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Complicacdes neurologicas em anemia falciforme: avaliacdo neuropsicologica do
desenvolvimento com o NEPSY

Neurological complications in sickle cell anemia: a developmental neuropsychological
assessment using NEPSY

Samantha Nunest! Estudo de caso de duas criangas portadoras de anemia falciforme, com complicag¢oes
Denise L. Miranda® neurologicas. Utilizou-se uma ampla bateria neuropsicologica - NEPSY. Uma crianga
ise L. Miranda apresentou acidente vascular cerebral com paresia de hemicorpo esquerdo, e a outra,
Aline T. Reis* ataque isquémico transitorio. As avaliagdes neuropsicologicas demonstraram que havia
Alice Maria S. Gramacho® extenso prejuizo cognitivo no primeiro caso, em contraste com comprometimento leve
no segundo. Baixas pontuagdes nas fungoes de atengdo visual, memoria operacional,
linguagem, flexibilidade cognitiva, habilidades sensorio-motora, visoespacial e viso-
Nayara Argollo® construtiva. Rebaixamento intelectual e no desempenho académico foram encontrados
no paciente que sofreu o acidente isquémico. A crianga que foi acometida por ataque
isquémico transitorio apresentou dispraxia motora e oromotora, diminui¢do da atengdo
visual e memoria verbal. Estes achados corroboram com os dados encontrados na
literatura e reforcam a relevincia de conhecer a tipologia destas alteragdes para
intervir precocemente na deficiéncia cognitiva, minimizando as repercussoes no
desenvolvimento cognitivo, académico e psicossocial. Rev. Bras. Hematol. Hemoter.
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Introdugao A consequéncia do efeito cumulativo destas complicagdes é

o funcionamento intelectual rebaixado, a diminuigdo do

As complicagdes neurologicas da anemia falciforme rendimento académico,’ ou abandono escolar, que reper-

(AF) sdo causadas pelo acidente vascular cerebral (AVC), cutirdo na possibilidade destes individuos obterem melhor

ataques isquémicos transitorios (AIT), infartos cerebrais inser¢do no mercado de trabalho, além do resultante sofri-
silenciosos e diminui¢do do desempenho neuropsicologico. mento psicoafetivo.
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Criangas com AF necessitam de investiga¢dao neuro-
logica com ressondncia magnética do cranio (RMC),
ultrassonografia transcraniana com Doppler e medidas de
desempenho neuropsicologico.! Estas avaliagdes devem ser
transcritas para uma intervengao cognitiva que vise melhorar
o desempenho escolar e abrandar as suas consequéncias.

O objetivo deste artigo ¢ relatar dois estudos de caso
de criancas com AF e complicagdo neurologica, avaliadas
por uma ampla bateria neuropsicoloégica— NEPSY: Avaliacao
Neuropsicologica do Desenvolvimento,” recentemente
traduzida e adaptada para a lingua portuguesa.’

Relato de Caso

Caso 1 (Cl1)

Paciente do sexo feminino, 8 anos de idade, destra,
mulata, diagnostico de AF aos 4 anos. A genitora usou alcool
e fumo na gestagdo. Parto vaginal, a termo (pesou 3.500 g);
taquipneia transitoria. Desenvolvimento neuropsicomotor
(DNPM) nos parametros da normalidade. Infecgdes
respiratorias nos primeiros anos de vida e uso de acido folico
apos o diagnodstico. Aos 6,5 anos, hemiparesia esquerda
subita, sendo diagnosticada isquemia no territorio da artéria
cerebral média direita pela RMC e, deste entdo, instituido
tratamento com transfusdes de concentrado de hemacias,
uma bolsa/més. Na época da avaliagdo, estudava em escola
municipal, ndo estava alfabetizada, repetia a 2% série.
Apresentava dificuldade em leitura, escrita e calculo. O pai,
serralheiro, concluiu o ensino médio (EM), e a mae, dona de
casa, estudou até a 4" série (Tabela 1). Dois irmdos sem AF.
QI estimado foi médio inferior. Resultados da avaliagdo
neuropsicologica encontram-se na Tabela 2.

