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RESUMO

A anemia falciforme (AF) é reconhecida como um problema global de saude
publica pela Organizacdo Mundial de Saude (OMS), associado a alteracfes
fisiolégicas e cognitivas. Ha registros de maiores dificuldades académicas em
estudantescom AF, quando comparados com os da mesma faixa etariasem este
guadro clinico, bem como de déficits na memadria operacional, velocidade de
processamento e outros componentes cognitivos relevantes para o
desenvolvimento de habilidades aritméticas. Pesquisas sobre avaliacdo
cognitiva de estudantes com AF no cenério internacional indicam dificuldades de
aprendizagem no geral e em matematica, sendo esta Gltimapouco investigada
no Brasil. Assim, o0 estudo avaliou as capacidades cognitivas e o
desenvolvimento na aprendizagem de habilidades aritméticasde estudantes do
Ensino Fundamental entre 6 e 11 anos diagnosticados comAF. A metodologia
incluiu umtotal de 50 participantes, entre Grupo Clinico (n=25)e Grupo Controle
(n=25), sendo este ultimo representado por criancassaudaveis. Os participantes
de ambos os grupos foram avaliados individualmente quanto as capacidades
cognitivas: memoria operacional, memoria visuoespacial, velocidade de
processamento, coordenacdo motora fina, visdo de cores e habilidades
aritméticas. A execucdao do estudo incluiuos instrumentos: N-Back Visual; Teste
Figuras Complexas de Rey; FDT — Teste dos Cinco Digitos; Teste dos Nove
Pinos; Farnsworth Lanthony Combined D-15 Test e Caderno de Atividades
Aritméticas, sendo este ultimo elaborado para essa investigacdo. Além da
aplicacdo dos instrumentais, foi realizada uma entrevista com a neurologista
responsavel pelarealizacdo doexame Dopplernascriancas participantes com AF
e um estudode caso comumacriancade 11 anos, avaliada pela primeira vez aos
6 anos, quando voluntaria da pesquisa de Mestrado da proponente. Os
resultados obtidos através dos instrumentos foram analisados de acordo com
seus respectivos manuais técnicos, bem como a anélise dos programas
estatisticos SPSS (versdo 25.0) e Factor Analysis (versdo 11.05.01). O Grupo
Clinico apresentou desempenho significativamente inferior (p<0,05) quando
comparado com o Grupo Controle, em memdria operacional e motricidade fina,
ambos para tempo de execucdao; velocidade de processamento; visdo de cores

dessaturadas, com maior indice de confusao, além de habilidadesaritméticas na



pontuacao geral. Ao observar os resultados por grupo e faixaetaria, a analise ndo
revelou diferencas significativas, as quais podem estarrelacionados ao tamanho
reduzido da amostra. No que se refere as correlacbes entre as avaliacdes
neuropsicolégicas e aritméticas, nas criancas com AF, registram-se déficits
identificados para velocidade de processamento, memaoria operacional, memaoria
recente e memoria visuoespacial. Investigacdes desta natureza podemauxiliar na
compreensaodos comprometimentos cognitivos de estudantes com AF, no
decorrer do desenvolvimento e contribuir na construcdo de estratégias nos
campos neuropsicolégico e pedagogico que atendam as peculiaridades desse
grupo.

Palavras-chave: anemiafalciforme;habilidades aritméticas; avaliacdo cognitiva;

desenvolvimento cognitivo.



ABSTRACT

Sickle cell anemia (SCA) is recognized as a global public health problem bythe
World Health Organization (WHO), associated with physiological and cognitive
changes. There are records of greater academic difficultiesin studentswith SCA,
when compared with those of the same age group withoutthis clinical condition;
as well as deficits in operational memory, processing speed and other relevant
cognitive components to the development of arithmetic skills. Research on
cognitive assessment of students with SCA in the international scenario indicates
learning difficulties in general and in mathematics, the latter being little
investigated in Brazil. Thus, the study assessed the cognitive abilities and
developmentin learningarithmetic skills of Elementary School students between
6 and 11 years olddiagnosed with SCA. The methodology included a total of 50
participants, between the Clinical Group (n=25) and the Control Group (n=25),
the latter represented by healthy children. Participants in both groups were
individually assessed for cognitive abilities: working memory, visuospatal
memory, processing speed, fine motor coordination, color vision and arithmetic
skills. The execution of the study included the instruments: N- Back Visual; Rey's
Complex Figures Test; FDT — Five Digits Test; Nine HolePeg Test; Farnsworth
Lanthony Combined D-15 Test and Arithmetic Activities Book, the latter being
prepared for this investigation. In addition tothe application of the instruments, an
interview was carried out with a neurologist responsible for performing the
Doppler examination in the participating children with SCA and a case study with
an 11-year-old child, evaluatedforthe firsttime at the age of 6, when sheintended
the investigation of the proponent’s master. The results obtained through the
instruments were analyzed according to their respective technical manuals,as
well as the analysis of the statistical programs SPSS (version 25.0) and Factor
Analysis (version 11.05.01). The Clinical Group showed significant results (p<
0.05) when compared to the Control Group, in working memory and fine motor
skills, both for execution time; processing speed; desaturatedcolor vision, with a
higherconfounding index,in addition to arithmetic skills in the overall score. When
observing the results per group and age group, the analysis did not reveal
significant differences, which may be related to the small sample size. Regarding

correlations between neurocognitive and arithmeticassessments, in children with



SCA, deficits in processing speed, working memory, recent memory and
visuospatial memory were identified. Investigations of this nature may help
understand the cognitive deficits of students with SCA in the course of
development and contribute to the construction of strategies in the
neuropsychological and pedagogical fields that meet the peculiarities of this
group.

Keywords: sickle cell anemia; arithmetic skills; cognitive assessment; cognitive

development.
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1 INTRODUCAO

Esta pesquisa resulta do interesse em investigar a populacdo de criancas
escolares diagnosticadas com a patologia Anemia Falciforme (AF), no estado de
Pernambuco, por ser um dos locais com maior incidéncia de casos, no Brasil, por
nascidos vivos.

A importancia de estudos com essa populacdo no ambito da Psicologia
Cognitiva, consiste no potencial comprometimento do carater genético que afeta a
capacidade dos glébulos vermelhos transportarem oxigénio ao organismo, associada
a complica¢cBes neuroldgicas, incluindo Acidente Vascular Cerebral (AVC), Infarto
Cerebral Silencioso (ICS) e comprometimento cognitivo, fatores que podem afetar
significativamente a qualidade de vida dos portadores (STOTESBURY et al., 2022).

Pesquisas atuais (CASTRO, 2022; CASTRO; VIANA, 2019; NUNES et al.,
2016) sugerem que o AVC pediéatrico se associa a uma reducado no funcionamento
intelectual e, deste modo, crian¢as com este quadro clinico podem ser vulneraveis
para déficits em desempenho na matematica. No caso de pacientes com AF e sem
histérico clinico de AVC ha registros que evidenciam estreitamento cortical bilateral e
de menor integridade da substancia branca?l, como resultado dos efeitos da hipdxia
cronica nas regides fronto-parietais que afetam o funcionamento executivo (CHOI et
al., 2019; DOWNES et al., 2018a; KAWADLER etal., 2015).

Esses achados enfatizam o impacto da doenca na aprendizagem e sugerem
gue o rastreio rotineiro do funcionamento cognitivo deve ser um elemento necessario
do tratamento integral para criangcas com desenvolvimento atipico (SILVA et al., 2015).

No estado de Pernambuco, verificou-se neste grupo clinico em idade escolar,
déficitexpressivo em funcdes relevantes para a aprendizagem matematica, tais como
memoria operacional e velocidade de processamento (DIAS, 2017), o que reforca com
investigacOes internacionais (BURKHARDT et al., 2016; HARDY et al.,, 2021,
PRUSSIEN et al., 2021; RAJEDRAN et al., 2016). Estes estudos indicaram prejuizos

cognitivos, principalmente nas funcdes executivas e habilidades visuoespaciais.

1A substancia branca é composta pormilhdes de feixes de axonios (fibras nervosas) que conectam neurdniosem
diferentes regides do cérebro em circuitos funcionais. A cor branca deriva do isolamento elétrico (mielina) que
reveste 0s axdnios. A mielina é essencial para a transmissdo de impulsos elétricos em alta velocidade, e seu dano
pode prejudicar a condugdo e, consequentemente, as funcdes sensoriais, motoras e cognitivas (FIELDS, 2010).
Para ressaltar a importancia desse sistema de fibras, pode-se dizer que em termos morfométricos corresponde a
cerca da metade do volume do cérebro (ENGELHARDT; MOREIRA, 2008).
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Em Pernambuco n&o haviaregistro de investigacdes cognitivas nos pacientes
com AF até 2016, sendo o estudo realizado pela proponente (DIAS, 2017) pioneiro no
ambito regional, pois apresentou subsidios sobre aspectos cognitivos de criancas
portadoras de AF para a equipe de medicina e psicologiado HEMOPE. Ressalta-se
qgue por investigar criancas diagnosticadas com a patologia AF, em local onde essas
realizam o tratamento na cidade do Recife, a pesquisa exigiu pareceres técnicos de
dois Comités de Etica: um da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE) e outro
da Fundacédo de Hematologia e Hemoterapia de Pernambuco (HEMOPE), para
analise especifica dos casos clinicos atendidos nolocal e sob supervisdo e apoio do
setor de Psicologia.

Ademais, arealizacdo desta pesquisaé relevante para os estudosnacionais no
campo da psicologia cognitiva com esta populacdo brasileira, pois verifica-se a
escassez de publicagfesacerca da tematica (DIAS; NOGUEIRA, 2019). Por exemplo,
as informacdesrelacionadas ao desempenhoemuma tarefa executivaque reflita uma
atividade cotidiana em sala de aula, podem fornecer informacfes importantes e
recomendacfes praticas para professores (DOWNES et al.,, 2018) e gestores
escolares com alunos diagnosticados com AF. Entretanto, a publicac&o de pesquisas
com dados sobre o desempenho académico destes estudantes apresenta-se restrita,
incluindo em pré-escolares, bem como insuficiénciade discussfes naliteratura acerca
de fatores protetivos, direcionadas a intervenc¢des cognitivas (treino ou estimulacao,
por exemplo) e pedagdgicas (DEOTTO et al., 2018; HEITZER et al., 2022).

Em 2010, a Organizacdo Mundial de Saude (OMS) divulgou metas de gestao
de salde e estabeleceu aquelasa serem alcancadasem paises com poucos recursos
para o controle e gestdo da AF. No entanto, essas ainda precisam ser traduzidas em
acOes eficazes que favorecam parcerias publico-privadas ativas e sustentaveis para o
desenvolvimento de programas, através de intervencdes integradas aos sistemas de
saude existentes e que 20 articulem unidades de salde primaria a centros
especializados (MBURU; ODAME, 2019).

Nesse sentido, compreende-se a relevancia da mobilizagdo dos grupos que
atuam com essas criancas, incluindo os cuidadores familiares e o Estado, o que pode
resultar em politicas publicas, as quais possibilitem estratégias eficazes para reduzir
impactos da doenca no desenvolvimento cognitivo das criangas com AF. Deste modo,
tornam-se relevantes investimentos que abranjam desde processos formativos até

inclusdo de testes e equipamentos neuropsicolégicos em ambientes publicos
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hospitalares que integrem a rede do Sistema Unico de Satde (SUS).

Embora poucas pesquisas abordem os fatores que predizem o desempenho
académico napopulacdo com AF, principalmente no ambito da matematica, evidencia-
se que as intervencdes podem contribuir para superar dificuldades escolares. Isso
ocorre porque, intervencdes precoces aplicadas adequadamente, permitem avancos
quando realizadas nos estagios iniciais deste tipo de dificuldade (CORSO;
DORNELES, 2014; PETERSON et al., 2021).

Em geral, os limites e dificuldades para aquisi¢cao de conhecimento matematico
relacionam-se diretamente a restricbes no processo cognitivo das habilidades
aritméticas; na compreensao para conceitos numeéricos simples e no entendimento de
procedimentos matematicos. Nesse sentido, observa-se que as diferencas individuais
na aritmética sdo mais faceis de verificar em criancas que frequentam a escola e
realizam testes de matematica (DOWKER, 2019). Assim, a tarefa do pesquisador na
area de cognicao inclui detalhar a andlise investigativa sobre déficits, pois previne
erros na intervencgdo e no diagnostico (HAASE et. al, 2012).

Ressalta-se que a avaliagdo cognitivanas criancas com AF € pertinente quando
0 exame neurologico constata alteracdes nas imagens de Ressonancia Magnética
(RM). Da mesma forma, exige-se esta aten¢do nos casos em que ndo haevidéncias
de anormalidade nos exames de neuroimagem (BOEHME et al., 2019; KING et al.,
2014; LAND et al, 2014). Acrescente-se, ainda, a necessidade de ampliar esse tipo de
investigagdo incluindo, por exemplo, a meméria visuoespacial e a aprendizagem
aritmética com a utilizacao de técnicas neuromodulatorias, como a 21 Estimulacdo
Transcraniana por Corrente Continua (ETCC).

No caso desta pesquisa, a ETCC foi pensada, inicialmente, e excluida como
método interventivo, uma vez que a equipe técnica responsavel pelo Parecer do
Comité de Etica do HEMOPE recomendou o veto, ja que o estudo inclui um grupo de
criangcas com alto potencial de desenvolver AVC e com caracteristicas clinicas de
anemia hemolitica, processos inflamatorios vasculares e atraso no desenvolvimento.
Além disso, destacou-se a falta de uma legislacdo especifica que autorize ao
profissional psicélogo aplicara ETCC; exigéncia de curso de pronto-socorro por parte
do aplicador e presenca de um médico especialista na sala de aplicacdo, questdes
estas que requerem maiores reflexdes em estudos posteriores.

Compreende-se, portanto, que ao investigar a AF na infancia e realizar

intervengBes no ambito da cognicdo nesta etapa da vida, é possivel (i) auxiliar no
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mapeamento de alteracbes cognitivas associadas a doenca e (ii) verificar os efeitos
longitudinais nas habilidades cognitivas das criancgas, o que colabora para reduzir as
dificuldades desses aprendizes em suas dinamicas escolares (COELHO et al., 2014;
LONGORIA et al., 2022; LORENCINI; PAULA, 2015).

Ao considerar o momento pandémico atual, em decorréncia do coronavirus da
sindrome respiratoria aguda grave 2 (SARS-CoV-2), causador da COVID-19, héa
fatores desconhecidos no que se refere ao impacto na morbidade e mortalidade de
pacientes com AF. A partir de relatos de casos publicados, ndo esta evidenciado se
esta patologiaaumentao risco de infec¢do por COVID-19 (MENAPACE; THEIN, 2020;
KEHINDE; OSUNDIJI, 2020).

Publicacbes recentes da area de salde debatem sobre possiveis estratégias
para otimizar o manejo de pacientes com AF durante a pandemiado novo coronavirus
(MENAPACE; THEIN, 2020; TAHER et al., 2020). Os hematologistas que cuidam de
pacientes com AF realizaram a transicao para a telemedicina, no intuito de reduzir a
exposicao desnecesséria ao virus em ambientes de saude (NOISETTE, et al., 2021),
sendo uma opcdo viavel para aumentar o acesso aos cuidados de criancas e
adolescentes com AF (REEVES et al., 2022). As equipes clinicas também incluiram
triagem por 22 telefone para avaliar os sintomas de COVID-19 antes de uma visita
agendada, triagem antes da entrada fisica, incluindo temperatura, medicdo e
avaliacdo de sintomas e distanciamento fisico em areas de espera (ROY et al., 2020).

Em face do exposto, esta tese justifica-se pela auséncia de pesquisas
nacionais, na area cognitiva, que investiguem estudantes portadores de AF e a
aprendizagem aritmética, direcionadas ndo somente para 0 mapeamento das funcdes
cognitivas, mas também na elaboracdo de materiais pedagogicos que auxiliem a
identificar dificuldades especificas no campo da matematica. No caso desta
investigacdo foi elaborado o Caderno de Atividades Aritméticas que apresentou
tarefas para crian¢cas do Ensino Fundamental,com base no contetdo descrito naBase
Nacional Comum Curricular - BNCC (BRASIL, 2018a). A partir destas averiguacoes
propde-se avancar com dados inéditos para o estado de Pernambuco, uma vez que
nao foram encontrados registros na literatura nacional que mencionem estudantes
com AF e elaboracdo de materiais especificos no campo da matematica.

