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Abstract

Background: perisylvian syndrome refersto avariety of clinical manifestations associated to lesionsin the perisylvian or
opercular regions. Polymicrogyria is the most common structural malformation found. The syndrome may be inherited
and the clinical spectrum includes subtle language disturbances on one end and more severe characteristics such as
prominent pseudobulbar signs and refractory epilepsy on the other end. Other studies have already associated perisylvian
polymicrogyria with developmental language disorders or specific language impairment. Aim: to describe the language
deficits of four members of a family with Perisylvian Syndrome, and to correlate these deficits to neuroimaging data
Method: the patients underwent neuroimaging investigation, psychological assessment using the Weschler Intelligence
Scales, and specific speech-language evauation. The following tests were used for the assessment of vocabulary,

phonology, syntax, pragmatics, reading and writing: Thematical Pictures of Yavas, ABFW - Child Language Test,

Peabody Picture Vocabulary Test (PPVT), and other specific protocols. Results: magnetic resonance imaging revealed
perisylvian polymicrogyria in all of the subjects, with varied locations and extensions. Speech-language assessment
indicated significant oral and written language deficitsin al of the subjects. Conclusion: the obtained data indicate that

language impairment can co-exist with reading deficits in members of the same family. Neuroimaging findings revea

cortical alterations that are associated to specific language impai rments within the spectrum of the Perisylvian Syndrome.

Another important aspect evidenced by this study is the similarities in the language profiles of siblings and mother,

suggesting that avariety of linguistic manifestations exist within the spectrum of the syndrome. Perisylvian polymicrogyria
can be one of the neurobiological maformations involved in the manifestation of these deficits.

Key Words: Language Development Disorders; Learning Disorders; Nervous System Malformations.

Resumo

Tema: por Sindrome Perisylviana entende-se toda e qual quer manifestagdo clinica decorrente de lesdo ou malformagdo que
comprometa a regido da fissura de Sylvius, sendo a polimicrogiria a ateracdo estrutural mais encontrada. A referida
sindrome pode ser familiar, sendo que o espectro clinico pode variar desde manifestagdes |eves de distirbio de linguagem,
até quadros extensos que cursam com proeminentes sinais pseudobulbares e epilepsiarefratéria. Estudos ja correlacionaram
a polimicrogiria perisylviana com a ocorréncia do Distdrbio Especifico de Linguagem. Objetivo: o objetivo desse
trabalho foi descrever as alteragdes de linguagem em quatro membros de uma familia com Sindrome Perisylviana, e
relacionélas a exames de neuroimagem. Método: os sujeitos foram submetidos a exames de ressonancia magnética, a
avaliacdo psicolégica, por meio das Escalas Wechder de Inteligéncia e a avaliagdo fonoaudiolégica especifica de
linguagem. Para avaliagdo do vocabulério, fonologia, sintaxe, pragmética, leitura e escrita foram utilizados testes como:
as Figuras teméticas do Yavas, 0 ABFW - Teste de Linguagem Infantil, o Peabody Picture Vocabulary Test (PPVT),
além de outros protocolos especificos. Resultados: 0s exames de ressonéncia magnética evidenciaram polimicrogiria
perisylviana de localizag&0 e extensdo varidveis em todos os sujeitos. A avaliagdo fonoaudiol gica também demonstrou
ateragdes de linguagem oral e escrita significativas em todos os sujeitos. Conclusdo: os nossos dados mostraram que
distirbios de linguagem podem co-ocorrer com alteracdes de leitura em membros da mesma familia A constatag@o de
alteragOes corticais evidencia a presenca de distdrbios especificos da linguagem no espectro da sindrome perisylviana
Outro aspecto importante evidenciado nesse estudo é a semelhanga do perfil de linguagem entre os irmaos e a mée,
sugerindo que seja possivel a existéncia de uma variedade de manifestages linguisticas dentro do espectro da referida
sindrome, podendo ser a polimicrogiria perisylviana um dos substratos neurobiol dgicos destes distirbios.
Palavras-Chave: Transtornos do Desenvolvimento da Linguagem; Transtornos de Aprendizagem; MalformagBes do
Sistema Nervoso.

_ OLIVEIRA,E.P.M.de; GUERREIRO, M. M.; GUIMARAES, C.A.; BRANDAO-ALMEIDA, I.L.; MONTENEGRO, M. A.; CENDES, F.; HAGE, S.R. V. Caracterizagio
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Introducéo

A linguagem € um complexo processo que
envolve a participacéo e a interagdo de todos os
seus componentes: fonologia, semantica,
morfologia, sintaxe e pragmética. Qualquer
comprometimento em um ou mais desses
componentes trard consequéncias para o
desenvolvimento da linguagem de maneira geral.
A aquisi¢do e organizacdo desses componentes
estéo relacionadas a capacidades internas do ser
humano e também com seu ambiente, que deve ser
rico em estimulosepossibilitar diversasexperiéncias
linguisticas (Scheuer et d., 2003).