Caso 2 (C2)

Paciente do sexo masculino, 8 anos e 10 meses de idade,
destro, negro, diagnoéstico de AF ao nascimento. Mae
portadora de AF. Gravidez e parto vaginal sem intercorréncias
(pesou 2.850kg); DNPM dentro dos marcos; uso de acido
folico a partir de um ano de idade. Aos 4 anos, internado com
quadro sugestivo de AVC, com envolvimento motor global,
pior em membros inferiores, com duragao de 72 horas ¢ lenta
recuperacdo. A RMC afastou isquemia e hemorragias. Diag-
nosticado AIT. No periodo da avaliagdo neuropsicologica,
cursava a 3* série do ensino fundamental (EF) em escola
particular. Genitor com EF incompleto, montador de moveis;
genitora com EM completo, dona de casa. Um irmao sem AF
(Tabela 1). QI Estimado médio superior. Dados da avalia¢ao
neuropsicologica constam na Tabela 2.

Discusséo
Distlrbios cognitivos sutis sdo detectados apenas

mediante a avaliagdo neuropsicologica. O objetivo do artigo
foi descrever dois pacientes com AF, um com franco quadro

Tabela 1. Caracteristicas gerais dos casos clinicos

Caracteristica Caso 1 Caso 2
Sexo feminino masculino
Idade (anos, meses) 8a2m 8a 10m
Classe socioecondmica C C
Escolaridade da mae 4 1
(anos de estudo)
Discrepancia série-idade

1 0
(anos de atraso)
Estimativa de QI 80 15

(escore ponderado)
1. ABEP*

de AVC isquémico e outro com AIT. O Cl apresentava
diagnostico neurologico de hemiplegia esquerda secundaria
e dificuldades de aprendizagem, e¢ o C2 em queixas cogni-
tivas.

No QI Estimado (QIE)*¢ para triagem intelectiva, C1
apresentou quociente dentro da variagdo de dois desvios-
padrdo, mas na faixa inferior da normalidade, e C2, na faixa
médio-superior. O QI ¢ preditor de desempenho académico’® e
isto corrobora com as queixas de dificuldade de aprendizado
do primeiro caso. A inteligéncia sofre influéncia de compo-
nentes genéticos e ambientais.” Neste contexto, ambos intera-
giram: a doenga cronica, a anemia, 0 AVC isquémico, a baixa
escolaridade materna e condi¢des académicas desfavoraveis.
C2, apesar do fator genético negativo, apresentava fatores
protetores (maior escolaridade materna’ e frequentava escola
particular). Sem avaliagdo pré-morbida nao se pode inferir
sobre QI anterior. A classe socioecondmica, similar nos dois
casos, possivelmente nao influenciou esta diferenca.

O QI podera variar conforme o grau de comprometimento
neurologico. Watkins et al.® compararam o funcionamento
intelectivo de criangas com AF e infarto clinico, infarto silen-
cioso, e sem infarto, com controles saudaveis, e verificaram
que aquelas com infarto clinico tiveram os menores escores,
que foi confirmado por outros estudos.! Investigagdes com-
parativas entre criangas com AIT ndo t€ém sido publicadas.
Conhecer o escore do QI ndo informa sobre as habilidades
potenciais ¢ limitagdes das fungdes cognitivas do individuo.
A avaliagdo neuropsicologica pretende, entre os seus
objetivos, responder a esta questdo.

As avaliagdes neuropsicologicas foram realizadas com
o NEPSY,? uma bateria neuropsicologica que analisa cinco
areas cognitivas: 1) Ateng¢@o/Funcdes Executivas (AFE - 6
subtestes); 2) Linguagem (LGM - 6 subtestes); 3) Fungdo
Sensoério-motora (FSM - 6 subtestes); 4) Processamento viso-
espacial (PVE -4 subtestes); 5) Aprendizado e Memoria (APM
- 5 subtestes). Os subtestes sdo agrupados em Partes Central
e Expandida. A primeira utilizada para diagnostico inicial e,
conhecendo-se os pontos fracos e fortes da cognigdo,
complementada com os subtestes da Parte Expandida.
Criangas com AF devem ser avaliadas de forma ampla, uma