Deste modo, esta pesquisateve o objetivo geral avaliar capacidades cognitivas
e 0 desenvolvimento na aprendizagem de habilidades aritméticas de estudantes do

Ensino Fundamental de 6 a 11 anos diagnosticados com AF. Para tal, a presente tese
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investigou a memoria operacional, a memodria visuoespacial, a velocidade de
processamento, a coordenagdo motora fina, a visdo de cores e as habilidades
aritméticas comparando os resultados apresentados pelos participantes com e sem o
quadro clinico em questao. Visando uma compreensao mais abrangente sobre AF, foi
realizada uma entrevista com a neurologista pediatrica das crian¢as do grupo clinico
e a discusséo de um estudo de caso, envolvendo uma crianga avaliada inicialmente
em 2016 e que também participou da investigagcdo em 2021.

Os participantes dessa investigacdo foram criancas de ambos 0S sexos
divididos por faixa etaria (6-7; 8-9 e 10-11) em dois grupos: o Grupo Clinico (Grupo 1),
sendo aqueles diagnosticados com AF e acompanhados pelo HEMOPE, enquanto
que o Grupo Controle (Grupo 2) inclui criancas de desenvolvimento tipico,
matriculados no Ensino Fundamental (EF), sem adoecimentos e com pefrfil
semelhante aos avaliados no Grupo. Ressalta-se 23 que todas as criancas, de ambos
0S grupos, apresentaram acuidade visual normal ou corrigida e desempenho
intelectual preservado.

Nesse sentido, defende-se que os estudos no d&mbito da Psicologia Cognitiva
podem contribuir ao fornecer dados que auxiliem na compreensao de atividades
intelectuais, bem como as bases neurais subjacentes a estes processos, pois
entende-se que criancas com AF apresentam declinionainteligénciageral nodecorrer
dos anos. Ao englobarum conjunto de habilidades cognitivas, h& prejuizos na visao
de cores dessaturadas; na memoria visual imediata; nas velocidades de
processamento e execucao em tarefas simples e automaticas como contagem, bem
como que exijam o uso da motricidade fina abrangendo processos mais complexos
como memoaria operacional e que requerem um controle mental ativo.

O desenvolvimento cognitivo e neuropsicolégico dessas criangas precisa ser
melhor conhecido, para que se elabore intervencdes com o intuito de auxilia-las a
superar os limites impostos pela patologia. Defende-se que a aprendizagem pode e
deve ser construida com rotas alternativas, visando melhores oportunidades na
assimilacdo dos conteludos transmitidos em sala de aula. A presente tese esta
organizada da seguinte forma: esta secao introdutéria apresenta ao leitor aspectos
sobre o impacto da AF no desenvolvimento infantil, o que inclui as alteracbes
fisiolégicas e as consequéncias cognitivas quanto a aprendizagem. A insercéo de
politicas publicas se torna elementar, uma vez que a AF é identificada como um

problema de saude publica em escala global e se refere a condicdo genética de maior
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prevaléncia no Brasil.

Na segunda secdo, que abrange a fundamentacdo tedrica, discutem-se
guestdes conceituais e contemporaneas na AF, ao abordar uma visdo geral sobre a
patologia, suas causas, sintomas e tratamentos através da retrospectiva historica que
a engloba. Considera-se que no decorrer de 2020 a 2021, a pandemiade COVID-19
exigiu alteracbes no tratamento, através dos cuidados de rotina e na pratica
profissional, revisitadas na revisdo dos dados tedricos e empiricos. Quantos aos
dados epidemioldgicos e sociais vinculados a AF em paises de continentes distintos,
tais como Américas do Norte e Sul e Africa, observam-se particularidades frente aos
grupos 24 investigados e direcionamentos especificos de cada regido, mas com
impactos similares no desenvolvimento cognitivo infantil.

Constata-se a relevancia da triagem neonatal, popularmente conhecido como
Teste do Pezinho (TP), no diagnodstico precoce de AF, bem como avancos nas
condutas terapéuticas, definidas por: medicamentos e insergédo regular do exame
Doppler Transcraniano (DTC), o qual possibilita identificar pacientes com risco para
quadros de AVC, além da transfusdo sanguinea, uma vez que eleva a eficacia de
transporte do oxigénio. Ou seja, sdo acdes pertinentes para atender as necessidades
especificas do quadro clinico ocasionado pela patologia, na busca de uma melhor
qualidade de vida, o que possibilita a reduc¢do das crises algicas, por exemplo, que se
manifestam como dor agudagrave. Ressalta-se, ainda, a possibilidade do Transplante
de Medula Ossea (TMO) atualmente denominado Transplante de Células-Tronco
Hematopoiéticas (TCTH), uma modalidade terapéutica que possibilitaa cura, mas que
apresenta restricdes frente a complexidade do procedimento.

No que se refere aos impactos da AF no desenvolvimento cognitivo infantil,
realizou-se uma revisdo com estudos empiricos internacionais que direcionam para
investigacBes do campo cognitivo e possibilitamumembasamento tedrico consistente.
Quanto as pesquisas realizadas em territério nacional, considerou-se uma revisao
com maiores detalhamentos, por meio das distintas funcfes investigadas e
instrumentais aplicados conforme a faixa etaria, com destaque a pertinéncia do
acompanhamento longitudinal e intervencdes precoces que objetivam minimizar as
implicagdes na aprendizagem escolar.

Neste sentido, outro aspecto abordado nesta segunda secdo apresenta
maiores esclarecimentos quanto a limitagdes na visado de cores, sendo observadas

alteracdes pertinentes no grupo clinico investigado, bem como interferéncias no
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desempenho escolar e, especificamente, as repercussées na aprendizagem
aritmética.

As terceira, quarta e quinta secées descrevem sobre os objetivos e método da
pesquisa, respectivamente, através das descricdes referentes aos Estudos 1 e 2. O
primeiro Estudo apresenta uma revisao tedrica com dados empiricos de pesquisas
nacionais realizadas com criangas e 25 adolescentes portadores de AF, que foram
publicadas no periodo de 2012- 2022, as quais direcionam para investigacoes
cognitivas, com uso de testes psicologicos e neuropsicolédgicos. Quanto ao Estudo 2
consideraos desafios pertinentes do periodo pandémico com 0 novo coronavirus, que
abrangeu de forma mais severa os anos de 2020 e 2021 e ocasionaram adaptacdes
necessarias para a coleta de dados nos ambientes escolares e no hospital. Destaque-
se que na quinta secdo sdo apresentados, também, os instrumentais previamente
selecionados, 0s quais possibilitaram avaliar capacidades cognitivas e o0
desenvolvimentonaaprendizagem de habilidades aritméticas, em criangas escolares,
comparando os grupos por idade, mediante o diagnéstico ou auséncia de AF.

Na sexta secao, intitulada Resultados e Discussao, apresentam-se os dados
através do uso de software de analise estatistica, que possibilitou calculos descritivos,
analises estatisticas complexas e elaboracao de tabelas com resultados encontrados
nos grupos em geral e por faixa de idade, incluindo aspectos socioecondmicos dos
participantes. As discussdes sistematizam o0s resultados estatisticamente
significativos daavaliacdo neuropsicoldgica e das habilidades aritméticas, com usode
um caderno elaborado especificamente para esta investigacao. A referida secdo é
encerrada com um caso clinico, o qual descreve os resultados de uma patrticipante
avaliada pela proponente em 2016, na ocasido para dissertacdo de mestrado, que
posteriormente também participou do grupo clinico avaliado em 2021.

Quanto a ultima e sétima secao se refere as consideracfes finais, com um
panorama das bases tedricas internacional e nacional, a partir dos resultados obtidos
nesta investigacdo. A tese concluiu, a partir de dados inéditos para o estado de
Pernambuco, uma compreensao dos aspectos cognitivos da doencgae o impacto das
suas implicacdes no grupo analisado.

Ressalta-se nos apéndices, a entrevista realizada com a médica neurologista
gue acompanhao grupo clinicoinvestigado, de modo a contribuirpara a compreensao
sobre as condutas hospitalares na regido onde ocorreu a coleta e particularidades

sobre as criancas atendidas.
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2 FUNDAMENTAGCAO TEORICA

Nesta secao serdo apresentados embasamentos introdutorios sobre a AF, a
partir de argumentos consolidados em campos interdisciplinares, como saude e
educacao. O objetivo €, inicialmente, indicar o leitor para uma reviséo de literatura
narrativa, sem a intencéo de esgotar as fontes de informacdes.

Ao contextualizar a AF e seu carater genético, constata-se o problema de
saude publica que afeta regides distintas em todo o mundo. No entanto, existe
predominancia em pacientes pretos ou pardos, uma vez que a doenca advém do
continente africano, mas sem excluira miscigenac¢ao quando se investigam outros
paises, incluindo Brasil, Franca e Estados Unidos (EUA).

Historicamente, o Brasil apresenta contribui¢cdes iniciais pertinentes sobre a
AF na area médica. As descobertas empiricas evidenciam como ocorrem as
alteragbes no organismo humano, através do contexto genético e das mutagbes
estruturais. Estas modificacdes organicas, acarretam comprometimentos severos
nadistribuicdo do oxigénio e, consequentemente, propiciam alteracdes fisiologicas
e cognitivas que impactam diretamente ndo apenas na qualidade de vida dos
pacientes, mas também na aprendizagem escolar e melhores oportunidades
futuras.

Ainda que os conhecimentos iniciais sobre a doenca no pais sejam datados
em meados do século XIX, somente nos Anos 2000 foi instituido o Projeto Piloto do
Programa Nacional de Atencéo Integral aos Portadores de Hemoglobinopatias, que
apresenta um conjunto de acbes especificas ndo somente aos pacientes
pediatricos, adultos e gestantes, mas também aos profissionais de saude e
esclarecimento para a populacao em geral.

O reconhecimento da AF como uma patologia impactante na satude publica
brasileira, resulta na avaliacdo de politicas necessarias para esta populacao, que
exige cuidados clinicos especializados ainda na primeira infancia, caso contrario,
representa riscos para o aumento da taxa de mortalidade. Embora sejam
identificados avancos no cuidado especializado dessa populacdo, ainda séo
evidentes os comprometimentos da qualidade de vida dos pacientes e dos
familiares cuidadores, uma vez que as recorrentes transfusdes sanguineas
mensais, consultas com especialistas e eventuais internamentos demandam, entre

outros fatores, disponibilidade financeira e de tempo por parte do familiar
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responsavel.

Adicionalmente, os riscos elevados para sintomas graves antes do primeiro
ano de vida sdao um complicador suplementar. Crises de dor e inchacgos nas
extremidades do corpo (mdos e pés) decorrente da obstrucdo dos vasos
sanguineos, além de maior propensao a infec¢des sdo alguns desses sintomas.
Paralelamente a estes complicadores, o desenvolvimento cognitivo é outra
dimensdo que merece destaque. Identificam-se prejuizos na aprendizagem e
desenvolvimento intelectual, principalmente nos grupos pediéatricos (pré-escolares
e escolares), quando comparados aos de criancas saudaveis da mesma faixa
etaria, visto que h& diversos componentes cognitivos no processamento de
assimilar e elaborar as informacdes recebidas.

Neste sentido, a avaliacdo cognitivatorna-se elementarnorastreio de déficits
que abrangem funcdes, como: memoria operacional, percepgdo, motricidade e
habilidades aritméticas, a partir do uso de instrumentos adaptados
transculturalmente para a populagéo investigada, considerando a lingua materna,
escolaridade e grupo etario.

Especificamente sobre as habilidades aritméticas, identifica-se que o0s
déficits de memoria operacional séo responsaveis por uma variacao significativano
desempenhomatematico nesta populagéo, consistente comoutras populagdes com
disfuncéo da substancia branca, composta por fibras nervosas, conforme explicada
na Nota 1. Intervenc¢des pedagodgicas e cognitivas que visam tanto a matematica
guanto a memoria operacional, podem ser benéficas para os pacientes escolares
com AF.

Outro fator também relevante a ser considerado quando se investiga a AF
sdo as complica¢cBes oftalmoldgicas que culminam em limitacdes visuais, como
alteracdes na visao de cores. Estes prejuizos podem gerar impactos negativos nas
habilidades académicas, sociais e laborais. Compreende-se que a regularidade dos
exames oftalmoldgicos evita progresséo para um dano visual permanente.

Além disso, uma das questdes recorrentes verificadas em pesquisas com
este publicoinfantil diagnosticado com AF é o agravamento no desempenho dos
testes aplicados com o passar da idade, sendo necessario o planejamento de
intervencdes neurodesenvolvimentais que contribuam para um melhor prognaostico.
E relevante que estas acgdes incluam ndo somente o ambiente escolar, com 0s

professores que acompanham o aluno portador da doeng¢a, mas também seu
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ambiente residencial, com atividades realizadas junto aos responsaveis, pois 0s
agravamentos cognitivos com o passar da idade podem ocorrer também por falta
de estimulo adequado e desinformacéo. Entretanto, € imprescindivelidentificarnao
somente as limitagces, mas também o que estd preservado e as potencialidades
gue viabilizam a crianca alcancar respostas adequadas nas tarefas para as quais
sera instruida. Nesse sentido, discute-se no préximo topico aspectos conceituais
pertinentes, que podem contribuir para uma melhor compreensdo da doenca
investigada, com base em dados epidemioldgicos e questdes contemporaneas da
AF.

2.1 ANEMIA FALCIFORME (AF): ASPECTOS CONCEITUAIS

A AnemiaFalciforme (AF) esta inseridano grupo de doencashematoldgicas,
ao comprometer a hemoglobina, proteina transportadora de oxigénio encontrada
nos glébulos vermelhos, sendo o tipo mais comum de Doenca Falciforme (DF)?
(LEDGER, 2022). A Organizagdao Mundial de Saude (OMS) e Organizagao das
Nacoes Unidas (ONU) reconhecem essa patologia como um problema global de
saude publica, ao ser caracterizada como doenca genética presente em todos 0s
continentes (POMPEO et al., 2022; MBURU; ODAME, 2019; ARDUINIet al., 2017).

Historicamente, o desenvolvimento cientifico relacionado a AF iniciou no
Brasil em 1835, através das investigagdes do médico José Martins da Cruz Jobim
(1802-1878), com observacdes sobre a AF, em discurso lido na sessao publicada
Sociedade de Medicinano referido ano (BRASIL, 2015b). Em 1910, identificaram-
se avancos com a primeira descricdo clinica e laboratorial da AF realizada pelo
médico americano James Herrick (1861-1954) e publicada na Revista Archives of
Internal Medicine® (HERRICK, 1910).

O caso relatado tratava-se de um estudante negro, 20 anos de idade,
nascido na costa ocidental da india. Na época, em funcéo da auséncia de recursos
tecnoldgicos, ndo se obteve a conclusao de um diagnostico definitivo (HERRICK,

1910). Contudo, faz-se necessario o esclarecimento de que, a descoberta da AF

2 A Doenca Falciforme, classificada como D-5 7.0 na Classificacdo Internacional de Doencas (CID) é umas das
alteragdes genéticas mais frequentes no Brasil e constitui-se em um grupo de doencgas genéticas caracterizadas pela
predominadncia da hemoglobina S (HbS) nas hemécias: anemia falciforme (HbSS), HbSC, S-talassemias e outras
mais raras, como as Hb SD e Hb SE (FUNDACAO HEMOMINAS, 2022).

3 Arquivos de Medicina Interna, tradugdo nossa.
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ocorreu através dos avancos da area genética, sendo a primeira doenca molecular
humana identificada (MPPE, 2016).

A ilustracdo apresentada no artigo original de Herrick (2010) (ver Figura 1)
revelou as primeiras imagens microscopicas que constatam o alongamento peculiar
das hemacias. Este evento possibilitou a descoberta da conexdo entre as
alteracdes no formato dos glébulos vermelhos e a doenca em questdo
(OLSZEWSKI, 2018), atualizada em estudos recentes, a ilustracdo é apresentada
na Figura 2 (AL-SALEM, 2016).