A influéncia do ambiente se faz por meio da
guantidade e qualidade de modelos linguisticos
recebidos pela crianga, que geram o
desenvolvimento da linguagem. Assim, as
caracteristicas afetivas das relagdes entre a crianca
e 0 meio, principalmente no lar, sdo fundamentais
paracriar condic¢fesparaautilizagdo dacomunicagdo
como meio fundamental de relacionamento
interpessoal (Befi-Lopeset al., 2001).

A aquisic¢do de linguagem também depende de
fatoresbiol 6gicos, como aintegridade e maturagéo
do sistema nervoso central. As funcdes cerebrais
relacionadas a linguagem ficam localizadas
principal menteno cértex cerebral . O processamento
dalinguagem no cérebro envolve o cortex auditivo
primario, responsavel pelo processamento auditivo
inicial; o cortex parieto-temporal, responsavel pela
codificacdo fonolégica; o cortex frontal antero-
inferior, pela associagdo semantica; a area pré-
motora, proxima a fissura de Sylvius, responsavel
tanto pela codificagéo articulatéria como pela
programagédo motoradalinguagem faladaeo cortex
motor inferior, envolvido com a execugdo da fala
(Grigorenko, 2001).

Sabendo da possibilidade de criangas com
alteracOes de linguagem apresentarem quadros de
disfuncdo cerebral, é importante o conhecimento
do processo normal da formagé&o cortical. A
formac&o normal do cortex cerebral envolve trés
etapas basicas: a proliferacéo e diferenciacéo
neuronal, a migragdo neuronal, e a organizagado
cortical, etapa final que originard as seis camadas
corticais. Qualquer desordem em uma ou mais
dessas etapas ocasionaréa alteragbes macro ou
microscopicas da arquitetura cortical e/ou das
relagdes entre o cortex cerebral e a substancia
branca subcortical, como: esquizencefalia,
lisencefalia, paquigiria, microgiria, agiria, dentre
outras. Ofato dasdesordensdeformacgao do cortex
cerebral terem sua origem no periodo embrionério
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levantafortemente asuspeitade queinterferéncias
nocivasao embri&o tenham aspectos determinantes
na etiol ogia destas anomalias.

Com o avango das técnicas de neuroimagem, a
visualizagéo dessas malformagBes corticaistemsido
possivel, assim como a relacéo destas com as
alteracdes de linguagem. Dentre as alteragfes
estruturais mais frequientemente encontradas esta
a polimicrogiria, uma malformacdo do
desenvolvimento cortical decorrente deum defeito
na fase de organizac&o cortical, caracterizado por
multiplos pequenos giros. A polimicrogiria pode
apresentar-se com extensdo, grau e localizagdo
variaveis no cortex cerebral.

A localizagdo do cortex polimicrogirico naregido
da fissura de Sylvius aliado a determinadas
manifestacOes clinicas, caracteriza a Sindrome
Perisylviana. Seu quadro clinico caracteriza-se
geralmente por sinais pseudobul bares, alteracbesde
linguagem, epilepsia e déficit motor e, quando
congeénita, seexpressamuitasvezesjaao nascimento
com dificuldade para sugar, deglutir e aimentar-se.
O lactente pode engasgar facilmenteeasiaorréiaé
um sinal importante que pode acompanhar o paciente
durante toda a suavida (Guerreiro et al., 2000).

E sabido que o espectro clinico da Sindrome
Perisylvianapodevariar desde manifestagdes|eves
dedistarbio delinguagem sem outras alteragcdes ao
exameneurol 6gi co, até quadrosextensos que cursam
com proeminentes sinais pseudobul barese epilepsia
refratéria, dependendo daextensdo dapolimicrogiria
naregi&o perisylviana. Outrasmanifestagbesclinicas
menos freqiientes também podem acompanhar a
Sindrome Perisylviana, tais como, atraso leve do
desenvolvimento, hipotonia, artrogripose,
tetraparesia, hemiparesia, paraparesia, micrognatia,
ausénciado reflexo nauseoso, péstortos, sindactilia
edisplasiade quadril (Guerreiro et al., 2000).

Algunsimportantes estudosjacorrelacionaram
a polimicrogiria perisylviana com a ocorréncia do
Disturbio Especifico de Linguagem (DEL) (Hage e
Guerreiro, 2001; Montenegro et al ., 2001; Guerreiro
eta., 2002; Branddo-Almeidaet a., 2003), masessa
malformag&o do desenvolvimento cortical também
pode apresentar-se junto a manifestacdes
lingliisticas que néo caracterizam necessariamente
uma alteracdo especifica de linguagem.

