que objetivaram analisar a possibilidade de diminuicdo do
quociente intelectual através dos anos*** ndo se chegou a conclus@es definitivas, resolvemos realizar
o estudo longitudinal para verificar se hd degeneragfio progressiva, o que nos permitiria ressaltar a
presenca de deterioragdo progressiva das fungdes mentais através da evolugdo do quadro clinico.

METODOLOGIA

Separou-se ao acaso um grupo de 12 pacientes com DM. Os casos variaram de acordo com a faixa etdria
(7 a 50 anos, com média de 26,67 + 11,81), sexo (6 masculinos ¢ 6 femininos), tempo de doenga (de 7 a 45 anos,
média de 20,17 + 12,83) ¢ nivel de instrugio. O intervalo médio entre a primeira ¢ a segunda avaliagéo foi 3,08
+ 1,44 anos. Dos 12 pacientes, 12 realizaram a primeira e segunda avaliagbes com o teste de Raven?*?’ (- escala
especial e geral) 11 0 WISC semelhangas e ndimeros®™*, 10 os cubos de Kohs™ e 9 o Piaget-Head*

O diagnéstico da DM foi feito a partir da anamnese e do exame clinico-neurolégico do paciente, avaliagio
do tipo de heranga familiar, estudo eletroneuromiografico, exames oftalmolégico, cardiovascular, psicolégico e
fonoaudiolégico, testes de fungao pulmonar e enzimética. Em alguns casos foram realizados também estudos
enddcrinos ¢ tomograficos.

Foram comparados os resultados da primeira e segunda avaliages dos scguintes testes: matrizes
progressivas de Raven (escala especial e geral conforme o caso), escala de inteligéncia Wechsler® para criangas
(subtestes semelhangas e nimeros do WISC), cubos de Kohs e Piaget-Head.

Os dados utilizados na Tabela 1 referiram-se aos resultados brutos nos testes de Raven (especial e geral),
cubos de Kohs , Piaget-Head e WISC. Os resultados brutos foram utilizados no Raven (especial e geral) e cubos
de Kohs com o objetivo de niio convertermos os resultados originais segundo tabelas nio-adaptadas ou néo-
revisadas, o que poderia descaracterizar nossa amostra. Os resultados do teste de Piaget-Head sao analisados
comumente em sua forma bruta. Quanto ao WISC, foi utilizada a escala adaptada pela PUC-Rio de Janeiro®,
porém as notas brutas ndio foram convertidas em ponderadas para que o procedimento fosse uniforme.

A fim de verificar se havia diferenga significativa entre os resultados das duas avaliagSes utilizou-se o
teste de Wilcoxon para amostras relacionadas. Para cada instrumento de medida foram relacionados os dois
resultados (primeira e segunda avaliagdes), com o objetivo de detectar diferencas significativas. A diferenga s6
foi considerada significativa com grau de confianga de 95% ou maior (p igual ou menor que 0,05).

RESULTADOS E COMENTARIOS

Alteracdes morfolégicas do sistema nervoso na DM tem sido demonstradas desde o trabalho
de Steinert, em 1909, que fez a andlise andtomo-patolégica de um de seus casos®. Despovoamento
neuronal, aumento das cavidades ventriculares e inclusdes eosinofilicas ocorreram em um dos nossos
casos', alteragBes estas também descritas por outros autores’%37, Na avalia¢io através de ressonéncia
magnética e tomografia computadorizada, Glantz et al.'* encontraram aumento nas cavidades
ventriculares e hiperdensidade periventricular.

Estudos eletrofisiolégicos utilizando técnicas de potenciais evocados (auditivos de tronco
cerebral e de média laténcia, visual, eletrorretinografia ¢ sdmato-sensorial)*"4.32.33 demonstraram
alteracdes nos exames oculomotor e vestibular. A utilizagdo da técnica de obtengdo da onda P300
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Tabela 1. Relagao dos casos e respectivas pontuagées (resultados brutos) da primeira e da segunda avaliagdo.