Figura 1 - Primeira imagem
microscopica publicada sobre 0 Figura 2 - Hemécias em formalo de

SN
S, O

Fonte: Herrick (1910, p 518) Fonte: Al-Salem (2016, p.5)

Em 1946, o meédico alagoano Jessé Santiago Accioly identificou os
mecanismos de heranca genética da AF. A descoberta ocorreu por meio de
observacdo dos pacientes com AF, no estado da Bahia, que apresenta o maior
numero de nascidos vivos com a doenca no Brasil ANDRADE, 2016). Outro marco
no pais, foi a pesquisa de Accioly (1947) também considerou as leis da genética
classicaaplicadas a distribuicdo do gene da hemoglobina S, identificadacomo HbS,
variante estrutural da hemoglobina normal HbA, que se diferencia pelas mutacfes
estruturais e compromete o transporte de oxigénio. No caso, a doenca incide em
homozigotos, representado nesta condicéo, pelo alelo recessivo duplicado SS,
sendo necesséario que ambos 0s genitores apresentem o gene recessivo (PIEL et
al., 2013).

Constata-se, no artigo publicado pela Revista Pesquisa FAPESP, na secéo
Memoria, que apesar do ineditismo dos achados de Accioly (1947), o fato de a
publicacédo ter sido em lingua portuguesa na revista local Arquivos da Universidade
da Bahia (ou Tertulias Académicas), restringiu o impacto da difusdo. Somou-se a

este fato, a questdo de ser uma doenga pouco conhecida por pesquisadores
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brasileiros, 0 que impossibilitou a visibilidade necessaria para seu reconhecimento
internacional (ANDRADE, 2016).

O geneticista James Neel da Universidade de Michigan, EUA, em 1947,
apresentou as mesmas conclusdes de Accioly (1947) e as publicou na
revista Medicine, de maior expressao para a area médica (NEEL, 1947), obtendo
repercussao entre os especialistas da época e sendo atribuido como responsével
pela descoberta. Deste modo, Neel foi reconhecido, inicialmente, como o primeiro
aidentificaros mecanismos hereditarios da doenca. Entretanto, em 1969, a também
geneticista Eliane Azevédo, professora emérita da Faculdade de Medicina da
Universidade Federal da Bahia (FM-UFBA), em dialogo com o proprio Accioly
obteve uma copia de seu trabalho que ele havia publicado na década de 40 e
antecedia os resultados similares apresentados por Neel (ANDRADE, 2016).

Ao perceber a simultaneidade de ambas as publicacdes, Azevédo preparou
um resumo em inglés do artigo e o enviou ao editor da revista American Journal of
Human Genetics, sendo publicado em 1973. Esta acdo possibilitou o
reconhecimento de Accioly e repercutiu entre os pesquisadores americanos e
brasileiros (AZEVEDO, 2010; AZEVEDO, 1973).

Em seguida, a pedido do servico de hematologia da Universidade de
Wisconsin—Madison (EUA), o artigo foi traduzido e enviado a universidade em que
Neel trabalhava. A partir deste momento, Accioly passou a ser considerado, junto
a Neel, como corresponsavel pela identificagcdo dos mecanismos de heranga
genética (ANDRADE, 2016; AZEVEDO, 2010).

As primeiras publicacdes sobre a AF vinculavam-naapopulacdo negra, sendo
compreendida como uma doenca racial nos estudos americanos iniciais. No caso
do Brasil, esta associacdo foi expandida com o entendimento de que a
miscigenac¢ao ocasionava uma epidemiologia especifica no pais. Ao compreender
a formacé@o do povo brasileiro baseada nos fatores histéricos registrados, a AF
atinge sobretudo, a populacao afrodescendente, e justifica-se, portanto, que esta
doenca esteja inserida como uma politica de salde da populacao negra (CREARY,
2021; MPPE, 2016; RAMOS et al., 2020).

Ainda que o conhecimento sobre a AF no Brasil seja centenéario, somente em
2004 foi publicada a primeira Portaria do Ministério da Saude (n° 2.695). Nela, se
instituiu o Projeto Piloto do Programa Nacional de Atencéo Integral aos Portadores

de Hemoglobinopatias, em que se reflete uma politica publica decorrente das
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reivindicacdes do movimento social negro. Simultaneamente, é reconhecido que
fatores socioculturais favorecemo aumento da taxa de incidénciae mortalidade dos
pacientes diagnosticados, em sua maioria pretos e pardos, que vivenciam
condi¢Bes socioecondmicas desfavoraveis (MPPE, 2016).

Em 2008, a ONU estabeleceu por meio de assembleiageral, o Dia Mundial de
Conscientizacdo sobre a DF. A finalidade desse marco foi sensibilizar a populacéo
sobre os problemas enfrentados pelas pessoas com essa condicao clinica, reduzir
as taxas de morbidade e mortalidade, além de comprometer os gestores para
informare adotar medidas concretas quantoao diagnéstico e tratamento da doenca
(UNA-SUS, 2015).

Nesse sentido, o Ministério da Saude (MS) destaca a importancia do
diagnéstico precoce através do Teste do Pezinho (TP) ou a partir do quarto més de
vida, com exame de eletroforese de hemoglobina, garantido pela Rede Cegonha
no SUS. Os dados atualizados em 2019 pelo Programa Nacional de Triagem
Neonatal (PNTN) do MS registraram 1.214 novos casos de AF no pais, no referido
ano (MAIA, 2020). O tratamento em tempo adequado evita mortes precoces, uma
vez que estudos (GROSSE et al., 2011; JOHN et al., 2020; KARKOSKA, 2021)
mostram que, quando isso ndo ocorre, uma parcela destas criancas ndo consegue
atingir os cinco anos de idade (MAIA, 2020).

Em entrevista realizada pela Secretaria de Estado de Saude do Mato Grosso
do Sul, a gerente de Equidade em Saude e AcOes Estratégica da Secretaria de
Estado de Saude, Geani Almeida, alerta para um fator pertinente no que se refere
aos nascidos antes da realizacao do exame TP pelo Ministério da Saude. Almeida
destaca que ha centenas de brasileiros sem o conhecimento que possuem a
doenca ou o traco falciforme. Deste modo, afirma que no Estado do Mato Grosso
do Sul estdo sendo realizadas a¢des para conscientizar profissionais de salude e a
populacdo para essa enfermidade quanto a necessidade do diagnéstico e
acompanhamento (LIMA, 2021). Este € um exemplo de politica publica local que
pode ser ampliada e gerar beneficios para a populacao brasileira.

Nos paises com auséncia de triagem neonatal, ha o risco do falecimento
entre 50 a 90% das criancas sem diagndstico nos primeiros cinco anos de vida
(HOUWING et al., 2019). No Brasil, a partir de estudo realizado por Nascimento et
al. (2022) sobre a mortalidade atribuida a DF em criangas e adolescentes, entre 0s

anos de 2000 a 2019, as autoras analisaram os dados obtidos no Sistema de
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Informacdes sobre Mortalidade (SIM), o qual se vinculaao Ministérioda Saude (MS)
e possibilita acesso as bases de dados. Os resultados concluiram uma tendéncia
de aumento dos 0Obitos, com cerca de 2.422 mortes entre pacientes menores de 20
anos, considerando as taxas de mortalidade mais evidentes atribuidas as faixas
etarias de 0—4 (primeiros anos) a 15—-19 anos (final da adolescéncia), ocorridas com
maior frequéncia na regido Nordeste (40,46%). Estes registros alertam quanto a
relevancia da aplicacdo e manutencédo de abordagens especificas que possam
impactar no controle de desfechos fatais causados pela doenca no pais
(NASCIMENTO etal., 2022).

Em contraste, paises com programas de cuidados abrangentes aumentaram
a expectativa de vida destes pacientes, com os bebés sobrevivendo até a idade
adulta. No entanto, as opcdes terapéuticas para pacientes com AF permanecem
escassas (HOUWING et al., 2019). Apesar dos complicadores em potencial, os
avancos no tratamento infantil reduzem a mortalidade precoce ao incluirem: (i)
triagem para identificarrisco de AVC,; (ii) ingestao de antibioticos; (iii) transfusdes
de sangue e (iv) terapia medicamentosa com hidroxiureia (NICKEL; HSU, 2016;
SOLIMAN et al., 2021).

A prescricédo precoce (a partir dos 9 meses de vida) e universal do referido
medicamento para criancas com AF é o padrdo de atendimento, considerado
seguro e eficaz, ao reduzir ou prevenir complicacbes relacionadas a AF
(KARKOSKA et al., 2020). A partir da compreenséo dos complexos mecanismos
gerados pela patologia em destaque, os cuidados médicos podem indicar novas
intervencdes e, consequentemente, 0s pacientes apresentam melhores taxas de
sobrevida (HARDIT et al., 2022).

Em 2022 realizou-se em Paris, Franga, o 4° Congresso Global sobre DF, ao
reunirespecialistasinteressados natematica, incluindo médicos, cientistas, pacientes,
formuladores de politicas de salde e grupos de defesa. O objetivo foi impulsionara
discussédo sobre as conquistas e desafios no diagndstico, tratamento e cuidados de
pessoas que vivem com a doenca em todo o mundo, bem como as perspectivas de
novos progressos (ODAME; MONTALEMBERT, 2022).

E essencial, portanto, o conhecimento adequado das modalidades de
tratamento disponiveis para reduzira morbimortalidade. Para melhores resultados,
recomenda-se que 0s pacientes sejam incluidos em programas com

acompanhamento de rotina e atendimento multidisciplinar, junto a orientagéo
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genética (ABDENNOUR; ABBOUD, 2016; ALVAREZ; MYERS, 2021). Atualmente,
as Unicas modalidades de tratamento modificadores da doenca clinicamente
disponiveis e notavelmente seguras sdo o0 medicamento hidroxiureia e as
transfusdes sanguineas, os quais estao inseridos no Protocolo de Seguimentode
Criancas Portadoras de Hemoglobinopatias identificadas pelo Programa de

Triagem Neonatal de Pernambuco (ver Anexo G).

2.1.1 Implicacdes da COVID-19 em pacientes com AF

Com a pandemia de COVID-19 em desenvolvimento, oS pacientes com
anemias hereditarias precisaram de aconselhamento especifico sobre isolamento
e alteragcOes nos esquemas de tratamento habituais (ROY et al., 2020; KEHINDE;
OSUNDJI, 2020). No Brasil, enfermeiros e pesquisadoresda Universidade Federal
de Sé&o Jodo del-Rei (UFSJ) em Divindpolis, Minas Gerais, elaboraram uma
tecnologia educacional sobre COVID-19 e cuidados essenciais para familias de
criangas/adolescentes com AF (OLIVEIRA et al., 2021). O objetivo do trabalho foi
facilitar a assisténcia a este grupo clinico, com énfase em criancas e adolescentes,
a partir de recomendacfGes para minimizar os riscos de contrair o virus e ter
complicacdes, sinais e sintomas da COVID-19.

Um contexto preocupante no cenario pandémico, referiu-se sobre o risco de
escassez dos doadores de sangue, junto a reducao profissional para coletar e
processar 0 sangue. A transfuséo regular é a terapia padrdo para pacientes que
sofreram um AVC ou com alto risco, pois oferece a maior protecdo neste contexto
(DEBAUN, 2020; GALADANCI et al., 2018). A fim de prevenir a possibilidade de
interrupcéo do fornecimento de sangue, foi sugerido que todas as criancas em
terapia de transfusao (prevencéo primaria e secundaria de AVC) fossem iniciadas
em terapia com hidroxiureia de baixa dose fixa com 10 miligramas por dia
(DEBAUN, 2020; TAHER et al., 2020). Naquele momento, os esforgcos foram
direcionados para auxiliar na qualidade de vida destes pacientes, ao compreender
gue a COVID-19 afetou os cuidados de rotina e exigiu mudancas na pratica
profissional.

O atendimento especializado para criancas com AF, em momento de
pandemia, apresentou impactos no cenario internacional (NOISETTE et al., 2021),

através da reducdo na triagem ultrassonografica com Doppler Transcraniano



34

(DTC). No entanto, as estratégias incluiram o uso de consultas de telemedicina
como componente de estratégia de saude digital, além da garantia de acesso
continuo a terapias como hidroxiureia, medidas de cuidado nas transfusdes
crbnicas sanguineas e realizagéo de testes de COVID-19 (ODAME; JAIN, 2020).

Por apresentar sintomatologia variada e ser uma doenca cronica, a AF pode
ocasionaruma série de prejuizos ao longo do desenvolvimento,comintercorréncias
gue indicam maiores danos ao desenvolvimento individual, incluindo as etapas do
processo de aprendizagem, sendo pertinente praticas interventivas que minimizem
as implicacbes no comprometimento do funcionamento cognitivo (LORENCINI;
PAULA, 2015).

Criancas portadoras de AF apresentam problemas clinicos distintos, com
sintomas observados geralmente a partir do 6° (sexto) més de vida, em decorréncia
do bloqueio frequente de vasos sanguineos e dos niveis rebaixados de
hemoglobina nas hemécias. Este contexto abrange maior suscetibilidade a
infeccdes bacterianas e episédios de dor (BOROUJENI et al., 2021; SMITH et al.,
2017), pois ocasiona comprometimento do bem-estar do paciente em virtude das
complica¢des no organismo e das sequelas neurolégicas comuns a essa doenca
(MOREIRA; SILVA, 2014).

Hé& também complica¢Bes agudas e potencialmente fatais que ocorrem ainda
nainfancia,como a sindrome toracica aguda, a qual acarreta alteracdes da funcéo
pulmonar. Estes pacientes também enfrentam problemas crénicos que incluem
enurese noturna e reducéo do crescimento (NICKEL; HSU, 2016). No Brasil, a AF
associa-se a alteracdes fisioldgicas e cognitivas, resultantes de crises de dor, maior
vulnerabilidade para infeccdes e possiveis ocorréncias de AVC e ICS, além de ser
considerada a forma mais grave das doencas falciformes (BRASIL, 2015).

Estima-se que 5% a 7% da populacdo mundial seja portadora de genes para
disttrbios da hemoglobina, principalmente AF. Na Africa Subsaariana, a AF é a
doenca genética hereditaria mais prevalente, com até 45% desta populagdo
apresentando o gene da célula falciforme (DEXTER et al, 2020). Apesar dos
avancos no manejo da AF, incluindo triagem de recém-nascidos e terapia com
hidroxiureia, no continente africano ainda é uma doenca negligenciada, com
escassez de servicos especializados, 0 que implica alta mortalidade das criancas
menores de 5 anos. Essa situac&o se agravou sobre 0s recursos existentes com a

pandemia de COVID-19, sendo relevante entender o impacto que 0 novo
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coronavirus (SARS-CoV-2) tem nessa populacdo medicamente vulneravel
(DEXTER et al, 2020; MINNITI et al., 2021).

Ao reconhecer a necessidade de adquirir conhecimento rapido sobre esta
infeccdo gerada pela COVID-19, Mucaloe colaboradores (2021) estabeleceram um
registro para pacientes com AF pelo SARS-CoV-2. Os dados foram coletados entre
2020-2021, em instituicdes distintas localizadas nos seguintes paises: Brasil,
Bélgica, Canadd, Franca, Grécia, Suécia, Suica, Guiana Francesa, Guadalupe,
EUA, Libano, Nigéria e Oma. Os resultados permitiram mostrar que, embora a
maioria dos casos relatados tivesse um quadro leve de COVID-19, estes pacientes
estavam em maior risco de piores desfechos e tiveram uma taxa de letalidade mais
alta em comparacdo com a populacéao geral.

A partir de 750 casos observados registrou-se que criangcas com AF e
histérico de dor junto a comorbidades renais e cardiacas/pulmonares tém maior
risco para agravamento da COVID-19. Esta gravidade foi determinada com base
nas manifestacdes clinicas durante ainfec¢cdo com uso dos critérios estabelecidos.
Para os casos identificados como critico, por exemplo, registrou-se: insuficiéncia
respiratoria, encefalopatia e comprometimento de multiplos érgaos, como pulmao,
coracdo, rim, cérebro, quadro que pode se agravar e ser fatal. A medicacao
hidroxiureian&o mostrou efeito na hospitalizacdo e na gravidade da COVID-19, mas
reduziu o risco de dor em adultos, durante a doenca infecciosa (MUCALO et al.,
2021).

Na Europa, a Franca € o pais de maior prevaléncia da AF, com mais de
26.000 pacientesdiagnosticados com a doenca, somente em 2018, sendo a maioria
proveniente da Africa Subsariana, o que indicou necessidade de estudos em
periodo pandémico (ARLET, et al., 2020). Acredita-se que os pacientes com AF
apresentam maior risco para complicacées de COVID-19, uma vez que hafatores
de risco que podem torn&-los mais suscetiveis a doencga e a morte por coronavirus
em comparagdo com a populacdo em geral, sendo necessario um maior
aprofundamento da literatura neste campo (HOOGENBOOM et al., 2022).