O diagndstico de DEL é sugerido quando a
crianca apresenta alteracOes da linguagem que ndo
podem ser atribuidasadeficiénciaauditiva, apardisia
cerebral, a deficiéncia mental, aos transtornos
invasivos do desenvolvimento, distdrbios
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Pr6-Fono Revista de Atualizagdo Cientifica, v. 17, n. 3, set.-dez. 2005

psicéticos, insultos cerebrai s adquiridos e ambiente
(Hage e Guerreiro, 2001; Befi-Lopeset d., 2002).

As manifestagbes encontradas sao:
simplificacdes fonol6gicas, vocabulério restrito,
estruturacéo gramatical simplificada e pouco
variada e ordenacd@o de palavras de forma néo-
usual. Quando acompreensao esta comprometida,
observam-se dificuldades em entender sentengas
ou pal avrasespecificascomo marcadoresespaciais
ou temporais, além da realizagdo de comandos
lingUisticos de forma incorreta (Hage e Guerreiro,
2004). Segundo Befi-Lopes (2004) o DEL esta
caracterizado em criangas que ndo apresentam
fatores que podem comprometer ou atrasar o
processo de desenvol vimento dalinguagem e que
ndo a desenvolvem da forma esperada, chegando
aos cinco ou seis anos com padrdes atipicos de
desenvolvimento e mantendo dificuldades
significativas com linguagem ao longo davida.

Dentreasalteragfesdelinguagem encontradas
em sujeitos com polimicrogiria perisylviana, vérias
podem manifestar-se, dependendo da extenséo e
localizag@o do acometimento cortical (Hage e
Guerreiro, 2004).

A natureza familiar do referido distarbio vem
sendo bastante estudada e na maioria das vezes
confirmada, quando apés avaliacdo de linguagem
e de exames de neuroimagem s&o encontrados
déficits residuais de linguagem em grande
proporcéo de criangas com DEL e em seus pais.

Dentre os recentes estudos de agregacao
familiar, Flax et a. (2003) apontaram aco-ocorréncia
de distarbios de linguagem oral e de leitura em
criangas com DEL e nos membros de suasfamilias.
Os resultados do estudo de duas agregacdes
familiares evidenciaram que a ocorréncia de
alteragdes de linguagem e de alteragfes de leitura
nos membros nucleares do grupo probando foi
significativamente maior em relacéo aos membros
do grupo controle, e ainda, que 68% das criangas
com DEL de umadas agregagfes familiarestinham
também alteracdo deleitura. Osresultados|evaram
0s autores a concluir que quando distlrbios de
linguagem ocorrem em familiasde sujeitoscom DEL,
esses distlrbios geralmente co-ocorrem com
distirbios de leitura.

Nesta mesma perspectiva sobre estudos a
respeito das relagbes entre problemas de
aprendizagem e alteracOes de linguagem oral,
Capdllini e Oliveira (2003) afirmaram que tanto no
distirbio especifico de leitura (dislexia), como no
distdrbio de aprendizagem, é freqliente encontrar
alteragOes no desenvolvimento da linguagem, sgja
em um Unico componente, como o fonolégico, seja
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em vérios (fonoldgico, sintatico, semantico e
pragmético). A alteracdo do sistemafonol dgico, em
ambos os quadros, comprometera a conversao

grafema-fonema para as atividades relacionadas a
Ieituraoral eescrita, segundo asautoras. Avila(2004)

num capitulo abordando questBes a respeito da
consciéncia fonoldgica, também apontou relacdes

entre alteragdes no desenvolvimento de linguagem
edificuldades de alfabetizagdo: criangas com atraso

de aquisicdo de linguagem s&o de risco para

desenvolverem desordensfonol 6gi cas, que acabam
sendo derisco paradesenvolverem dificuldades de
consciéncia fonoldgica, e conseqlientemente para

apresentarem dificul dades de alfabetizagdo.

Ultimamente, o papel dosgenesnaetiologiado
DEL também tem sido foco de estudo. Antes do
progresso em genéticamol ecular, é preciso entender
melhor quais aspectos do DEL s&o hereditarios.
Para tal, estudos em gémeos sdo realizados para
possibilitar a disting8o entre fatores genéticos e
influéncias ambientais. Tanto em relagdo aos
problemas defalaquanto aos delinguagem escrita,
verifica-se que existem desde fatores de risco
herdados até aquel es que fazem parte do ambiente
socia (Avila, 2004). O DEL pode ser herdado em
razdo de alteracfes neuroanatémicas encontradas
nos pais das criangas com o distrbio em questéo.