Ca MPR WISC WISC KOHS PH-2 H-13
se nu
1 11 12 3 6 7 6 0 0 22,0 13 145 140
2 14 12 13 15 8 8 3 3 31,0 32 340 280
3 7 13 11 7 7 8 0 3 20,0 16 235 135
4 19 14 18 19 7 10 2 0 34,0 34 40.0 400
5 57 54 18 21 11 15 131 133 34,0 35 30 460
6 49 47 7 10 10 11 70 79 34,0 34 305 295
7 22 23 10 9 10 11 21 2 28,0 35 280 230
8 19 19 12 16 11 13 3 8 31,0 31 38.0 285
9 30 44 5 9 8 9 3 28 11,5 21 185 105
10 17 13 5 8 6 0 28 28
11 14 14 9 10 12 11
12 27 28
Med 24 24 11 12 9 9 26 36 27 28 30 26
DP 15 15 5 5 2 4 43 43 8 9 10 12
To 286 293 111 130 97 102 261 305 245 251 270 233

Ca casos; Med, média; DP, desvio padrdo; To, somatirio dos pontos dos grupos; MPR, matrizes trizes
progressivas de Raven; se, semelhangas; nu, numeros; PH, Piaget-Head; KOHS, cubos de Kohs.

O resultado da primeira coluna corresponde ao primeiro teste e o da segunda ao teste realizado com um
determinado intervalo de tempo

(gerada quando o paciente discrimina diferentes estfmulos auditivos)' levou a conclusio de que
havia lenificacio em 6 dentre 8 DM. Isto confirmaria a presenga de alteragdes cognitivas e no
processamento da informagfo decorrente de anormalidades no desenvolvimento cerebral.

Estudos psicologicos tém sido desenvolvidos em diversas formas de miopatias. Bryan®
comparou 13 adolescentes com distrofia muscular forma fascio-escdpulo-umeral com 11 normais,
utilizando-se do Wechsler. Concluiu que o grupo com distrofia tinha quociente intelectual (QI)
inferior, com muitas variages individuais. Karagan e Sorensen'® avaliaram diversos casos de distrofia
muscular de Becker, fascio-escdpulo-umeral e cinturas (utilizaram a escala de inteligéncia para criancas
do teste de Wechsler - WISC). Concluiram que o QI verbal era inferior ao de desempenho (ndo
verbal). Os pacientes mais graves eram os que apresentavam piores resultados, independentemente
do tipo de distrofia.

Na DM temos verificado defici€éncia na capacidade cognitiva, que ndo necessariamente piora
com o tempo. Tal déficit independe da faixa etéria ou do sexo e, provavelmente, estd relacionado ao
tipo ou extensao da disfungdo cerebral, além das influéncias sofridas pelas limitagdes psicossociais.
Sendo assim, devemos nos ater aos dados que, com casuisticas e abordagens diferentes, comprovam
que a cogni¢do estd atingida, confirmando os achados mais remotos dos estudos psicol6gicos de
Branwell Addis? Maas ¢ Paterson®, Thomasen®, Klein®, Rosman e Kakulas®, Harper'? e Wsniewski
et al*’, dentre outros.
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Tubela 2. Resultados do teste de Wilcoxon frente aos dados brutos da primeira e da segunda avalia¢do dos
testes psicoligicos.

Teste psicolégico utilizado Total Média meses DP Wilcoxon
Valor de Z Valor de P

RAVEN 12 36.41 21.70 31 75
WISC semelhangas 11 39.45 21.36 1.87 06
WISC niimeros 11 39.45 2136 1.15 24
CUBOS DE KOHS 10 41.40 21.48 229 02
PIAGET-HEAD 2 9 41.77 22.75 1.01 31
HEAD 1-3 9 41.77 2275 2.19 .03

Total, total de pacientes; Média, tempo médio entre os dois exames, em meses; DP, desvio padrdo da média

Conforme os resultados da Tabela 2, nas matrizes progressivas de Raven néo houve diferenga
significativa (p=0,75). Ao analisarmos os resultados brutos (Tabela 1), verificamos que o desempenho
melhorou em 50% dos casos, ao contririo de nossas expectativas.

No WISC-semelhangas, os escores da segunda avaliacdo, quando comparados aos da primeira,
estavam aumentados em 81,89 % dos casos. Em 18,11%, nédo houve alteragdo do escore. Nao foi
verificado qualquer caso de rebaixamento do escore e nem houve diferenga significativa (p = 0,06).