Além de morbidades especificas relacionadas a este virus, as infeccées em
pacientes com AF podem provocar crises vaso-oclusivas dolorosas e sindrome
toracica aguda com risco de vida. Assim, a COVID-19 pode ser devastadora para
regibes como Africa e india, onde vivem cerca de 8 a 12 milhdes de pacientes com

AF ou nos EUA e no Brasil, com centenas de pacientes detectados diariamente em
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cada pais (ARLET, etal., 2020).

Em ambito nacional, a Fiocruz Bahiarealizou no periodo de pandemia, em
2020, uma série de videos informativos direcionados a pacientes com AF e que se
vinculam ao projeto ‘Divulgacéo Cientifica para Pessoas com Doenca Falciforme e
seus Familiares’. A proposta do projeto € divulgarinformagdes segurase acessiveis
por meio de paginas em redes sociais, onde sdo compartilhadas orientacdes e
cuidados com a saude da pessoa com AF. Os temas abordados apresentam habitos
qgue reforcam a imunidade e tratamentos, além de indicar a relacdo entre a AF e o
novo coronavirus no contexto pandémico (FIOCRUZ BAHIA, 2020).

No mesmo ano, em pesquisa realizada pelo extinto Instituto Brasileiro de
Opinido Publica e Estatistica (IBOPE) com 2.000 brasileiros, de ambos 0s sexos e
com idade a partir de 16 anos, observou-se que a condicao clinica ainda é pouco
conhecidano pais, apesar dos sete milhdes de casos registrados pelo Ministério da
Saude, com 3.500 novos casos detectados por ano (ALMEIDA, 2020).

A partir dos argumentos expostos e o interesse desta tese em investigar as
habilidades aritméticas das criancas escolares com AF, considerou-se uma discussao
sobre os impactos do periodo pandémico e 0s riscos para esse grupo clinico, inclusive
no que se refere as consultas médicas e maiores adversidades caso fosse necessario

internamento.

2.2 DADOS EPIDEMIOLOGICOS E SOCIAIS E DE QUALIDADE DE VIDA

No que se refere aos dados epidemioldgicos e sociais, 0 estudo verificou a
pertinénciadesta discussdona literatura sobre a tematica, ao verificarimplicacbéesnos
grupos clinicos mais vulneraveis, com menor renda e condi¢des precarias de moradia,
distancia dos centros de tratamento e demais aspectos que interferem diretamente na
qualidade de vida dos pacientes, bem como dos -cuidadores. Verifica-se,
majoritariamente, as mulheres comoacompanhantesno decorrer do tratamento, o que
implica nas restricdes para autonomia financeira e a necessidade da insercéo de
politicas publicas direcionadas a este publico.

A AF esta associada a sérias complicacdes médicas, bem como a inUmeros
fatores de risco socioambientais. Esses fatores vinculam-se a desigualdades sociais,
como dificuldades financeiras e discriminagao racial, que impactam o funcionamento

cognitivo e comportamental na juventude. Pesquisas sobre a relagdo entre risco
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socioambiental e funcionamento psicologico baseiam-se, principalmente,em medidas
de status socioecondmico, como renda e educacgdo dos pais (BILLS et al, 2020).
Embora a ultima década tenha apresentado avancos no tratamento, a Qualidade de
Vida Relacionada a Saude (QVRS) das criancas e adolescentes com AF permanece
prejudicada. Estudos recentes nas regifes do Oriente Médio e Africa (MWAZYUNGA
et al., 2022; PANDARAKUTTY et al., 2019; PANDARAKUTTY et al., 2020) mostram
gue estes pacientes apresentam pior qualidade de vida em comparacdo aos seus
pares saudaveis.

Observa-se maior gravidade quando ha crises algicas, em que as atividades
rotineiras sao afetadas, pois impactam o bem-estar emocional e as atividades
escolares, aspectos que abrangem o funcionamento fisico, psicossocial, familiar e
académico. Concomitantemente, verifica-se aumento na sobrecarga dos cuidadores
e interrupcdes nas relacdes familiares, ja que periodos de internagdo podem ser
recorrentes (PANDARAKUTTY et al., 2020).

Resultados similares também foram encontrados em Lisboa, Portugal, através
de estudo descritivo pioneiro napopulacéo pediatricacom AF, caracterizada no estudo
entre 3 e 18 anos, e seus pais (ABADESSOet al., 2022). Os escores resumidos da
QVRS geral e das subescalas de funcionamento fisico, emocional, social e escolar
foram comparados com o grupo controle. As pontuagdes do grupo clinico foram
significativamente menores em todos os sub-dominios de QVRS, com maior
frequéncia de dor associada a piores dominios na pontuacdo total e campo
psicossocial. Do mesmo modo, o numero de internacdes foi preditor de pior escore
escolar e o sexo feminino foi preditor de pior escore emocional.

Com base nos ultimos indicadores gerados pelos dados coletados nesta
populacdo, a cada 2.700 nascimentos de criancas brasileiras, uma é diagnosticada
com AF. A incidéncia de 1:1.400 nascidos-vivos é identificada nos estados de
Pernambuco, Maranhao, Minas Gerais e Goias estando todos empatados em terceiro
lugar no pais, enquanto que os estados da Bahia e Rio de Janeiro lideram esta lista,
com 1:650 e 1:1.200, respectivamente (BRASIL, 2015).

Considera-se que com o0 elevado indice de acometimento da AF nesses
estados, ha também a hierarquizacdo do nimero de pessoas que se autodeclaram
pretas e pardas: a regido Nordeste indicou maior crescimento da populacao negraem
2018, de acordo com os dados da Pesquisa Nacional de Amostra de Domicilio

Continua do Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE), sendo 11,3% da
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populacdo autodeclarada como preta e 63,2% autodeclarada como parda. Ressalta-
se, ainda, os estados do Rio de Janeiro no Sudeste e Goias no Centro-Oeste, com
indicesde 9,9 % para os que se declaram como pretos e 53% de autodeclarados como

pardos, respectivamente (RAMOS et al., 2020).

2.2.1 Vulnerabilidade Social e AF

Na perspectiva brasileira, embora haja conhecimento sobre os impactos
clinicos da AF, verifica-se limitacdo de estudos publicados com o interesse de se
investigar os custos sociais da doenca. Pinto et al (2020) consideraram 0s custos
médicos diretos e indiretos para criancas e adultos, incluindo o tempo das
complicacdes relacionadas a AF e a prevaléncia de cada uma delas, conforme
dados da literatura ou por especialistas médicos.

Os custos diretos tiveram como base, o Sistema de Gerenciamento da
Tabela de Procedimentos (SIGTAP) do SUS. Para os resultados considerou-se o
guantitativo de prevaléncia dos casos no pais e a probabilidade de Obito,
equivalente a 1,11%, ao se considerar os 560 Obitos registrados em 2018. O custo
total anual da AF no Brasil foi estimado em R$1,5 bilh&o. J& os custos médicos
diretos representaram 25,7% dos custos totais e foram estimados em R$391
milhdes. A prestacdo de cuidados padréo foi o principal impulsionador dos custos
diretos em ambas as populacdes, especificamente R$157 milhdes para adultos e
R$100 milhdes para criangas (PINTO, 2020).

O manejo de complicagdes cronicas apresentou-se mais caro do que 0 manejo
de complicacbes agudas entre adultos, enquanto o oposto foi observado para
criancas. A crise vaso-oclusiva foi a complicacdo aguda mais observada na literatura
disponivel e segundo especialistas médicos, sendo respectivamente 75,0% em
adultos e 59,5% em criancas. Ha necessidade, conforme registram os dados, que
existam politicas publicas com garantia de aporte financeiro,com investimentos em
tecnologias e terapias que possam diminuir o impacto da AF na vida dos pacientes,
reduzindo a morbidade e/ou mortalidade (PINTO et al., 2020).

Marques et al. (2019) ao investigarem a doenca no estado da Paraiba,
localizado naregido Nordeste, destacam uma condicédo clinicanegligenciada, frente
ao descumprimento da politica de atencéo destinada aos pacientes com AF. Tal

fato evidencia a vulnerabilidade social dos usuarios dos servicos. Observam-se
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pacientesque naorealizam os exames de rotina e de rastreio para as complicacdes
crbnicas, que possibilitam a prevencéo primaria do AVC, por exemplo, com a
regularidade necessaria. Apesar de o estado paraibano ser habilitado para realizar
o rastreio de hemoglobinopatias por meio do TP desde 2013, registra-se pacientes
gue receberam o resultado do exame tardiamente, apds 60 dias de vida. Em outros
casos, o diagnostico se efetiva somente apds apresentarem manifestacées da
doenca, fatos que revelam operacionalizacdo inadequada desde a coleta nas
maternidades municipais até a comunicacdo dos resultados (MARQUES et al.,
2019).

Neste contexto, a assisténcia médica apropriada junto ao diagndstico
precoce representam as medidas de maior impacto quanto a reducdo de
morbimortalidade na AF. Quando essas medidas ocorrem, principalmente nos
primeiros anosde vida, previnem-se pioras noquadro, pois refere-se a fase em que
sera tracado o plano de tratamento, realizacao dos exames e o0 processo educativo
dos responsaveis pela crian¢ca (MARQUES et al., 2019).

Em estudo de revisao sistematica atualizado por Jesus et al. (2018) foram
descritas as caracteristicas socioecondmicas e nutricionais de criancas e
adolescentes com AF no mundo. A maioria das pesquisas foram realizadas em
ambulatorios e hospitais de centros de referéncia e em universidades de cidades
dos EUA e Nigéria. As amostras estudadas foram criancas e adolescentes com AF
de ambos os sexos, com idade entre 0 e 18 anos e com predominio da populacéo
negra. Em todos os estudos foram realizadas entrevistas com 0s pais ou
responsaveis, pertencentes a familias com condi¢des socioecondmicas entre nivel
médio e baixo e escolaridade predominante entre o ensino fundamental e médio.

Os resultados indicam que as medidas e os indices antropométricos de
criancas e adolescentes com AF apresentaram valores inferiores e estatisticamente
significantes para as populacdes controle. Em relagdo a insegurancga alimentar,
43,1% das criancasnegras S80 as mais expostas a esse risco nutricional. O acesso
aos servicos de saneamento basico, tais como abastecimento de agua por rede
geral e coleta de lixo também é menor. Foi identificado que apenas 55,3% dos
domicilios desse grupo apresenta essas caracteristicas. A adesdo e o
comparecimento as consultas de acompanhamento muitasvezes sdo afetados pela
baixa renda familiar, principalmente pela distancia entre o domicilio e 0s servigos

especializados. Esse fenbmeno é agravado quando se trata de pacientes com
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doenca crénica, como € o caso da AF (JESUS etal., 2018).

Nesse sentido, Adegboyega (2021) revela que ha diferencas significativas
nos problemas psicossociais dos adolescentes com AF, com base naidade e nivel
educacional, quando se comparam os resultados com jovens saudaveis. De acordo
com seus estudos, recomenda-se a contratagdo de assistentes sociais nos setores
de saude, bem como que o governo ofereca cuidados padronizados para todos 0s
adolescentes com AF.

Considera-se relevante que nos servigcos de referéncia em triagem neonatal
haja assistentes sociais contratados, 0s quais realizam a busca ativa das criancas
com diagnostico de AF identificadas pelo TP (GUIMARAES et al., 2016).
Simultaneamente, é prioridade entender quais aspectos sociais sao percebidos
pela equipe multidisciplinar, incluindo médicos, nutricionistas e psicélogos.

A literatura registra que os profissionais compreendem o aconselhamento
genéticopara AF como umaacao educativaem salde e cuja competénciaé comum
adiferentes areas do saber. No entanto, constata-se dificuldades para os pacientes,
bem como para seus familiares, quando se trata da permanénciana escola e no
trabalho, respectivamente. H4, ainda, a auséncia de conhecimento sobre
particularidades da doenca em questédo, pelos usuarios dos servi¢cos e, também,
por profissionais da saude (TORRES; GUEDES, 2015).

No Brasil, Guimarédes et al. (2016) desenvolveram um estudo descritivo-
exploratorio em que adaptaram um questionario com 13 perguntas, para identificar
as intervencodes desenvolvidas pelos profissionais do Servico Social as pessoas
com AF e disponivel para ser aplicado nessa categoria profissional. O material
intitulado “Instrumento de identificagao das intervencgdes do profissional do servigo
social a pessoal/familia com doenga falciforme”, obteve a participacdo de
académicos e profissionais da regido de Minas Gerais, no Comité de Juizes e no
Comité de Especialistas. Este ultimo foi constituido por 23 profissionais e com
formacao no curso “Doenga Falciforme: Linha de Cuidados na Atengao Primaria a
Saude”, realizado entre os anos de 2010 a 2014 e promovido desde 2008 pela
Fundacdo Hemominas.

Acredita-se que o0 questionéario colabore para detalhar as intervencdes
realizadas pelos assistentes sociais nas demandas referentes a pessoa com AF
elou familiares cuidadores. A partir da compreensao que o saber tedrico embasa

as praticas profissionais, averiguou-se a escassez na literatura encontrada quanto
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as praticas interventivas no campo do Servico Social, reforcando a pertinéncia
deste instrumento para estimular novos estudos (GUIMARAES et al., 2016).

Em face do exposto salienta-se a contribuicdo que essas investigacdes
possibilitam, ao ampliar o conhecimento e caracteristicas referentes a populacdo
estudada. Outro impacto relevante dos estudos € poder demarcar negligéncias nos
campos governamentais e das politicas publicas de cada regido, o que reforca a
necessidade do planejamento estratégico e acdes que possibilitem melhorias na
vida dos pacientes e seus familiares cuidadores. E consensual, nos resultados de
tais pesquisas, que a situacao socioecondémica € um fator que afeta diretamente o

tratamento e 0 acesso aos cuidados de saude.

2.3 OS IMPACTOS DA AF NO DESENVOLVIMENTO NEUROCOGNITIVO

A AF é um dos disturbios hematoldgicos mais comuns associados a doenga
neurolégica em criangas e que indica alto risco para desenvolver complicagfes
cerebrovasculares. A lesao cerebral na AF compreende um amplo espectro de danos
neuroldgicos (COSTA et al., 2021). Quando nédo se realiza tratamento adequado,
observa-se a ocorréncia de AVC isquémico arterial clinicamente aparente ou AVC
hemorragico em cerca de 8% das criangascom AF até os 14 anosde idade. As lesBes
isquémicas sdo associadas, frequentemente, a comprometimento cognitivo,
potencialmente progressivo (BROUSSE et al., 2022).

Nas investigacdes ja realizadas, os dados relacionam a AF (i) aos prejuizos
no desenvolvimento global, tornando-as mais suscetiveis a déficits cognitivos; (ii) a
diminuicdo do quociente de inteligéncia (QIl) e (iii) a ocorréncia de AVC, que afeta
diretamente as func¢des cognitivas (DIAS, NOGUEIRA, 2019). Este tipo de insulto
neuroldgico, comum em criancas com AF, pode comprometer funcdes cerebrais e
acarretar maiores dificuldades de aprendizagem, sendo necessario considerar a
area cerebral acometida, a etiologia e a idade (CASAROTTO et al., 2015).

Adicionalmente ocorrem lesbes cerebrais denominadas Infartos Cerebrais
Silenciosos (ICS) sem evidénciaclinicade déficits neurologicos, mas com implicacdes
desenvolvimentais (HIRTZ; KIRKHAM, 2019). Apesar de sua alta prevaléncia em
criancas com AF, a fisiopatologia desse tipo de infarto permanece indefinida
(BROUSSE etal., 2022).

E sabido que os ICS em criangas com AF sS&0 comuns, progressivos e
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associados ao comprometimento cognitivo.No entanto, mesmo aquelassem este tipo
de infarto podem apresentar quadros com lesdes na substancia branca, fato que
reforca a necessidade de maiores esclarecimentos a respeito dos mecanismos deste
tipo de deterioracdo (KAWADLER et al., 2014; STOTESBURY etal., 2018).