Bishop (2002) relatou que embora o DEL
freqUentemente aparega em familias, amaioria dos
af etados ndo apresenta com consisténciaum Unico
genedefeituoso. Lai et al. (2001) descreveram como
umapequenamutacdo genéticaconduz aum severo
distirbio de fala e linguagem em aproximadamente
metade dos membros de uma familia briténica, a
familia KE. O'Brien et al. (2003) realizaram
investigacdo genética em 96 sujeitos com DEL,
sendo apontadamutagéo no gene FOX P2 localizado
no cromossomo 7q 31. No entanto, quanto mais se
estuda a genética do DEL, mais forte se torna a
evidéncia de que provavelmente ha muitos genes
diferentes cuja alteragdo pode acarretar prejuizos
de linguagem. A forma familiar da Sindrome
Perisylviana parece ter heterogeneidade genética
(Brand@o-Almeidaet d., 2003).

Diante disso, 0 objetivo desse trabalho é
descrever as manifestagGes linguisticas em uma
familia com Sindrome Perisylviana, relacionando
esses dados aos exames de neuroi magem.

M étodo
O presente estudo foi submetido e aprovado

pelo Comité de Etica da Faculdade de Ciéncias
Médicas da Unicamp - Conselho de Etica em
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Pesquisa (CEP) nimero 382/2003, conforme
resoluggo 196/96 do CEP (BRASIL. ResolucGo MY
CNS/CNEP ndmero 196/96 de 10 de outubro de
1996). Os sujeitos da familia assinaram o termo de
consentimento informado.

Dentre as familias atendidas no Ambulatério
de Neuropsicolinguistica na infancia do Hospital
de ClinicasdaUniversidade Estadual de Campinas
(Unicamp) uma foi selecionada a fim de que o
objetivo dotrabalhofossea cangado. Dessafamilia
fazem parte quatro sujeitos, sendo trés do sexo
masculino e um do sexo feminino, com idades
respectivas de 8, 15, 19 e 40 anos.

O critério para a selecdo de familias com a
Sindrome Perisylvianano ambul atério supracitado
€ que pelo menos um sujeito da familiadeve ter o
diagnéstico clinico da sindrome congruente com
exame de neuroimagem, sendo que 0S outros
sujeitos podem apresentar somente 0s sinais
clinicos caracteristicosdasindrome, independente
daimagem. Paramelhor caracterizagéo desteestudo,
foi selecionadaumafamilianaqual todosossujeitos
apresentavam polimicrogiriaperisylvianaem exame
de neuroimagem como mostra o heredograma
abaixo, além demanifestagBesclinicasdasindrome,
em especial aslinguisticas.

Os sujeitos do estudo foram submetidos a:
avaliacdo neurolégica clinica; exame de
neuroimagem por meio de RM - 3D; avaliag&o
neuropsi col 6gica e avaliagdo fonoaudiol gica

Na avaliagdo neurolégica clinica foram
evidenciados aspectosreferentesa: gestagéo, parto
e possiveis intercorréncias durante esses dois
eventos, desenvolvimento neuropsicomotor,
desenvolvimento da fala, presenca de sinais
pseudobulbares, ocorrénciade crisesepilépticase
dados concernentes a historiafamiliar.

Para avaliagdo psicoldgica foram utilizados
testes convenientes a faixa etéria, aplicados pelo
profissional dadrea. Os testes aplicados foram as
escalas deinteligénciaWechsler: WPPSI - Wisc-111
- WechslerIntelligenceScalefor Children-terceira
edicdo paracriancascom maisde seisanose WAIS
- R para os adultos (Wechsler, 2002).

Na avaliacdo fonoaudiol6gica os sujeitos
participantesdapesquisaforam avaliadosnaséreas
referentes a: vocabuléario, fonologia, sintaxe e
pragmética, através de testes e protocolo
envolvendo amostra de linguagem espontanea.

Para avaliagdo dalinguagem oral:

. figuras Teméticas do Yavas (Yavas et a., 1992)
paraaavaliacdo da producado fonol dgica;
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. Peabody PictureVocabulary Test (PPVT) - revised,
adaptacdo hispano-americana(Dunn e Dunn., 1986),

paraaavaliacéo do vocabul ario receptivo-auditivo.
Pelo fato desse teste ndo contemplar afaixaetaria
de S1, seu vocabulario foi avaliado por amostra;

. avaliagdo das Praxias articulatdrias e bucofaciais,
através do protocolo de Hage (2003);

. protocol o por amostradelinguagem paraavaliagéo
damorfossintaxe e pragmética, descrito em Hage e
Guerreiro (2001). Os critérios para a avaliacdo da
morfossintaxe foram: ndmero de ndcleos
predominantes na organizagao sintética daoragao,

tipo de omissbes, flexionamento nominal e verbal.