Os resultados do WISC-nimeros revelaram que na segunda avaliagio os escores estavam
aumentados em 63,67%, inalterados em 9,99% e diminuidos em 18,11%. Concluiu-se que neste
instrumento o teste de significincia nfo revelou diferenca significativa (p = 0,25).

No Piaget-Head 1-3 observou-se deterioragio em 87,5% dos casos, resultados inalterados em
11,11%, ndo havendo caso de aumento de escore na segunda avaliag@o. A lateralidade por aspectos
visuo-espaciais denotou deterioracdo ao longo dos anos. Ocorreu diferenca significativa (p = 0,03).

Nos resultados do Piaget-Head 2, apenas dois casos (22,22%) apresentaram scus €SCOTes
rebaixados. Quanto aos demais, 44,44% mantiveram seus resultados € 33,33%, melhoraram. Aspectos
conceituais da lateralidade ndo se deterioraram, ndo havendo perda dos conhecimentos de lateralidade
(direita-esquerda). Nao se detectou diferenca significativa (p = 0, 31).

Os resultados dos testes de Raven, WISC e Piaget-Head 2 ndo demonstraram queda significativa
do desempenho ao longo dos anos, o que contraria as afirmagdes de Maas ¢ Paterson? e confirma as
de Bird et al.' quanto 2 deterioragfio progressiva destas caracteristicas.

Podemos verificar que hé possibilidade de melhora das fungGes cognitivas, embora o ganho
seja minimo diante da limitag#o apresentada e ndo se possa afirmar que seja significativo.

Intervir no processo de desenvolvimento cognitivo de miopatas, poderia se transformar numa
alternativa de estimulag#o e melhora deste processo.

Nos cubos de Kohs (considerado por nés como o mais importante exame psicolégico em
DM, pois temos demonstrado, ao longo das avaliacbes desses casos, que esta é a mais notdvel
dificuldade do grupo de pacientes) foi verificada diferenca significativa (p = 0,02), s custas de
methora do desempenho ne segundo teste.

Devemos enfatizar que 60% dos casos ndo conseguiram sequer resolver satisfatoriamente o
primeiro item do teste, demonstrando dificuldades de compreensao, anilise e sintese, além de séria
dificuldade do “saber-fazer”. Dos casos que realizaram de alguma forma o teste, 60% melhoraram o
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desempenho e 10%, pioraram. Em 20% os resultados nao se alteraram. Sendo assim, consideramos
que ndo houve neste intervalo de tempo deterioragcdo em nivel de conceitualizag@o espacial e das
fungGes visuo-espaciais. Porém, como jé referido anteriormente, o desempenho nesse teste j4 era
bastante insatisfatério na primeira avaliag@o.

Os resultados do Piaget-Head 2 ¢ dos cubos de Kohs, independentemente da avaliagdo
longitudinal, denotam a precariedade das fung¢@es visuo-espaciais e visuo-motoras. Segundo os estudos
de Penez (1978) e Walker et al. (1984), alterac@es visuo-espaciais e visuo-motoras s@o frequentes nos
casos de DM (apud Censori et al.%) Censori et al.’ também consideraram as alteragdes visuo-espaciais
e de construgdo como importantes no estudo cognitivo da DM, utilizando o teste dos cubos de Kohs.

CONCLUSAO

Conforme podemos perceber, quatro de nossas avaliagdes (MPR, WISC semelhangas e mimeros
e Piaget-Head 2) denotaram melhora da capacidade. O resultado do teste Piaget-Head 1-3 caracterizou
deterioragio progressiva da lateralidade por aspectos visuo-espaciais. Este resultado est4 de acordo
com o péssimo desempenho nos cubos de Kohs, também por aspectos visuo-espaciais, apesar de
ni3o termos verificado deterioragio progressiva.

Consideramos que nossa amostra deve ser aumentada para que possamos obter conclusio
mais definitiva quanto aos resultados. Também objetivamos aumentar o periodo entre a primeirae a
segunda avaliagdes, a fim de estudar a diferenca através de periodo mais longo.
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