A partir de um ensaio clinico multicéntrico, liderado pela neurologista norte-
americana Andria Ford, foram recrutados pacientes pediatricos entre 2004 a 2010, na
faixa etaria dos 5 aos 15 anos de idade. Todos apresentavam diagndéstico de AF e
indicavam uma leséo semelhante a um infarto, detectada em rastreio por RM, com
definicbes especificadas pelos neuroradiologistas do estudo. O interesse investigativo
da equipe de Ford et al (2018) era identificar as regides cerebrais com maior
densidade de ICS. Deste modo, foitestada a hipétese de que a densidade do infarto
€ maior nas regides em que o fluxo sanguineo cerebral € mais baixo, restringindo
ainda mais o fornecimento de oxigénio cerebral no cenario de anemia crbénica.

A partir dos resultados obtidos no referido ensaio clinico, os comités de
neurorradiologiae neurologiado estudochegaram aum consensoquanto aosICS em
286 criancas participantes, por meio de um Ensaiode Transfusédode Infarto Silencioso
(ETIS), em que cada infarto foi delineado e registrado em um atlas cerebral para criar
um mapa de densidade do infarto (ver Figura 3). Os mapas de fluxo sanguineo (parte
superior Figura 3) foram alinhados e comparados ao mapa com densidade de infarto
do ETIS (parte inferior Figura 3), em que se comparou o fluxo médio de sangue nas

regides de baixa, moderada e alta densidade (FORD et al., 2018).

Figura 3 — Mapa com densidade de ICS.

Silent Infarct Density Map including 286 children from the Silent Infarct Transfusion Trial

18%

Blue = SIT infarct
density map

Purple = Overlap

Fonte: Ford et al. (2018, p.1718).
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Ao observar as imagens com os referidos mapas que indicam as médias dos
resultados de fluxo sanguineo e densidade de infarto das criancgas participantes com
AF e ICS, constatou-se que 90% demonstraram infartos localizados em area limitrofe
interna do cérebro. Identificou-se, ainda, que estdo restritos a uma pequenaregiao,
onde o fluxosanguineo em repouso esta em area cerebral inferior (FORD etal., 2018).

Na parte superior da Figura 3, se evidenciaque as densidadesde infarto variam
de 1% a 18%, localizadas predominantemente na substéncia branca profunda dos
lobos frontal e parietal. Quanto a parte inferior, apresenta o mapa de densidade de
infarto (cor azul), além do indicativo para baixo fluxo sanguineo cerebral (cor
vermelha), em que é possivel caracterizar a regido que engloba os ICS de 90% dos
participantes. O volume dessa regido cerebral profunda foi de 5,6% do volume
intracraniano total (FORD et al., 2018).

A degradacéo do tecido da substanciabranca também € observada em técnicas
avancadas de neuroimagem, com estudos de morfometria, os quais apresentam
diferencas estruturais entre criancas com AF e controles saudaveis. Evidencia-se a
reducdo da densidade da substanciabranca e menor volume de substanciacinzenta,
além do baixo QI prevalente no grupo clinico (CHOI et al., 2019; KAWADLER et al.,
2015). Concomitantemente, ha também evidéncia de afinamento cortical nos lobos
frontais e superficies mediais posteriores de ambos os hemisférios,bem como déficits
volumeétricos de estruturas subcorticais (KAWADLER et al., 2015; WANG et al.2022).

Na investigacdo neurologica realizada por Ford et al. (2018), citada
anteriormente, o fluxo sanguineo cerebral da substancia branca foi medido nas
regides dos lobos frontal e parietal, sendo reduzido na regido de maior densidade de
infarto (p <0,001). Em um recorte da amostra das criancas com AF e ICS identificou-
se que a maioria destes infartos estava localizada em uma regido profunda na
substancia branca. Além disso, o fluxo sanguineo cerebral diminuiu a medida que a
densidade do infarto aumentou. Ressalta-se que os ICS se localizam na substancia

branca dos lobos frontal e parietal, conforme verificado na Figura 4 a seguir.

4 O Sistema Nervoso Central (SNC) é composto de substancia cinzenta e substidncia branca, explicitada
anteriormente. No entanto, a matéria cinzentacomp®e a camada mais externa do cérebro, sendo formadano inicio
do desenvolvimento, a partir do ectoderma, que continua a se dividir em células especificas, até que todo o SNC
(tanto o cérebro quanto a medula espinhal) esteja formado. O tom cinza advém da alta concentragdo de corpos
celulares neuronais. Ao longo do desenvolvimento, o volume de massa cinzenta aumenta até os 8 anosde idade.
Apos este periodo, passa a diminuir em determinadas areas do cérebro, mas a densidade em particular aumenta,
permitindo o alto processamento e maior desenvolvimento mental do individuo (MERCADANTE; TADI, 2022).
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Figura 4 — Distribuicdo tipica de ICS na
substancia branca dos lobos frontal e parietal
em uma crian¢a neurologicamente
assintomatica com AF.

Fonte: Hirtz e Kirkham, 2019, p.37.

As microestruturas na substancia branca podem ser indicativas de futuras
dificuldades cognitivas em medidas gerais, como desempenho académico. Em
amostra de 25 criangas com AF e sem ocorréncia de ICS, 27% tiveram desempenho
académico inferiorem comparacdo com seus irmaos sem diagnostico de AF. Com
estes dados sdo necessarios trabalhos futuros que investiguem o desempenho
académico longitudinalmente para elucidar o referido contexto (KAWADLER et al.,
2015).

Schatz et al. (2001) analisaram a escolaridade de 19 criancas com AF e ICS em
hospitais americanos. O estudo avaliou uma série de dominios como linguagem,
memaria visuo-espacial e atencdo/habilidades executivas, no qual foram identificados
déficits neuropsicologicos nesses pacientes, sendo constatado duas vezes mais
dificuldades escolares em criancas com infartos. Os dados coletados registram 80%
dos casos com déficits cognitivos clinicamente significativos, sendo que, no computo
geral, 35% tiveram déficits em habilidades académicas. Observou-se ainda que,
pacientes com AF apresentaram altas taxas de baixa escolaridade, déficits cognitivos
e lesdes neuroldgicas, incluindo os lobos frontais ou a substancia branca subjacente
a estas regides. As alteracdes neuropsicoldgicas foram identificadas, principalmente
no dominio da atencao e habilidades executivas. Tais informac¢des confirmam que
esses déficits cognitivos provavelmente levam a dificuldades de aprendizagem devido
a fatores diversos como falta de atencao sustentada, auto-organizacao e habilidades

de resolucao de problemas.
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Ao investigar as alteracfes na substancia branca, verifica-se a relacdo com a
velocidade de processamento mais lenta na AF pediétrica e adulta. Em investigacéo
conduzida por Stotesbury et al. (2018) na Inglaterra, os pacientes na faixa etaria de 8-
37 anos e com quadro de ICS foram submetidos a avaliacdo cognitiva através da
aplicacao das escalas Wechsler: Escala Abreviada de Inteligéncia— 22 Edicao (WASI-
Il); Escala de Inteligéncia para Adultos —42 Edicdo (WAIS-IV) e WISC-IV. Os
resultados estendem relatos de comprometimento que independemda presenca de
infarto e podem piorar com a idade (CARROLL; GORDON, 2022).

A velocidade de processamento foi identificada como um dominio vulneravel,
com déficits que potencialmente mediam dificuldades em outros dominios cognitivos.
Fortes correlacdes foram demonstradas entre as edi¢cdes do WASI; WAIS e WISC e
entre as versodes infantil e adulta (WISC e WAIS), justificando sua incluséo nas
mesmas analises. As avaliacbes foram duplamente pontuadas por avaliadores
treinados, com metodologia duplo-cego para o estado da doenca, com o objetivo de
se evitar interferéncias na corre¢cdo dos testes e alcancar maior confiabilidade nos
resultados finais. Em caso de desacordo ou ambiguidade, foi solicitado o parecer de
um terceiro avaliador. As evidéncias fornecidas confirmam que a velocidade de
processamento reduzida esta relacionada a integridade da substancia branca de
aparéncia normal usando parametros de microestrutura de imagens por meio da RM
(STOTESBURY et al., 2018).

Simwangala et al. (2022) reforcam esses achados através de estudo
transversal comparativo realizado no Zambia, Africa do Sul, com 15 portadoras de AF
e um grupo controle pareado de 15 irm&os com traco falciforme, com idades entre 8 -
17 anos. O instrumento utilizado para avaliacdo neuropsicologicafoio NEPSY II, junto
ao Inventario Pediatrico de Qualidade de Vida (PedsQL). Os dados obtidos indicam
gue 80% do grupo clinico apresentou déficits neurocognitivos na funcéo executiva,
atencdo e memoria, 0s quais impactam negativamente em sua qualidade de vida. A
andlise de regressdo foi utilizada para avaliar a relagdo entre os déficits
neurocognitivos e a qualidade de vida.

De acordo com Heitzer et al. (2022), constatam-se restricdes investigativas
neste tipo de pesquisa, tais como ausénciade participantes em idade pré-escolar e
intervengdes cognitivas. Frente a isto, 0s pesquisadores examinaram O [riSCO
neurocognitivo e os fatores de protecdo em 62 pré-escolares com AF entre 3 e 6 anos

de idade nos EUA. Os resultados indicaram pontuacfes abaixo das expectativas
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normativas em medidas de inteligéncia, compreensao verbal e prontiddo escolar,
entendida como agilidade em respostas e compreensao dos contetdos transmitidos
em sala de aula. A vulnerabilidade social foi associada a pior desempenho em
medidas de funcionamento intelectual, compreensao verbal, controle visomotor e
prontiddo escolar. Os fatores sociodemograficos foram impulsionadores mais
expressivos do desempenho neurocognitivo do que a gravidade da doenca, sendo
necessarias intervencdes de neurodesenvolvimento direcionadas ao ambiente
domeéstico e comunitario (HEITZER et al., 2021).

O AVC e os ICS sao as principais complicacdes provocadas por esta
patologia nas criancas, antes de completarem 15 anos de idade (HOUWING et al.,
2020; MARKS et al., 2018). Contudo, a literatura apresenta que, mesmo aqueles
pacientes sem sinais evidentes de AVC ou ICS, indicam déficit neurolégico, tanto
nasimagens de RM, guanto no exame neuroldgico clinico, caracterizando-se como
uma doenca com alto risco de vasculopatia cerebral, responsavel por derrames
(NICKEL; HSU, 2016).

Neste sentido, a avaliacdo das funcOes cognitivas dessas criancas €
relevante, tendo em vista o risco de comprometimento, mesmo quando o exame
neuroldgico ndo apresenta alteracbes (ARMSTRONG et al., 2013; BILLS et al.,
2021). No inicio dos anos 90, o DTC foi introduzido para detectar alteragdes na
velocidade do sangue nas artérias cerebrais e adotado mundialmente como método
padrdo ouro, ou seja, um progresso importante nas ultimas décadas quanto ao
manejo de criancasdiagnosticadas com AF (ADANHO et al., 2022; CASTRO, 2022;
PRUSSIEN etal., 2018).

O referido exame é caracterizado como um meétodo ultrassonografico néo
invasivo, de facil manuseio, indolor e econémico, através de uma sonda de baixa
frequéncia (2MHz), com capacidade de mensurar e identificar alteracfes
patoldgicas do fluxo sanguineo nos vasos intracerebrais. A realizagdo ocorre em
ambulatorio e reduz a mortalidade, bem como a carga de doencgas relacionadas ao
AVC (D’ANDREA et al., 2022).

O AVC é um evento relevante e grave entre os pacientes acometidos pela
AF, principalmente em idades mais jovens, sendo uma das principais causas de
morte e incapacidade, em qualquer idade. Devido aos seus mecanismos
fisiopatologicos potencialmente reversiveis, a prevencdo pelo reconhecimento

precoce, bem como as ferramentas de rastreamento sdo essenciais para 0s
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acometidos por esta doenca (CASTRO, 2022; KIRKHAM; LAGUNJU, 2021).

O alto risco de AVC nestes pacientes € constatado no DTC através das
velocidades elevadas de fluxo sanguineo, prevenido por transfusfes de sangue
recorrentes e acompanhamento regular (NICKEL; HSU, 2016). Com base nos
dados disponiveis no Nucleo de AcbBes e Pesquisa em Apoio Diagnostico da
Faculdade de Medicina da UFMG (NUPAD), confirma-se que as transfusodes
reduzem os niveis de hemoglobina alterada no sangue, 0 que normaliza esta taxa
nos investigados. Neste sentido, pesquisadores de paises como EUA e Franca
identificaram reducao de até 92%, nestes casos, para risco de a crianca sofrer um
AVC (NUPAD, 2014).

No que se refere a possibilidade de tratamento curativo, o Transplante de
Células - Tronco Hematopoiéticas (TCTH)® continua sendo a Ginica opcdo, mas seu
uso é limitado pela falta de doadores adequados e preocupacdes com a toxicidade.
Os primeiros resultados dos ensaios de terapia genética sdo promissores e podem
formar uma alternativa potencial (HOUWING et al., 2019; RIBEIL et al., 2017). O
processo de deciséo a favor ou contra o procedimento engloba diversos fatores,
incluindo a perspectiva de melhoria da qualidade de vida (QV) em longo prazo
(LOTERIO et al., 2022).

Quando se trata de abordar a QV dos pacientes submetidos a este
procedimento, principalmente no cenario de neoplasias hematolégicas, destaca-se
a necessidade de correlacionar diversas varidveis para compreender a
complexidade desse construto. Multiplos fatores sdo apontados como essenciais
para os estudos neste campo, incluindo variaveis clinicas, sociodemogréficas,
renda, escolaridade, sexo e faixa etaria; e variaveis psicolégicas, estresse,
ansiedade e depressédo (LOTERIO et al., 2022).

Os que realizam o TCTH com irmao compativel, por exemplo, podem
alcancarum indice de cura de 90%, mas hé risco potencial de mortalidade em até
5% dos casos. Sobre os transplantes com doadores sem vinculo parental, integram

uma pratica considerada experimental (TOLEDO, 2015). Ainda que sejam

50 TCTH consiste em uma “[...] modalidade terapéutica utilizada no tratamento de inimeras doencas do sangue,
benignas ou malignas, hereditarias [...] ou adquiridasao longo da vida. A realizacdo do transplante baseia -Se no
fato de que todasas células maduras que circulam no sangue (glébulos vermelhos, glébulos brancos e plaguetas)
provém de uma Unica célula, denominada “célula-tronco”,“célula progenitora” ou “célula progenitora
hematopoiética”. As células progenitoras sdo produzidas na medula 6ssea e também s&0 encontradas em grande

quantidade no cordao umbilical” (HOSPITAL ISRAELITA ALBERT EINSTEIN, 2020).
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ponderados os riscos e necessidade de indicacao para o transplante, atualmente €
a Unica estratégia global capaz de reverter o quadro da AF (BRASIL, 2015; SARAF
et al, 2016), além de estar associada a efeitos positivos nos dominios fisico e
emocional da qualidade de vida relacionada a saude (BADAWY et al., 2021).

Nas politicas publicas brasileiras, a Comissdo Nacional de Incorporacéo de
Tecnologias (CONITEC), que abrange o SUS, passou a recomendar, desde 2015,
este tipo de transplante entre parentes, através da medula éssea (BRASIL, 2015a).
Estudos recentes (GLUCKMAN et al., 2017; SIMOES et al., 2016) que investigaram
o TCTH alogénico, ou seja, quando as células progenitoras provém de um doador
previamente selecionado por testes de compatibilidade, identificaram que no caso
de irmaos pareados ha uma alta taxa de sobrevida, chegando a 94% ap6s 5 anos.
A qualidade de vida dos pacientes com AF aumenta, significativamente, apos o
TCTH, especialmente no primeiro ano de acompanhamento (LOTERIO et al.,
2022).

A Unidade de Transplante de Medula Ossea do Hospital das Clinicas (HC)
da Faculdade de Medicina de Ribeirdo Preto da Universidade de S&o Paulo (USP)
foi pioneirano Brasil para o tratamento curativo de AF, totalizando até o momento
41 procedimentos, 20 dos quais em pacientes maiores de 18 anos (LOTERIO et al.,
2022; VIDAL, 2022).

Em estudo descritivo, exploratorio e transversal desenvolvido em um hospital
publico do Brasil, todos os pacientes adultos transplantados com minimo de 2 anos
de acompanhamento pds-transplante, entre janeiro de 2003 e setembro de 2018
foram incluidos: trés morreram; assim, seus dados ndo foram coletados e outros
trés ndo completaram o acompanhamento, tendo uma amostra de 14 participantes
(nove homens) com média de idade de 28,07 anos (LOTERIO et al., 2022).