Ja para as habilidades pragméticas foram
considerados dois aspectos: habilidades

conversacionais (presenga de turnos simples e
expansivos, coerenteseincoerentes, predominancia
de turnos quanto a iniciar ou responder a
conversagdo) e funcgbBes comunicativas

(instrumental, heuristica, nomeacao, protesto,

informativa, interativa e narrativa).

FIGURA 1. Heredograma da familia estudada.

2 8B 4

Legenda: os nimeros|, Il e 11l indicam a geragdo aqual o individuo pertence; os
simbolos em negro indicam pacientes com clinica e neuroimagem compativeis
com PMG perisylviana e que foram examinados pela autora; os simbolos em
cinza indicam pacientes com clinica e neuroimagem que confirmam PMG
perisylviana, porém ndo foram avaliados pela autora.

Il - S1- PMG PS parietal posterior bilateral
Il - S2 - PMG PS difusa bilateral

Il - S3- PMG PS parietal posterior bilateral
Il - S4 - PMG PS parietal posterior bilateral
I-2 PMG PS difusa bilateral

I1-4 PMG PS frontal bilateral

I1-6 PMG PS Parietal posterior bilateral

Para avaliagdo dalinguagem escrita:

. prova de Consciéncia Fonoldgica (Capovilla e
Capovilla, 2003);

Oliveiraet a.
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. TDE - Teste de Desempenho Escolar (Stein, 1994)
para avaliar o desempenho escolar e sua
compatibilidade com a idade cronoldgica, em
criangas alfabetizadas até a sexta série.

A amostra de linguagem escrita dos sujeitos
com escolaridade superior a sexta série foi obtida
por meio de ditado, solicitagdo de elaboragéo de
texto edeleitura, ambosnarrativos. Paraissoforam
selecionados textos com graus diferentes de
complexidade, os quais foram utilizados de acordo

TABELA 1. Caracteristicas clinicas e de neuroimagem da familia estudada.

Sinais
Sujeitos Pseudo- Epilepsia
bulbares
S1 _ -
S2 + )
S3 - -
[ - -

com a escolaridade. Os critérios de andlise foram:
dominio ortogréfico e das regras basicas de
acentuacdo / pontuacdo no ditado; dominio
ortogréfico e das regras bésicas de acentuagdo /
pontuacdo, coeréncia e coesdo no texto
espontaneo; habilidadesparaaconversio grafema
/fonemaeentendimento naleitura. Ressalta-se que
aandlise da amostra escrita considerou o nivel de
escolaridade do sujeito e 0 uso que 0 mesmo tem
feito daescritaeleitura

Resultados

Exame RM

Neurol6gico

PMG Per Bilatera

Normal Posterior com
predominioaD
Normal PMG Per Bilatera
Difusa
PMG Per Bilateral
Normdl Posterior
Normal PMG Per Bilateral

Posterior

Legenda: + : presente; -: ausente; RM = ressonancia magnética de cranio; PMG = polimicrogiria; Per = perisylviana; D = direita.

TABELA 2. Descricao dos resultados da avaliagéo psicol ogica.

Sujeitos QI Tota Ql Verba QI Execucéo
S1 85 80 93
2 62-1D 57-1D 74 - limitrofe
3 95 97 95
A A 93 97
Legenda: QI: quociente de inteligéncia; ID: intelectual mente deficiente.
TABELA 3. Descrigéo dos dados de linguagem ordl.
Sujeitos Producéo Vocabulario Sintaxe Pragmatica A rt::::rljx eitagri as
Fonol6gica Receptivo e Buco-Faciais
( 408;105) sem alteracoes sem alteracOes sem alteragOes sem ateragOes sem ateracdes
2 distarbio f0n0I~og| co baixo inferior com altera_;c")& ~com altera(;c")es_ _ _ _
com productes enunciados simples habilidades conversacionais e dispraxia
(19 anos) h PPVT - 66 o ., g .
desviantes omissao de nucleos funcionais restritas
S3 sem alteraces medio alto sem alteragOes sem alteragOes sem ateragles
(15anos) PPVT - 107
A ~ médio baixo ~ ~ -
(8an09) sem alteragoes PPVT. 92 sem alteragOes sem dteracOes sem alteragOes
Legenda: PPVT - Peabody Picture Vocabulary Test.
Caracterizag&o das manifestagdes lingtiisticas de umafamiliacom Sindrome Perisylviana 397



TABELA 4. Descrigdo dos dados de linguagem escrita.