182




Nunest S et al

Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2010;32(2):181-185

Tabela 2. Escores dos subtestes da Bateria NEPSY

Dominios
(escore ponderado - 100 + 10**/percentil) Caso 1 Interpretacéao Caso 2 Interpretagdo
Subteste
(escore ponderado - 10 + 3**)
Atencao/Fungdes Executivas 63/1 Abaixo 98/45 Média
Torre 9 Média 12 Acima
Central Atengao auditiva 3 Muito abaixo 11 Média
Atencao visual 3 Muito abaixo 6 Abaixo
Partes i - .
Estatua 26-75* Média >75* Acima
Expandida  Fluéncia em desenhos 2 Muito abaixo 7 Limitrofe
Batendo na mesa >75* Média 11-25* Abaixo
Linguagem 74/4 Muito Abaixo 95/37 Média
Processamento fonoldgico 4 Muito Abaixo 9 Média
Central Velocidade de nomeacao 8 Média 10 Média
Partes Compreendendo instrugéo 5 Abaixo 9 Média
Repetindo pseudopalavras 14 Acima 11 Média
Expandida Sequéncias oromotoras <2 Muito Abaixo 3-10* Muito abaixo
Fluéncia verbal 5 Abaixo 12 Acima
Funcgédo Sensorio-motora 65/1 Muito abaixo 7716 Abaixo
Tocando a ponta dos dedos 4 Muito abaixo 8 Média
Central Imitando posi¢des da mao 5 Abaixo 10 Média
Preciséo visuo-motora 6 Abaixo 3 Muito abaixo
Partes Sequéncias motoras manuais 11-25* Abaixo 26-75* Média
E . Discriminando dedos (Dominante) 11-25* Abaixo 26-75* Média
xpandida
Discriminando dedos <2 Muito abaixo 26-75* Média
(N&ao-dominante)
Processamento Visuoespacial 57/0,1 Muito abaixo 82/10 Limitrofe
Copiando desenhos 2 Muito abaixo 7 Limitrofe
central  piechas 3 Muito abaixo 8 Média
Partes X Construindo com blocos 4 Muito abaixo 8 Média
Expandida ) . . -
Encontrando caminhos 3-10* Muito abaixo 26-75* Média
Aprendizado e Meméria 91/27 Média 86/18 Limitrofe
Memodria para faces 8 Média 9 Média
Central Memoria para nomes 6 Abaixo 7 Limitrofe
Partes Memoéria narrativa 12 Acima 8 Média
. Repetindo frases 3 Muito abaixo 6 Abaixo
Expandida . - -
Aprendendo uma lista 10 Média 9 Média

* Percentual; ** Média + Desvio-padrao dos Escores Ponderados do NEPSY

vez que diversas fungdes podem estar prejudicadas ou
sujeitas a comprometimento, durante a evolugdo da doenga.

C1 apresentou baixos escores em todos os dominios,
exceto em APM. Nos dominios FSM e PVE, os resultados
estiveram rebaixados, demonstrando comprometimento
global. Esta paciente sofreu infarto em hemisfério direito (HD),
cujas fungdes incluem o PVE (ndo verbal). Esta lltima integra
a entrada visual com a saida motora, permitindo a realizagao
de copias, desenhos, construgdes, etc. E responsavel pelo
julgamento espacial sem saida motora, como perceber
distancias e diregdes, usando como referéncia o proprio
corpo. Estas habilidades sdo importantes para o aprendizado
académico formal. A hemiparesia explica o baixo desempenho
sensorio-motor.

C2 também apresentou os piores resultados nestes dois
dominios. O rebaixamento na FSM deveu-se a Precisao Viso-
motora (avalia velocidade e precisdo da coordenagao refinada
da mao dominante). Este baixo desempenho possivelmente
contribuiu para o escore rebaixado em Copiando Desenho
(exige saida motora), assim como o subteste do dominio AFE,
Fluéncia para Desenhos. A coordenagdo oromotora (subteste
Sequéncias Oromotoras) também apresentou baixa por-
centagem, sugerindo que a dispraxia envolveu o movimento
orofacial. Resumindo, C2 tinha dispraxia leve global, envol-
vendo atividades de lapis e papel, muito utilizadas em tarefas
escolares, ¢ dispraxia oromotora.

Pesquisas sobre as habilidades visoespacias e senso-
rio-motoras em criangas com AF tém resultados conflitantes,
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e, em sua maioria, investigadas separadamente. Armstrong
et al.? encontraram rebaixamento no desempenho viso-motor
em criangas com infarto clinico comparadas com aquelas com
infarto silencioso ou sem infarto. Entretanto, Brown et al.'°
em estudo semelhante, ndo encontraram diferengas.