Na investigacdo anteriormente citada, todos os pacientes foram avaliados
antes e, posteriormente, até dois anos ap6s o transplante, pelo Questionéario
Genérico de Avaliacdo da Qualidade de Vida. Os resultados mostraram aumento
significativo em todos os oito componentes do instrumento, evidenciando que,
mesmo em longo prazo apos o procedimento,a QV continuaaaumentar. Observou -
se que os componentesfisicos melhoraramdesde o primeiro anopos-TCTH. Foram
detectadas varidveisimportantes para a preservacao da QV, tais como: ter atividade
remunerada e ter mais de 8 anos de escolaridade. E importante ressaltar que

também houve um aumento tardio, mas significativo, no componente mental do
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Questionario. Esses resultadosreafirmam a importanciado investimento com TCTH
para pacientes falciformes (LOTERIO et al., 2022).

Em outro estudo recente, Fay-McClymont et al. (2022) descrevem o0s
resultados neuropsicoldgicos, comportamentais e de qualidade de vida em criancas
e adolescentes canadenses com AF e que receberam o TCTH, sendo o doador um
irmado compativel. Foram aplicadas medidas neuropsicolégicas padronizadas para
avaliar o funcionamento intelectual; velocidade de processamento; memoérias de
trabalho, verbal e visual;atencédo sustentada; habilidades académicas e habilidades
motoras finas. Deste modo, foram incluidas as Escalas Wechsler: Escala de
Inteligéncia para Criangas — 4a Edicao (WISC-IV); Escala de Inteligéncia para
Criancas — 52 Edicao (WISC-V) e Wechsler Individual Achievement Test (WIAT-III),
além da bateria NEPSY Il - Avaliacdo Neuropsicoldgica do Desenvolvimento, que
abrange a faixa de 3-16 anos.

Embora o tamanho da amostra seja limitado a nove participantes e as
analises se baseiem em dados retrospectivos, esses achados sdo consistentescom
estudos publicados anteriormente sobre TCTH em criancas. Verificou-se a validade
dos dados, principalmente quando se replica a estabilidade do funcionamento
intelectual e melhorias na velocidade de processamento, memoéria verbal e
funcionamento executivo pés-operatédrio (FAY-MCCLYMONT et al., 2022).

O achado mais comum em jovens com AF ndao tratados com TCTH € um
lento declinio da cognicdo ao longo do tempo. Os resultados identificaram que o
funcionamento neuropsicologico foi amplamente mediano em todos os dominios
cognitivos, foram observadas melhorias moderadas na velocidade de
processamento e memoéria verbal (d de Cohen = 0,50-0,57) pos-TCTH (FAY-
MCCLYMONT etal., 2022).

Doencas graves como a AF podem ampliar as faltas de crianc¢as pequenas
na escola, dificultar o inicio do curso superior e, consequentemente, melhores
oportunidades de trabalho e avancos na carreira. Tais limitagdes podem indicar
desafios financeiros importantes (TANABE et al., 2020). Paralelo a estes fatores ha
os déficits nas funcbes cognitivas, identificados como sequelas clinicamente
significativas da AF. Os riscos potenciais para a funcéo cognitiva incluem
caracteristicas bioldgicas e ambientais, e as consequéncias psicossociais dos
déficits cognitivos incluem alteracbes no funcionamento comportamental e
emocional (PRUSSIEN et al., 2020).
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Quando déficits cognitivos séo identificados precocemente e sabendo-se
gue interferem diretamente na aprendizagem escolar, é relevante que profissionais
das areas de saude e educacdo possam auxiliar neste processo através de
intervenc¢des apropriadas e oportunas (BROWN et al., 1993; KASLOW et al., 2000;
SAULSBERRY-ABATE et al., 2021; SIQUEIRA; GURGEL-GIANNETTI, 2011).

Simultaneamente, as pesquisas com foco na incidéncia e padroes de
desenvolvimentotambém precisam ser conduzidas,umavez que as consequéncias
da doencapodem ser mais agravantes para aquelas criancas com histéricode AVC.
Em tais casos, € pertinente um acompanhamento longitudinal com avaliacfes
neuropsicolégicas e programas educacionais adequados. Nesse sentido verificou-
se que, na década de 1990, a literatura internacional (BROWN et al., 1993) ja
apresentava que as dificuldades académicas deste grupo relacionavam-se
diretamente com o quadro clinico da doenca e ndo, como por vezes se sup0s, por
ser preto e de baixa renda.

Ao identificar precocemente os déficits executivos amplia-se a possibilidade
de uma investigacdo a longo prazo que inclua as etapas escolares iniciais. No
entanto, este tipo de investigagéo pode ser desafiadoraem decorrénciada limitacédo
de instrumentais direcionados para criancas menores de seis anos (DOWNES et
al., 2018). Além disso, ao direcionar o investimento necessario para a compra
destes materiais € possivel verificar um alto custo para pesquisadores brasileiros,
ao se considerar cortes or¢camentarios das universidades federais. Alguns
exemplos sdo o DENVERII — Teste de Triagem do Desenvolvimento,comidade de
abrangéncia entre 0-6 anos; SON-R 2 -7 — Avaliagcao da Inteligéncia Geral e a
bateria neuropsicolégica NEPSY II, para criancas a partir dos dois e trés anos de
idade, respectivamente.

As informacdes relacionadas ao desempenho destas criangcas em uma tarefa
executiva, que reflita uma atividade cotidiana em sala de aula, por exemplo, podem
fornecerinformacgdesimportantes e recomendacdes praticas para o professor em sala
de aula. Ao se avaliar o desempenhode pré-escolares com AF, os resultados revelam
que este grupo tem um desempenho inferior aos seus pares saudaveis em avaliacdes
gue contemplam varias etapas (DOWNES et al., 2017; SMITH; SCHATZ, 2016). Em
particular, necessitaram de apoio mais estruturado para mudar o foco apdés uma etapa
concluida, conforme refletido por pontuacdes mais baixas nos dominios quantitativos

de sequenciamento e conclusdo. Do mesmo modo, também exigiam mais apoio para
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permanecer na tarefa (DOWNES et al., 2018).

Em estudo realizado por Mota et al. (2022) no estado de Sao Paulo,com 14
criancas menores de 7 anos e que sofreram AVC na primeira infancia, foi aplicado o
Pediatric Evaluation of Disability Inventory® (PEDI). A investiga¢&o analisou dominios
funcionaisde autocuidado, mobilidade e funcéo social, neste sentido, as criancas com
lesdes bilaterais e internagcdes mais longas apresentaram 0s piores escores nos
dominios que integram o item Area de Func&o Social. Este, direciona para diversos
aspectos, tais como: entendimento das solicitacdes e instrucdes; habilidade para
planejar e executar atividades com um companheiro conhecido; cuidado quanto a
segurancaem situacdes da rotina diaria, incluindo escadas, objetos quentes, dentre
outros (MANCINI et al., 2016). Os autores recomendam focar nareabilitagao funcional
para promover atividades e participacdo, além de monitorar o desenvolvimento das
habilidades sociais das criancas apés o AVC (MOTA et al., 2022).

Para garantir a intervencdo e 0 manejo precoces, testes neuropsicologicos
devem ser aplicados regularmente em criangas com AF. Os resultados das
investigacOes servem como base e direcionamento para futuras pesquisas em larga
escala sobre déficits neurocognitivos e qualidade de vida nestas criangas
(SIMWANGALA et al., 2022). A partir desta perspectiva, Hardy etal.(2021) procuraram
determinar a viabilidade e eficacia do Treinamento Cogmed da Memaria Operacional,
sendo digital e interventivo, por meio de um tablet e em ambiente doméstico.

Integraram o perfilda pesquisade Hardy et al. (2021), 47 estudantes portadores
de AF, de 7-16 anos que apresentavam dificuldades de memdéria de curto prazo ou
memoaria operacional, sendo divididos em dois grupos: (i) participantes com acesso
imediato ao dispositivo de forma aleatoria e (ii) grupo de lista de espera que usou
Cogmed apos um periodo determinado. Os resultados primarios avaliados incluiram
desempenho em memdria de curto prazo verbal e ndo verbal e tarefas de memoéria
operacional. Os resultados secundariosincluiram funcionamento executivo avaliado
pelos pais e testes de matematica e fluéncia de leitura.

Registra-se que o primeiro grupo apresentou melhorias namemdéria operacional
visual em comparacdo com o grupo da lista de espera. Ao examinar uma amostra
combinada de participantes, aqueles que completaram 10 sessdes de treinamento

indicaram melhorias significativas na memoria verbal de curto prazo, memodria

8 Inventario de Avaliacdo Pediatrica de Incapacidade, tradug&o nossa.
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operacional visual e fluéncia matematica (HARDY et al., 2021). A adeséo ao Cogmed
foi inferiorao esperado, uma vez que somente 19 participantes (41%) completaram
pelo menos 10 sessdes. Conclui-se que a memoria operacional visual,umahabilidade
comumente afetada pela AF, € modificavel com treinamento cognitivo. Os beneficios
se estenderam a memoria verbal de curto prazo e fluéncia matematica quando os
pacientes completaram a quantidade de treinamento suficiente. Pesquisas adicionais
sdo necessarias para identificar candidatos ideais para treinamento e determinar se
0s ganhos sdo sustentaveis e generalizados para resultados em atividades
corrigueiras (HARDY et al., 2021).

Outra intervencéo relevante foi realizada por Boggs et al (2022), na qual se
analisou a consciéncia fonémica e imagética de criancas com AF, ja que este grupo €
particularmente vulneravel a dificuldades na precisdo e compreenséao da leitura. Os
instrumentos aplicados no pré e pos-intervencdo foram Lindamood—Bell Auditory
Conceptualization/Phonemic Awareness Test - 3rd Edition’ (LAC-3) e Symbol Imagery
Test® para medir o progresso de 15 alunos afro-americanos, de ambos 0s sexos e na
faixaetaria de 6 a 14 anos. A intervencéao para consciénciafonémicafoirealizadaduas
vezes por semana no decorrer de um més e meio (6 semanas).

Os participantes apresentaram ganhos estatisticamente significativos (p<0,001)
nas pontuagbes padrao derivadas do LAC-3, com melhorias associadas na
equivaléncia de idade e equivaléncia de notas. Outros 29 alunos, entre 6 a 17 anos,
de perfil similar ao grupo anterior participaram do programa de leitura do Symbol
Imagery, com a mesma quantidade de semanas. Esses participantes apresentaram
ganhos significativos (p<0,001) nas pontuacdes gerais (BOGGS et al., 2022).

Um outro dado significativo e atualizado neste campo de pesquisa, refere-se
a investigacao realizada por Bomfim et al. (2022) ao identificar a associagao entre
deficiéncia auditiva, desempenho escolar e funcéo cognitiva em 31 criancas e
adolescentes com AF, entre 8-17 anos. Os dados foram comparados aos 31
participantes saudaveis do grupo controle, sendo todos submetidos & avaliagdo do
sistema auditivo, para se investigar quanto aos riscos de transtorno do
processamento auditivo (central) e disfuncdo da funcao cognitiva por meio da
Escalade Comportamentos Auditivos e do Mini-Exame do Estado Mental (MEEM),

respectivamente, além de serem entrevistados para obtencdo de dados clinicos e

" Teste de Concepcdo Auditiva/Consciéncia Fonémica de Lindamood-Bell - 32 Edicéo, traducdo nossa.
8 Teste de Imagens Simbolicas, traducédo nossa.
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de desempenho escolar (BOMFIM et al., 2022).

Os resultados do grupo com AF, registraram que 25,8% dos participantes
apresentaram perda auditiva neurossensorial, indicando maior ocorréncia de
desempenho escolar comprometido. A pontuacdo do MEEM para aspectos
relacionados a atencéao e calculo, no mesmo grupo, foi menor do que no grupo sem
perda auditiva. A deficiéncia auditiva em criancas e adolescentes com AF,
especificamente perda auditiva neurossensorial, esta associada ao baixo
desempenho escolar, em aspectos relacionados ao desempenho académico e
atencdo (BOMFIM et al., 2022).

Essasinvestigacfesindicamaimportanciade se discutir, bem como produzir
conhecimentos que auxiliem diretamente paises com recursos limitados e
investimentos reduzidos para realizar pesquisas cientificas, uma vez que geram
complicadores abrangendo o sistema de salde e vulnerabilidade socioecondmica
da populacéo.

Os impactos da AF no desenvolvimento neurologico e cognitivo afetam
diretamente pacientes e familiares que precisam de orientacdo e compreensao
adequadas frente ao quadro clinico, bem como politicas publicas para se
implementar intervencdes baseadas em evidéncias e direcionadas ao manejo da
AF. Deste modo, fatores como triagem neonatal, terapia medicamentosa com
hidroxiureia, transfusdes sanguineas, avaliacbes cognitivas entre outros,

favorecem na melhoria da qualidade de vida dos pacientes (GYAMFI et al., 2021).

2.3.1 Efeitos na visao de cores

Ao direcionar a investigacao para a visdo cromatica, faz-se necessarioinformar
gue essa se vincula diretamente ao sistema nervoso, através dos fotorreceptores da
retina, os quaisidentificamaluz e transformam sua energiaem resposta neural. Estas
células com propriedades especificas sdo identificadas como cones e bastonetes, 0s
quais mediam a visao diurna e noturna, respectivamente, e possibilitam, deste modo,
a percepcao para cores. A retina apresenta trés tipos sensiveis de cones e cada um
absorve luzem grande parte do espectro visivel humano, sendoeles: (i) comprimentos
de onda longos, (i) médios e (iii) curtos (VENTURA, 2007).

A percepcéo das cores &, na realidade, informacao visual que fornece algum

tipo de detalhe sobre o objeto ou cenas ambientais aos quais esta associada. A cor
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acrescenta caracteristicas do mundo a nossa volta e a percep¢cdo do mundo exterior
pode afetar os processos cognitivos de maneira ampla e indistinta. Objetivamente, a
sensacao visual de uma cor € determinada por: (i) tom ou matiz, que permite
diferenciar a cor visualizada; (ii) saturacdo, refere-se & pureza da cor, além da
distincdo por diferentes niveis de saturacéo relacionados com a quantidade de luz
branca nas matizes e (iii) brilho, que é a luz emitida por qualquer objeto (BRUNI;
CRUZ, 2006). E possivel que a percepcdo da cor possa realmente afetar o
desempenho numa tarefa cognitiva.

O processo da visdo de cores, mais especificamente a habilidade para
distingui-las,tem se mostrado relevante nainvestigacao de pacientesem condi¢cdes
neuropsiquiatricas distintas (ESPINOLA, 2013). O comprometimento para essa
capacidade perceptiva pode resultar de alteracdes no desenvolvimento da retina
e/ou processamento cortical da informacao para discriminarcores (CHAKRABARTI,
CHAKRABARTI, 2015; MARTINS et al.,, 2001). Esse quadro clinico implica,
potencialmente, dificuldades nas relacdes sociais, laborais e académicas
(MARTINS et al., 2001).

Neste sentido, considera-se que a cor pode influenciar os niveis de aten¢ao
e facilitar, ou ndo, aspectos mnemonicos, o que direciona as chances de adquirire
sedimentar novos aprendizados (DZULKIFLI; MUSTAFAR, 2013). O processo de
desenvolvimento visual permeado pela experiéncia de cor, permite uma
representacao mental direcionadapor processos cognitivos diretamente modulados
pela informacédo cromatica. Compreende-se, portanto, a relevancia de se verificar
doencas que podem comprometer a percepcao de cores, a partir do uso de
diferentesinstrumentos,como o Teste de Ishihara(BRUNI; CRUZ, 2006; MARTINS
et al, 2001) e Farnsworth Lanthony Combined D-15 Test (FERNANDES;
VENTURA, 2008; GIUSTI, 2001).

Os referidos testes sao eficazes na avaliagdo com criangas e configurama
analise sensorial mais amplamente relatada em pesquisas com este interesse. A
popularidade desses instrumentos pode ser atribuida aos marcadores quantitativos
e estatisticos, com normas adequadas para investigacdes clinicas e cientificas.
Destaca-se que o teste Farnsworth Lanthony Combined D-15 Test permite
diferenciaros observadores com perdas graves de visao de cores, bem como avalia
as perdas de visao de cor adquirida (VINGRYS; KING-SMITH, 1988).