Provade Consciéncia

Sujeitos Fonol6gica

Leitura

Pré-Fono Revista de Atualizagdo Cientifica, v. 17, n. 3, set.-dez. 2005

Escrita

Aritmética

SIS 4/4

SiF: 2/4

R: /4

A: 34
S1 SeS: 4/4
(40 anos) SeF: 2/4
MS: 2/4
MF: 2/4

TS. 4/4

TF. 0/4

SiS: 4/4
SiF: 0/4
R: /4
A:2/4
SeS: 4/4
SeF: 4/4
MS: 2/4
MF: 3/4
TS. 0/4
TF. /4

(19 anos)

SiS: 4/4
SiF. 3/4
R: 3/4
A: 44
SeS: 4/4
SeF: 4/4
MS: 4/4
MF: 4/4
TS: 4/4
TF. 0/4

(15 anos)

SiS: 4/4
SF. 1/4
R: 2/4
A A:2/4
(8 anos) SeS: 4/4
SeF: 2/4
MS: 4/4
MF: 2/4
TS 4/4
TF. 0/4

dificuldades
(amostra)

dificudades significativas
(amostra)

sem
dificuldades
(amostra)

rendimento inferior

(TDE)

dificuldades
significativas
(amostra)

dificuldades
significativas
(amostra)

dificuldades
(amostra)

rendimento inferior
(TDE)

dificuldades significativas
(Amostra)

dificuldades
significativas
(amostra)

dificuldades
(amostra)

rendimento inferior
(TDE)

Legenda: TDE - Teste de Desempenho escolar; SiS: sintese silabica; SiF: sintese fonémica; R: rima; A: aliteragdo; SeS: segmentagao silabica; SeF:
segmentacdo fonémica; M S: manipulagéo sildbica; MF: manipulacéo fonémica; TS: transposi¢éo silabica; TF: transposi¢éo fonémica.
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Discussao

Diante do objetivo principal do estudo que éo
de descrever as manifestag@es linguisticas em
membros deumafamiliacom Sindrome Perisylviana
erelacionéd-las com exames de neuroimagem, alguns
aspectos importantes serdo apontados.

A Tabelal descreve osresultados daavaliagdo
neurol 6gica clinica e de neuroimagem dos quatro
sujeitosdafamiliaestudada. Os nossos resultados
mostraram que sinais pseudobulbares foram
encontrados apenas em um sujeito, a despeito de
todos apresentarem alteragdes corticais a
ressonancia magnética. Entende-se por sinais
pseudobulbares, dificuldades de succéo,
mastigacdo e degluticdo e sialorréia na primeira
infancia, assim como dificuldades ao exame
neurolégico clinico para assoprar, movimentar a
Iingua (protuséo e movimentos de elevar/abaixar) e
para a dissociagdo da movimentacéo facial
voluntéria. Como jarelatado durante aintrodugéo,
a Sindrome Perisylviana apresenta ampl o espectro
clinico, podendo envolver grausvaridveisdesinais
pseudobulbares, diplegiafacial, alteragdes de fala
e/ou linguagem, dificuldade de protruséo delingua
e epilepsia. Em um estudo com doze criangas
(Gropman et al., 1997), todas com polimicrogiria
perisylviana, sete (50%) apresentavam epilepsia,
variando no tempo, freqiiéncia e tipo de crises. O
fato desse estudo ter sido realizado em centros de
epilepsia pode justificar a alta freqliéncia dessa
manifestacdo. Com a ocorrénciade novos estudos
em diferentes populagdes, observa-se que a
epilepsia ndo é condicdo obrigatéria dessa
sindrome, e quando presente, é geralmente de facil
controle (Guerreiro et a., 2000).

Com relagdo aneuroi magem houve visualizagéo
de polimicrogiria perisylviana com extenséo e
localizagdo variaveis nos quatro sujeitos. Dostrés
irmaos(S2, S3, 4), doisapresentaram polimicrogiria
perisylviana parietal posterior bilateral (S3 e $4).
Montenegro et a. (2001) verificaram que de uma
série de dezessete sujeitos com sindrome
perisylviana, sete apresentavam polimicrogiria
restrita a area parietal da fissura de sylvius e
mostravam um quadro leve de alteragdo de fala e/
ou linguagem, enquanto que 0s outros dez
apresentavam comprometimento difuso em torno
de toda a fissura de sylvius e evoluiram com
alteragdes pseudobulbares e até mesmo epilepsia.
Esse comprometimento difuso foi encontrado em
S2, que apresentou ao exame de neuroimagem um
guadro de polimicrogiria perisylviana bilateral
difusa. Guerreiro et a. (2002) também observaram

Caracterizagéo das manifestagdes lingliisticas de umafamiliacom Sindrome Perisylviana

gue as criangas que apresentavam polimicrogiria
difusa em torno da fissura de sylvius tinham uma
clinicamanifestade DEL muito maisgrave, enquanto
gue as criangas que apresentavam polimicrogiria
limitada as éreas parietai s apresentavam pouca ou
nenhuma alteracdo de linguagem. O Unico sujeito
adulto da familia (S1) apresentou um quadro de
polimicrogiria perisylviana bilateral discreta com
predominio adireitaem regido posterior dafissura
de sylvius.