A FSM e a LGM séo os pilares do desenvolvimento
cognitivo. Facilidades ou dificuldades nestas areas influen-
ciardo outros dominios. C1 obteve baixa pontuagdo nos
subtestes de linguagem expressiva (disfasia de expressao).
Esta ¢ uma funcdo do hemisfério contralateral ao lesado
neste paciente, sugerindo que o hemisfério esquerdo tam-
bém estava comprometido. Ambos os pacientes obtiveram
baixo desempenho na memoria verbal (Repetindo Frases —
memoria operacional € Memoria para Nomes — memoria
verbal de curta ¢ longa dura¢do). De acordo com
Berkelhammer et al.,'! em revisio sobre o tema, os estudos
sugerem que os déficits em LGM estdo relacionados a
lateralizagdo e ao volume da lesdo. C1, com infarto no HD,
apresentou sinais de comprometimento a esquerda. Supde-
se que este tenha sido secundario a infartos silenciosos
pos-infarto clinico, ou a danos fisiologicos provenientes a
doenca cronica, com impacto negativo no desenvolvimento
da linguagem."

As fungdes cognitivas mais tardiamente amadurecidas
na crianca sao AFE, que influenciam e sdo influenciadas
por outras fun¢des. FE sdo processos complexos usados
para dirigir o comportamento a determinado objetivo e
incluem: inibi¢do, planejamento, organizacdo, processa-
mento mental sequencial, monitoramento da resposta,
tomada de decisdo, julgamento, raciocinio, flexibilidade
mental e memoria operacional,’ sob o direcionamento da
atencdo. Os dois casos apresentaram rebaixamento neste
dominio. C1 com desaten¢do visual ¢ auditiva (Atengdo
Visual e Atengdo ¢ Conjunto de Respostas Auditivas), e
rebaixamento da flexibilidade mental, organizacdo e
categorizacao (Fluéncia para Desenhos e Fluéncia Verbal),
com preservagao da inibi¢cdo (Estatua e Torre) e do
planejamento (Torre). A desatencao visual de C2 prova-
velmente contribuiu para os prejuizos nas tarefas viso-
motoras, uma vez que a entrada visual e o PVE encontraram-
se preservados (Flechas e Encontrando Caminhos). O baixo
desempenho em Batendo na Mesa pode ser explicado pela
dispraxia. Os déficits em AFE relacionam-se com a presenca
e a gravidade da les@o. Podem ser encontrados em até 53%
das criangas com infarto silencioso e em 13% daquelas sem
infarto.” LesOes frontais ou parietais prejudicam a atengao.
Nos casos, predominam desatengdo sem grande impacto
nas FE, sugerindo envolvimento posterior do HD.

Concluindo, a analise neuropsicologica dos pacientes
demonstrou alteracdo em varios dominios cognitivos,
envolvendo fungdes de ambos os hemisférios cerebrais: grave
em C1 (dificuldades visoespaciais e de linguagem) e leve em
C2 (dispraxia motora e oromotora, desatengao visual). C1 ja
cursava com dificuldades escolares e C2 era de risco para
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futuro prejuizo académico, devido ao aumento das exigéncias
escolares ou surgimento de novas desabilidades. A inter-
vengdo neuropsicologica para tratamento e prevengdo foi
indicada nos dois.

Por tratar-se de doenca hematovascular cronica e
evolutiva, pacientes com AF necessitam de avaliagdo neuro-
psicologica periddica e acompanhamento regular. Como as
auséncias escolares, ocasionadas por internagdes recor-
rentes, sdo frequentes, a participagdo em programas de
inclusdo socioeducacional deve ser indicada. Conhecer a
tipologia das alteragdes e da deficiéncia cognitiva favorece a
aplicacdo de medidas preventivas e a possibilidade de
intervencdo precoce, minimizando as repercussdes das
complicagdes neuroldégicas no desenvolvimento cognitivo,
académico e psicossocial.

Abstract

This is a case study of two children with sickle cell anemia and
neurological complications. An extensive series of neuropsychological
tests - NEPSY was used in the evaluation of the children. One child
had suffered an ischemic stroke with left hemiparesis and the other,

transient ischemic attack. The neuropsychological assessment
showed extensive cognitive damage in the first case, in contrast to
mild impairment in the second. Low scores were found for tasks of
visual attention, operational memory, language, cognitive flexibility
and for sensory-motor, visuospatial and visuoconstructive skills.

Low intellectual and academic performance was found in the patient
who suffered ischemic stroke. The child who suffered transient
ischemic attack showed motor and oromotor dyspraxia, and
decreased visual attention and verbal memory. These findings

corroborate published data and reinforce both the importance of
identifying the types of changes in patients and providing early
intervention when there is any learning disability, thereby minimizing
the impact of neurological complications during cognitive, academic
and psychosocial developmen. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2010;

32(2):181-185.

Key words: Stroke; ischemic attack, transient,; anemia, child.
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