Considerando o exposto, constata-se a relevancia da avaliacdo precoce de
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visdo de cores, principalmente em criangas com AF, tendo em vista a necessidade
de atualizar parametros sobre esta patologia no Brasil, além de estabelecer
diretrizes nacionais para o diagnostico, tratamento e acompanhamento dos
pacientes (BRASIL, 2018).

No que se refere aos efeitos da AF na visdo de cores, a literatura cientifica
da area pontuasobre as complica¢cdes oftalmoldgicas resultantes desta patologia
(FADUGBAGBE et al., 2010; LI et al.,, 2019; OLADIMEJI et al., 2020). Essa
particularidade pode ocasionar comprometimento visual com lesdes sobre a
vasculatura periférica, predominantemente, em ambos 0s sexos e na faixa etaria
de 11 a 15 anos (FADUGBAGBE, et al., 2010). Observa-se, ainda, 0 aumento da
incidéncia de retinopatia por células falciformes em criancas a partir dos 10 anos
de idade, sendo recomendada a realizacdo de exames oftalmoldgicos com
periodicidade nos portadores da doenca, nointuito de prevenir futuras dificuldades
visuais (GARCIA; GALERA, 2015).

Sabe-se que a regularidade dos exames oftalmologicos possibilita indicar
diagnaostico precoce para as hemoglobinopatias, através da énfase na oftalmoscopia
da periferia retiniana, que favorece o tratamento adequado em tempo habil. Essa
prevencao evita que a doenca progrida para uma etapa com possivel dano visual
permanente (ALMEIDA SOBRINHO et al.,, 2011). Neste sentido, a descoberta
favorece a afirmacéo de Rosenberge Hutcheson (2011) que enfatizama necessidade
darealizac&o de exames precoces nos portadores de AF, nointuitode prevenirfuturas
dificuldades visuais.

Pesquisas datadas do século XX, com pacientes que apresentavam danos
em regides visuais do cérebro, comprovaram distarbios especificos para célculo.
No caso da anemia de células falciformes, essas podem ocasionar complicacdes
oftalmoldgicas, dentre os portadores, hamaior prevalénciaparaalteracdes oculares
naqueles que fazem uso exclusivo de &cido félico (ALMEIDA SOBRINHO et al.,
2011).

A questdo do impacto da percepcado de cores utilizando parametros
psicofisicos e comportamentais para avaliara percepcéo cromatica de participantes
com AF tem sido largamente negligenciada. Na literatura cientifica sdo encontrados
poucos estudos nesse escopo. Nos estudos de Roy et al. (1987, 1988); MacKay
(1989); Roy (1989); Martin et al. (2017) e, especificamente nas publicacbes

brasileiras, ndo sédo encontradas evidéncias nessa direcao e verifica-se apenasum
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registro de estudo no repositorio institucional da UFPE (DIAS, 2017).

2.3.2 Desempenho escolar em criangcas com AF

Em meados dos Anos 90, Nettles (1994) descreveu o desempenho escolar
de criangas afro-americanas com AF, sendo comparadas com grupo de criancas
saudaveis e caracteristicas demograficas semelhantes. Para determinar o
desempenhoescolar, foram obtidos os resultados de testes padronizadosde leitura
e matematica e a frequéncia escolar. Ao comparar o0s resultados desta
investigacao, verificaram-se diferencas significativas entre os grupos, em leitura,
matematica e frequénciaescolar. Os escores e a frequénciadas criancas saudaveis
foram melhores em todos os indicadores. Como esperado, as criangas com AF
foram as que mais faltaram durante um ano letivo. Os resultados deste estudo
descritivo sugerem que criangcas com AF estdo em maior risco quanto ao fracasso
escolar do que seus pares saudaveis.

Ao identificar as faltas escolares neste grupo clinico, compreende-se uma
diversidade de fatores, que se estendem desde processo cirlrgicos a realizacdo de
transfusdo sanguinea mensal (SMITH et al., 2013). E necessario investigar o
impacto significativo que isto pode representar no desempenho educacional de
jovens com AF, ao considerar que os alunos ficam sem acesso ao contetdo
académico durante essas auséncias. Crosby et al. (2015) afirmam que as
dificuldades associadas a falta de instrucdo sdo ainda mais complexas,
especificamente quando se trata do conhecimento matematico, por assuntos que
se baseiam em conhecimentos anteriores.

Os argumentos reforcam que, ao se abordar uma doenca hematovascular
cronica e evolutiva, verifica-se a pertinéncia dos pacientes realizarem a avaliacéo
neuropsicoldgica periédica e acompanhamento regular, uma vez que os estudos
indicam a prevaléncia de déficits cognitivos que abrangem ambos hemisférios
cerebrais, na populacéo investigada com AF (BARROS et al., 2009). Além disso,
consideram-se as especificidades clinicas na etapa escolar, com recorrentes
infecgBes, crises algicas, risco ampliado de AVC e, como efeito, maiores dificuldades
na manutencao de umarotina académica de frequénciaregular as aulas. Observa-se,
portanto, a relevancia de considerar a trajetoria educacional das criancas brasileiras

portadoras de AF e implementarprogramas de escolarizacdo direcionados as criangas
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e adolescentes hospitalizados, no intuito de prosseguirem com 0s estudos e serem
devidamente estimulados neste contexto (BARROS et al., 2009).

Em pesquisa realizada com essa populacdo pediatrica, atendida e
acompanhada em ambulatério na regido de Goias, registrou-se a interferéncia
significativa do quadro clinico no cotidiano dos portadores. Observou-se que a
preocupacdocom a doenc¢aé uma constante por parte dos responsaveis, gerandonas
criancas, a vivéncia de um processo de exclusdo no ambiente escolar, referente a
participacdo em atividades de jogos e brincadeiras, por exemplo, inseridas nas
atividades cotidianas da faixa etaria infantil (SOUSA, 2005).

Aindano Brasil, Souza (2013) investigou a percepcao de professores sobre
a escolarizacdo de alunoscom AF na cidade de Salvador, Bahia, onde ha maior
incidéncia nacional. Onze professores responderam a uma entrevista
semiestruturada, constando de um total de 21 questdes. A pesquisadora verificou
percepcdes distintas em relacdo ao processo de escolarizacao destes alunos, na
perspectiva inclusiva, devido a variabilidade clinica da doenca quanto a gravidade
e aos sofrimentos vivenciados.

No pais, as Secretarias Municipais de Saude, Educacéo, junto com a
Associacdo Baiana das Pessoas com Doenca Falciforme (ABADFAL)
desenvolveram ac¢des de modo a potencializar o papel da escola e educadores.
Dentre essas medidas protetoras, destaca-se a elaboragdo do manual “Doenca
Falciforme: a importancia da escola” (MINISTERIO DA SAUDE, 2009), em que
foram reunidas informacfes pertinentes para os professores com estudantes
portadores de AF em suas turmas e, também, aos que buscamconhecermais sobre
esta realidade que afeta milhares de criancas.

Ainda nesta perspectiva, um outro ponto de destaque, conforme Souza
(2013), refere-se a importancia da Classe Hospitalar. Trata-se do “atendimento
pedagogico-educacional que ocorre em ambientes de tratamento de saude”
(BRASIL, 2002, p.13), o que possibilitaa continuidade dos estudos escolares para
criangas hospitalizadas, na circunstancia de internagédo, por exemplo (COSTA;
ROLIM, 2020). No caso dos alunos com AF, todos os professores entrevistados
julgam a Classe Hospitalar como legitima e identificada como uma alternativa
vidvel, sendo necessaria para implementar politicas publicas direcionadas a
populacdo com AF. As acOes direcionadas as escolas, precisam abranger a

formacao continuada dos professores e condicdes de trabalho adequadas, bem
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como as condic¢oes de acessibilidade oferecidas aos alunos (SOUZA, 2013).

O desenvolvimento de intervencdes académicas e 0 aumento do acesso a
servicos de apoio escolar sdo necessarios para esta populacao vulneravel. Heitzer
et al., (2021) apontam que os alunos com AF correm o risco de apresentar baixo
desempenho académico devido aos efeitos combinados de fatores ambientais,
psicossociais e especificos da doenca, indicando consequéncias sociais e de satde
significativas. Além disso, demonstram dificuldades académicas notaveis e correm
alto risco de reprovacao, com um efeito substancial na qualidade de vida e no
potencial de rendafutura. Aproximadamente 30% dos alunos com AF ndo concluem
o Ensino Médio, o que amplia o risco de desemprego, ou seja, entender a extensao
dessas dificuldades académicas na populacdo com AF visa potencialmente intervir
e prevenir o fracasso académico futuro (HEITZER et al., 2021).

Ao verificar informacoes relacionadas ao desempenho de cada paciente em
tarefas executivas, é possivel fornecerinformacdes importantes e recomendacdes
praticas para o professor. Isto ocorre uma vez que tais atividades se inserem na
pratica cotidiana da sala de aula, nessa importante fase de desenvolvimento, a
medida que entram no dominio académico (DEBAUN; KIRKHAM, 2016).

Criancas e jovens com AF e infartos cerebrais silenciosos correm risco de
dificuldades cognitivas e académicas, com desempenho matematico sendo
particularmente baixo. No entanto, os fundamentos cognitivos desses problemas
académicos nessa populagdo necessitam de maiores esclarecimentos, ao se
investigar a relacdo entre funcdes cognitivas e a matematica. Registra-se a
correlagdo entre déficits especificos de célculo matematico e habilidades de
raciocinio com o desempenho em medidas de atencdo, memodria operacional,
velocidade de processamento e funcionamento executivo (PETERSON et al.,
2020).

Deste modo, propde-se que pesquisas futuras, detenham-se eminvestigacao
mais detalhada sobre habilidades cognitivas, como memdéria visuoespacial e
aritmética, abrangendo a faixa etaria do Ensino Fundamental. As avaliacdes
cognitivas sistematicas, mapeadas por idade, possibilitam um acompanhamento do
processo maturacional das funcdes investigadas e os efeitos de intercorréncias
clinicas no desenvolvimento (ROUTHIEAUX; STEGENGA, 2005).

A AF resulta em complicagdes neuropsicoldgicas que colocamos estudantes

em maior risco de desempenho educacional limitado. Um primeiro passo para
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desenvolver intervencdes educacionais eficazes é compreender o impacto da
doenca no desempenho escolar. Os resultados do estudo fornecem informacgdes
importantes sobre os fatores de risco demograficos e apoiam a necessidade de
planosindividualizados de salde e educacao para adolescentes com AF (HEITZER
et al., 2021).

Evidencia-se, portanto, a importancia de verificar precocemente quadros de
doencas crbnicas, como a AF, poisinterferem de modo evidente na aprendizagem,
ainda nos primeiros anos de vida, ocasionando atraso escolar. Deste modo, diante
da possibilidade de déficits cognitivos, sdo necessarias acdes interventivas para
que se tenham o minimo de prejuizos ao desenvolvimento académico destes
pacientes (NUNEST et al, 2010; PICCOLO et al., 2016).

As analises de imagens cerebrais sobre o desempenhoacadémico oferecem
uma compreensao diferenciada sobre a plasticidade cortical, jA que permitem
compreender como o desenvolvimento cerebral apresenta modificacbes quando as
criancas adquirem habilidades transmitidas culturalmente, como leitura ou
aritmética (PETERS; SMEDT, 2018).

A pesquisa realizada por Wang et al. (2001) comparou os resultados de
testes neuropsicologicos em criangcas com AF e o0s de exames de RM,
particularmente para avaliar func¢fes neuropsicolégicas na auséncia de AVC. Os
pacientes que apresentaram historico de ICS quando comparados com aqueles
sem alteracdes na RM, tiveram pontuacdes significativamente mais baixas para
matematica e desempenho em leitura, QI geral e QI verbal. Outra observacao
pertinente, foi o fato deste grupo com RM normal ter indicado os escores de QI
verbal, desempenho em matematica e codificacao reduzidos, conforme o aumento
da idade. Quanto aos pacientes com AF que tiveram AVC evidente, comparados
agueles com ICS, o teste Woodcock Johnson revelou umdeclinio significativo nas
pontuacdes em Matematica (p< 0,01), mas ndo no desempenho em leitura, 0 que
chama atencéo acerca da compreensao logica.

Pesquisas recentes em neuroimagem identificaram o sulco intraparietal
bilateral como uma area associada ao processamento de numeros. No entanto, as
relacbes estrutura-funcéo causais sdo dificeis de avaliar somente a partir de
técnicas de neuroimagem (ARTEMENKO et al., 2015).

Os dados sugerem que a magnitude do numero é representada

bilateralmente, porém, o sulco intraparietal bilateral esquerdo e direito parecem
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contribuir diferentemente para a cognicdo numeérica no que diz respeito ao
processamento de outros aspectos especificos da informacdo numeérica
(ARTEMENKO et al., 2015). Estudos subsequentes, com eletroencefalogramaem
criangas, confirmaram o envolvimento de uma rede frontoparietal bilateral durante
o calculoem atividades de adicdo. Inconsisténcias entre estudos, particularmente
sobre o desenvolvimento atipico, podem ser explicadas pelas distintas atividades
aritméticas e suas variaveis dependentes quando estudam as correlacdes entre
cérebro e comportamento (PETERS; SMEDT, 2018).

Ressalta-se que o aprimoramento dos processos cognitivos humanos tem
sido um foco de experimentacao cientifica. Peterson et al. (2021), ao investigarem
sobre os correlatos cognitivos do desempenho em matematica em criancascom DF
e infartos cerebrais silenciososidentificaram que os déficits namemdéria operacional
s&o responsaveis por uma variacao significativa no desempenho matematico nesta
populacdo — consistente com outras popula¢cdes com disfuncédo da substancia
branca.

Neste sentido, registra-se que a estrutura dessa substancia correlaciona-se
as funcdes cognitivas centrais, incluindo atenc¢éo, velocidade de processamento,
funcionamento executivo e memoria operacional. Os déficits na memoria
operacional sdo responsaveis por uma quantidade significativa de variabilidade no
desempenho matematico de criancas com AF e lesdo medular. Isso é consistente
com outras populacfes médicas com disfun¢éo acentuada da substancia branca,
como tumores cerebrais e leucemia. As intervencdes voltadas para matematica e

memoria de trabalho sdo benéficas para estas criancas (PETERSON et al., 2021).

2.3.3 Repercussdes na aprendizagem aritmética

Neste topico serdo discutidos aspectos da aprendizagem aritmética,
imprescindiveis no processo de desenvolvimento escolar e que podem indicar
prejuizos nas criangas acometidas pela AF. Desde a primeira infancia, periodo que
compreende do nascimento até os seis anos de idade, as criangas geralmente
vivenciam uma realidade em que 0s numeros estdo presentes no cotidiano através
de espacos distintos, representados por placas de rua, etiquetas de preco, nimeros
de telefone, entre outros (ARSALIDOU et al., 2018).

Registra-se que as habilidades iniciais de numeramento abrangem

habilidades informais, como contar e comparar magnitudes numéricas, sendo
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adquiridas antes da escolarizacdo formal (CHAN; SCALISE, 2022; RAGHUBAR,;
BARNES, 2017). Essas habilidades iniciais de numeramento sao preditores
consistentes do desempenho posterior das criangcas em matematica, formalmente
adquiridos por meio de instrugéo explicita (CHAN; SCALISE, 2022).

Diversos estudos (KADOSH et al 2013; PETERS; SMEDT, 2018) destacam
a habilidade no campo da aritmética por constituir um elemento determinante do
curriculo da matematica na escola primaria e, consequentemente, apresenta um
papel essencial no desenvolvimento légico para crian¢cas em todo o mundo.

Este contexto exige a compreensao dos simbolos numeéricos, sua escrita,
leitura e contagem, as quais antecedem o processamento da interpretacdo de
termos especificos como somar e dividir, o que possibilita realizar as operacfes
matematicas de forma adequada. Dominar aleitura e escrita dos nimeros em suas
formas verbal e ardbica é uma habilidade essencial para a vida diaria. Quanto a
leitura dos simbolos aritméticos, os participantes avaliados com limitacdes neste
tipo de tarefa fornecem informagbes relevantes sobre a neurocognicdo da
matematica e evidenciam que desordens de calculo podem ser dissociadas dos
distarbios de linguagem (ALMEIDA SOBRINHO et al., 2011).