Em nosso estudo, S2 é o maisacometido ndo so
nas alteracdes de linguagem oral e escrita, mas
também no aspecto cognitivo e no sinal
pseudobulbar. Corroborando os achados da
literatura (Guerreiro et al., 2000; Hage e Guerreiro,
2001; Guerreiroet a., 2002; Branddo-Almeidaet al.,
2003), aimagem desse sujeito éamaisextensaentre
0s outros trés familiares. Por outro lado, S3 e 4
apresentaram uma imagem menos extensa, e
portanto um quadro clinico mais discreto, ou seja,
umaformamaislevedasindrome perisylviana. Vae
salientar que pacientes com polimicrogiria
exclusivamente nas regides parietais posteriores
apresentam mais freqlientemente histéria familiar
de sindrome perisylviana ou atraso de linguagem
(Brand&o-Almeidaet a ., 2003), aspecto confirmado
por trés sujeitos dafamilia estudada (S1, S3, $4).

A Tabela?2 descreve osresultados daavaliagdo
psicol 6gicados quatro sujeitosdafamilia. Sabe-se
queaaplicacdo detestesdeinteligénciaem criangas
com DEL associado a Sindrome Perisylvianaaponta
para uma discrepancia entre as habilidades
linguisticas e ndo-linguisticas (Hage e Guerreiro,
2001; Guerreiro et d., 2002). Em estudo realizado
pel osautores anteriormente, o quocienteintel ectual
(QI) de execucéo dos sujeitos situou-se numafaixa
de classificagdo bem melhor do que o QI verbal.
Algunssujeitos apresentaram um QI de habilidades
ndo verbais na faixa limitrofe. Uma das hip6teses
para explicar tais achados seria que os testes que
se propdem a avaliar capacidades ndo verbais, em
algum momento acabam envolvendo processos
linguisticos, o que falseiam os resultados obtidos.
Assim, sujeitos com DEL podem apresentar uma
sériedetranstornos ndo-verbais, como dificuldade
no desenvolvimento do jogo simbdlico,
hiperatividade, atencdo reduzida e algum
comprometimento cognitivo (Hage e Guerreiro,
2004). Em nosso estudo, S1 e S4 confirmam a
presencade um melhor QI de execugéo comparado
a0 QI verbal. Apesar de S2 ter apresentado valores
de QI baixo, ndo se apresentando dentro do

399



espectro de DEL, adiscrepanciaentre o quociente
verbal e de execugdo também foi observada.

As Tabelas 3 e 4 descrevem os resultados da
avaliacdo fonoaudiol 6gica, que como foi descrito
na metodol ogia envolveu aspectos da linguagem
oral eescrita. Valeressaltar que apesar dos sujeitos
S1, S3 e $4 ndo terem apresentado um distdrbio
fonol 6gico como o sujeito S2, eles apresentam um
histérico semelhante de atraso de linguagem,
iniciando oralidade por voltade trés, quatro anos.
Dentre os quatro sujeitos dafamiliaestudada, S3 e
SA apresentaram quadro linguistico semel hante: sem
alteragBes nalinguagem oral, mas com dificul dades
em leitura e escrita. Nessas atividades, observou-
se um pior rendimento de S4, que no momento da
avaliag8o cursavaasegundasériedo primeiro grau
de uma escola estadual, em comparagéo ao
rendimento de seuirm&o S3, aluno daprimeirasérie
do segundo grau, também de uma escola estadual .

Segundo Avila (2004), criangas com atraso de
aquisi¢cdo de linguagem persistente sdo de risco
paradesenvolverem desviosfonol égicosecriangas
com dificul dades de consciénciafonol 6gicasdo de
risco para apresentarem dificuldades de
alfabetizacdo. Portanto, criangas que ainda
apresentam problemas de linguagem ao chegarem
a etapa de alfabetizagdo sdo candidatas a
apresentarem alteragdes na escrita (Godoy, 2003).

Entretanto, h4 alguns casos em que apesar de
n&o mostrar alteracfes de linguagem, a criancaem
idade escolar demonstra dificuldades em aprender
o principio alfabético com dificul dades paradominar
0 cAdigo escrito no nivel ortogréfico, o que pode
ser exemplificado pelas manifestagdes linguisticas
apresentadas pelos irméos S3 e S4. As alteragoes
nas atividades deleiturae escritaapresentadas por
esses sujeitos sdo significativas, pois segundo as
associagoes internacionais de dislexia, os atrasos
no desenvolvimento de linguagem ou uma
dificuldade para aprender novos vocédbulos séo
apontados como possiveis fatores de risco para o
desenvolvimento do transtorno de leitura e escrita
(Avila, 2004).

Naavaliac8o de $4 observa-se que suasmaiores
dificuldades concentraram-se nos itens que
compdem aprovade consciénciafonol égica. Diante
dos aspectos discutidos na introdugéo, a relagéo
entre a consciéncia fonoldgica e a alfabetizagdo é
importante e deve ser considerada, visto que
criancas em idade pré-escolar com pobres
capacidades de consciéncia fonolégica tém
dificuldades para aprender o principio alfabético e
reconhecer palavras. Além disso, a consciéncia
fonol 6gicatambém é afetadapel o tipo deexperiéncia
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gqueacriancatem: pelo fato deterem pouco contato
com a cultura escrita € comum as criangas que
pertencem a classes menos favorecidas social e
culturalmente apresentarem menos oportunidades
dereflex@o linglistica (Freitas e Santos, 2003).

Osresultados daavaliagdo fonoaudiol 6gicade
S2 mostram comprometimento em todos os
aspectos avaliados. A extensdo e gravidade do
guadro clinico demonstram claramente uma
correlagcdo entre alteracGes de linguagem e
alteragdes de leitura e escrita, como € relatado na
literatura em quadros extensos de polimicrogiria.
N&o s6 aalteragdo cerebral, mastambém oresultado
da avaliagdo psicolégica contribuiu para o baixo
rendimento na avaliagdo de linguagem.

O Unico adulto avaliado (S1), mae dos outros
trés membros da familia, apresentou alteracdes
envolvendo atividades de leitura e escrita. Apesar
de S1 ter o segundo grau incompleto e ndo utilizar
a leitura e a escrita cotidianamente, suas
dificuldades s&o significativas (erros de coeséo,
trocas surda/sonorae muitasdisortografias), e ndo
podem ser justificadas apenas por falta de
oportunidade escolar.

Quanto a correlagdo dos achados da avaliagdo
de linguagem e neuroimagem, o perfil linglistico
de S2 é claramente justificado pela extenséo da
alteracdo cerebral aliado a seu déficit cognitivo.
Alguns sujeitos apresentam exame de imagem
normal e manifestagdes clinicas leves, sugerindo
que alteracbes muito sutis ainda ndo possam ser
detectadas pelatecnol ogia atual de neuroimagem.
O inverso também pode ocorrer, visto que muitas
criangas sem alteracOes de linguagem podem
apresentar atipicidadescerebrais (Befi-Lopes, 2004).
Assim, tais atipicidades cerebrais devem ser
consideradas fatores de risco para o
desenvolvimento do distarbio, mas sua natureza,
gravidade e persisténciapodem ser provavel mente
influenciadas por fatores ndo biol 6gicos, como por
exemplo a estimulagdo do ambiente e interacfes
socioculturais. Além disso, o fato dealgunssujeitos
dessafamiliaapresentarem alteragdes cerebrais sem
manifesta¢des clinicas evidentes, pode ser
explicado também pelo fato do cérebro ser um
sistema funcional, isto é, seu funcionamento é o
resultado da atividade coordenada de muitos
modulosdiferentes, e cadaum empregasuapropria
forma de processar, independentemente da
atividade dos outros.

Sabe-se que amaioriados processos complexos,
como a producéo de fala e o0 processamento da
linguagem, é o resultado de muitas interagbes
cerebrais, ou sgja, ndo ha uma maneira simples de
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relacionar a funcéo de um fragmento de tecido
cerebral destruido com afalta de habilidade que o
paciente parece apresentar como resultado daleséo.
Assim, o conhecimento adquirido sobre o papel de
certas regiGes do cérebro valendo-se de efeitos de
lesBes cerebrais é extremamente valioso, porém,
aindaexperimental emuito maisutil em combinagéo
com o conhecimento das fungdes cerebrais obtido
por outras vias (Shaywitz et al., 2001).

Conclusao

O estudo verificou apresencade distlrbios de
linguagem co-ocorrendo com alteracdes naleitura
e/ou escrita em membros de uma mesma familia,
como vém apontando pesquisas sobre 0 assunto,
citadas na introducgéo do trabalho. A presenca de
alteragBes de linguagem em familias, associadas a
constatacdo de alteracbes no desenvolvimento
cortical por meio de neuroimagem traz importantes
informagdes sobre as relagbes complexas entre
cérebro e fungdes mentais, assim como aponta a
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