Nesta conjuntura, ocorre a compreensdao de como O reconhecimento
numérico e as quantidades se relacionam (menor, maior, por exemplo) juntoa um
treinamento formal em matematica, o qual é iniciado na escola primaria
(ARSALIDOU et al., 2018). Nos estudos formais, quando se direciona para a
aprendizagem aritmética, incluem-se atividades de célculo. Isso ocorre através da
capacidade de adicionar, subtrair, multiplicar e dividirnimeros simbdlicos inteiros,
a partir da aquisicdo ou avanc¢o para novas competéncias e habilidades diretamente
relacionadas ao funcionamento cerebral preservado (SILVA; SANTOS, 2011).

Um dos primeiros passos na aprendizagem matematica das criancas € a
capacidade de manipularnimeros e converté-los de um formato para outro. O inicio
desses processos cognitivos comecga, formalmente, nos anos iniciais do Ensino
Fundamental (SILVA etal., 2015).

Faz-se necessariocompreender que as fun¢des cognitivas desenvolvidas no
periodo pré-escolar sdo elementares para a aquisicdo do senso numérico,
enquanto a etapa do Ensino Fundamental se vincula a memoéria operacional, bem
como a simbolizacdo numérica (ANDRADE et al., 2015). Estudos atuais (CHU et
al.,, 2018; GEARY et al., 2017; RAJAGOPAL et al., 2022) evidenciam que as
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habilidades numeéricas iniciais das criancas sado importantes e preditivas de seu
desempenho matematico posterior, por meio da escolaridade formal.

Enquanto a transicdo da educacado pré-escolar informal para a educacéo
formal expressa uma mudancapertinente naaprendizagem, o desenvolvimento nas
habilidades numeéricas iniciais estd ocorrendo, de modo continuo, antes dessa
transicdo, ou seja, nasidades de 3 a5 anos, periodo em queas crian¢as costumam
frequentar a educacéao pré-escolar (HUTCHISON et al., 2020; LITKOWSKI et al.,
2020; RAJAGOPAL etal., 2022).

Uma questdo pendente acerca da aprendizagem infantil € se esses
desenvolvimentos nas habilidades numéricas iniciais das criangas, antes do inicio
da escolarizacao formal, podem ser explicados por mudancas gerais relacionadas
a idade cronolégica em seu desenvolvimento cognitivo ou por suas experiéncias de
escolarizacdo da educacéo pré-escolar, mesmo que essa educacao sejainformal e
oferecida em um contexto ludico (RAJAGOPAL et al., 2022).

No decorrer dos anos, as criangas assimilam que os numeros podem ser
representados através de palavras e numerais, ou seja, do processamento
simbdlico, o que possibilita manipular e comparar quantidades especificas (SILVA,;
SANTOS, 2011; XOLOCOTZIN et al., 2022). Na literatura, registra-se que estas
habilidades matematicas, no inicio da escolarizacéo, sdo um preditor mais atual de
desempenho académico ou aprendizagens genéricas, do que a leitura precoce e
habilidades socioemocionais (PRICE et al., 2013).

Em investigacao realizada por Rajagopal et al. (2022) na Bélgica, com
criancas entre 4-6 anos, observaram-se os efeitos da pré-escola na contagem de
objetos, reconhecimentode nimeros e ordem dos numeros. Também houve efeitos
daidade cronolégicanacontagemverbal, ordem dos numeros,reconhecimento dos
nuameros e célculo ndo verbal. Os dados atuais destacam quais habilidades
numéricas iniciais, como o reconhecimento dos nameros ou a capacidade de
contar, podem ser particularmente maleaveis por meio da escolaridade, fornecendo
uma caracterizacdo mais cuidadosa dos fatores potenciais que contribuem para o
desenvolvimento intelectual numérico das criancas.

Dean;Whiting (2019) pontuamque a matematica € amplamente reconhecida
pelos estudantes, pais e professores como uma importante qualificacdo para o
emprego ou para estudos posteriores, e proporciona umtipo unico de experiéncia,

o queconfiguraumcomponente essencial de uma educacgédo completa. Além disso,
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verifica-se que as baixas competéncias numeéricas impactam negativamente nas
perspectivas de emprego, na saude fisica e mental dos individuos, bem como na
situacdo econdmica dos paises (KADOSH et al., 2013).

As causas para as dificuldades na aprendizagem da matematica sao
diversas e podem vincular-se a fun¢des cognitivas distintas, como organizacao
espacial, memodria e linguagem. E necessario estabelecer a relacio entre as bases
neurais e cognitivas para a execucao das atividades numéricas (RIBEIRO et al.,
2016; THOME et al., 2014;).

Ao identificar a distribuicdo da rede aritmética no cérebro, estudos futuros
devem focar na conectividade e abordagens que investiguem padrdes de atividade
cerebral, aliadas a tarefas e avaliacdes de estratégias aritméticas. Tais analises
poderao auxiliara compreender, de forma mais abrangente, sobre a aprendizagem
aritmética e como o cérebro se modificaao longo do tempo, além de identificarem
possiveis prejuizos no desenvolvimento atipico (PETERS; SMEDT, 2018).

Para entender a aprendizagem da aritmética no cérebro em
desenvolvimento, ressaltam-se mudancas relevantes e prolongadas nos padrdes
de ativacao cerebral (MENON, 2014). Ou seja, a organizagao e o funcionamento
cerebrais apresentam consequéncias diretas nas realizacdes de atividades
direcionadas a aprendizagem matematica em conjunturas distintas (HAZIN et al.,
2009).

Ao direcionar para as criancgas escolares com AF, compreende-se que a
gravidade da doenca se correlaciona negativamente com varios aspectos do
funcionamento cognitivo e, portanto, a avaliagéo precoce do risco de complicacdes
neuroldgicas se torna cada vez mais importante no manejo da AF, uma vez que,
nesta populacédo, o declinio cognitivo aumenta com a idade (HIRTZ; KIRKHAM,
2019; STOTESBURY etal., 2018; STOTESBURY etal., 2022).

Alémdisso, intervenc¢des direcionadas aos problemas escolares em estagios
iniciais, podem auxiliar a reduzir as consequéncias causadas pelos déficits
cognitivos, através de estimulacdo especifica e sistematica, com exercicios
planejados que estimulem as habilidades necessarias (CARROLL; GORDON,
2022; HIRTZ; KIRKHAM, 2019).

Os estudos em habilidades cognitivas vinculados a aprendizagem aritmética
sdo crescentes e verifica-se 0 interesse de pesquisadores sobre a memoria

operacional e a velocidade de processamento nas areas de psicologia cognitiva e



64

educacdo matematica (CORSO; DORNELES, 2014; PETERS; SMEDT, 2018;
TOLEDO, 2019). As pesquisas contemporaneas evidenciam a necessidade do
estabelecimento da relacdo entre as bases neurais e cognitivas para execucéao das
atividades numeéricas (RIBEIRO et al., 2016).

Do ponto de vista das habilidades neurocognitivas gerais, como memoria
operacional e linguagem, séo consideradas elementares para o desenvolvimento
da numeracia precoce, ou seja, as habilidades de matematica que permitem
resolver problemas da vida cotidiana e lidar com informacgdes matematicas
(BRASIL, 2019).

A memoria operacional é foco de estudos recentes, tendo em vista sua
relevancia na retencdo de numeros durante o processo aritmético, incluindo a
representacdo espacial de problemas com digitos pelo componente viso-espacial
(CORSO; DORNELES, 2014). Quando as criangas apresentam defasagens neste
tipo de memoria, repercute em situacdes cotidianas como realizar calculo mental,
em que o estudante ndo desenvolve habilidades matematicas adequadas para a
idade, sem conseguirrecordar etapas de uma operacao, recorrendo a estratégias
de contagem primitiva, como contar nosdedos (CORSO; DORNELES,2014; SILVA
et al., 2015).

Recomenda-se que a avaliagdo precoce do risco de dificuldades para
aprendizagem matematica inclua testes de conhecimento inicial com nimeros e
habilidades neurocognitivas, uma vez que intervencdes matematicas especificas
sdo mais eficazes para melhorar a numeracia precoce (RAGHUBAR; BARNES,
2017).

Atualmente, h4 poucas evidéncias de que o treinamento de funcles
cognitivas gerais seja transferido para o aprendizado matematico. Compreender o
desenvolvimento de habilidades iniciais de numeramento e seus preditores
neurocognitivos oferece insightsimportantes sobre avaliagdo e intervencao precoce
para criangas em risco ou com dificuldades de aprendizagem matematica
(RAGHUBAR; BARNES, 2017).

Neste contexto, pesquisas longitudinais indicam a relevancia do
processamento visuoespacial nos primeiros anos de aprendizagem da matematica,
além disso, destacam que o ato de contar nos dedos limita o desempenho da
memoaria operacional (SILVA et al., 2015). Registra-se, no entanto, que esta acao é

uma das primeiras estratégias ensinadas as crianc¢as nas culturas ocidentais para
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vincular a representacdo verbal de um numero com seu significado numérico
(BERTELETTI; BOOTH, 2015).

Quando os procedimentos de contagem e calculondo sdo automatizados,
os dedos sdo importantes estimulos visuais. As criancas com dificuldades de
aprendizagem matematica dependem mais deste modo de representacdo das
guantidades numeéricas ou para facilitar a execuc¢éo de procedimentos especificos
da operacédo (SOYLU et al.,2018).

Deste modo, observam-se contradi¢ées na literatura quanto a este aspecto,
uma vez que evidéncias sugerem que a representacdo e estratégias primitivas
desempenhamum papel importante na aprendizagem e compreensao da aritmética
(BERTELETTI; BOOTH, 2015; CHAN; SCALISE,2022; JULIO-COSTA et al., 2011).

As investigagOes sobre a cogni¢do matematica e as dificuldades associadas
a aprendizagem sugerem que a aritmética € um dominio complexo e interage com
subcomponentes parcialmente independentes (HAASE et al., 2012). No caso das
pesquisas que utilizam exames de neuroimagem, por exemplo, observa-se a
possibilidade de localizar as areas cerebrais precisas e responsaveis,
especificamente, pelo processamento numérico, pois indicam avanc¢os sobre a
cognicao implicita a matematica (ANDRADE et al., 2015).

E consensual que ha diferencas individuais expressivas nos niveis
comportamental e neural na competéncia basica da aprendizagem matematica,
principalmente na etapa de neurodesenvolvimento infantil (PETERS; SMEDT,
2018). O treinamento escolar primario em matematica coincide com o
desenvolvimento prolongado do cortex pré-frontal, quando ocorrem progressos na
compreensao dos correlatos cerebrais da cogni¢cdo matematica, conforme estudos
de Dehaene et al. (2003) e Arsalidou et al., (2018) que examinam a resolucao de
problemas matematicos de criancas, pois abrangem discriminacdo quantitativa e
operacdes matematicas. Considera-se, também, que regides parietais do cérebro
como sulcos intraparietais bilaterais e giro angular esquerdo desempenham papéis
distintos no processamento de nimeros (ARSALIDOU et al., 2018) .

Na perspectiva da aprendizagem, Vogel et al. (2015) abordam que um
crescente corpo de evidénciasindicaa ligacdo entre as diferencas individuais na
discriminacao de magnitude numérica simbdlica das crian¢as, como por exemplo,
julgar qual dos dois numeros € numericamente maior, e sua realizacao aritmética.

Em contraste, relativamente ha investigacdes reduzidas sobre o processamento da
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ordem numérica, como decidir se dois numeros estdo em ordem numeérica
ascendente ou descendente e se as diferencas individuais no julgamento da ordem
numeérica se relacionam ao processamento da magnitude numérica e a realizacéo
aritmética. Frente a isto, foram investigadas as relacfes entre comparagcdo de
magnitude numérica simbdlica, julgamentos de ordem simbdlica e realizacéo
matematica. Os dados foram coletados de um grupo de 61 criancas do Ensino
Fundamental, ao completarem as seguintes tarefas: comparacdo de magnitude,
julgamento de ordem e dois testes padronizados de realizacdo aritmética.

Os resultados indicaram um efeito de distancia numérica tanto na
discriminacdo de magnitude numérica simbdlica quanto na condicdo de julgamento
de ordem numérica. No entanto, as analises de correlacdo demonstraram que,
embora as diferencas individuais na comparacéo de magnitude se correlacionaram
significativamente com o desempenho aritmético, 0 mesmo né&o ocorreu quanto ao
desempenho na tarefa de julgamento de ordem. Esses achados sugerem que o
processamento de ordem e magnitude numéricapode ser sustentado por diferentes
processos e se relacionar diferentemente com o desempenho aritmético em
criancgas do primeiro ano do Ensino Fundamental (VOGEL et al., 2015).

Nesta perspectiva, Hutchison etal. (2019) registram que um debate de longa
data nocampo da cognicdonuméricadizrespeito ao grau em que o processamento
simbdlico e nao simbdlico esta relacionado ao longo do desenvolvimento humano.
Compreende-se que esta ligagao dependa do intervalo de quantidades, com base
no termo subitizing, ou seja, um processo de discriminagdo visual que ocorre
guando as criancas conseguem estimar quantidades menores, até trés itens, sem
fazer uso da contagem. Isso comeca a desenvolver conceitos de adicdo e
subtracéo, pois elas podem ver e entender as partes do todo (BARBOSA, 2007;
MARQUES, 2021).

A partir do interesse de se investigar a relacdo entre o processamento
simbdlico e ndo simbdlico, dentro e fora do intervalo de subitizing, tanto transversal
guanto longitudinalmente, Hutchison et al. (2019) selecionaram 540 alunos do
jardim de infancia. Na investigacao foi encontrada uma relagdo consistentemente
mais forte entre o processamento de nimeros simbdélicos e ndo simbdlicos dentro
e fora do referido intervalo no inicio e no final do jardim de infancia. Também
mostraram evidéncias de uma relacdo bidirecional ao longo desta etapa

educacional entre formatos do intervalo de subitizing e uma relagéo unidirecional
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(simbdlica — nao simbdlica) para quantidades fora do intervalo.

Essas descobertas ampliam as teorias atuais sobre o desenvolvimento de
magnitudes simbdlicas e ndo simbdlicas, pois sugerem que 0 processamento nao
simbolico pode, de fato, desempenharumpapel nodesenvolvimento de habilidades
numeéricas simbdlicas, mas que essa influéncia pode ser limitada a quantidades
dentro da faixa de subitizing (HUTCHISON et al. (2019).

Ao utilizarimagens de RM, Ansatri et al (2005) examinaram as diferencas de
desenvolvimento na neuroanatomia funcional subjacente ao processamento de
numeros simbdlicos. No estudo, 24 participantes, sendo 12 adultos e 12 criancas,
tiveram que julgara magnitude relativa de dois algarismos arabicos de um digito. A
meta da pesquisa foi investigar quais areas do cérebro foram significativamente
mais ativadas durante o processamento de comparac¢ao dos pares de nimeroscom
peguenas e grandes distancias numeéricas. No grupo adulto, a distancia simbdlica
modulou as regides parietais bilaterais. Em contraste, o grupode criancasenvolveu
principalmente as regibes frontais. A conclusdo dos pesquisadores foi que, a
neuroanatomia funcional subjacente ao processamento de magnitude numérica
simbolica sofre uma mudanca ontogenéticaem direcdo a um maior envolvimento
parietal. Essa mudanca pode refletir o amadurecimento das representacdes
subjacentes e 0 aumento da automaticidade no mapeamento entre os simbolos
numericos e as magnitudes que eles representam.

Na pesquisa realizada por Sokolowski et al.(2022), os pesquisadores
investigaram se 0s simbolos numéricos (por exemplo, 3) e as quantidades
numericamente equivalentes (por exemplo, <¢¢) sdo processados de maneira
semelhante ou distinta. Se simbolos e quantidades forem processados de forma
semelhante, o processamento de um formato deve ativar o outro. Para testar
experimentalmente, avaliaram em adultos saudaveis o processamento de simbolos
e quantidades com um paradigma do tipo Stroop. Os participantes, sendo todos
adultos, compararam matrizes adjacentes de simbolos (por exemplo, 4444 vs 333).
Durante o estudo foi realizada uma tarefa ndo simbélica, em que se deveria indicar
o lado contendo a maior quantidade de simbolos, além disso, os participantes
também realizaram uma tarefa simbodlica, na qual indicavam o simbolo
numericamente maior. A distancia numeérica entre os estimulos foi variada
sistematicamente, enquanto as quantidades na faixa de subitizing e contagem

foram analisadas em conjunto e de forma independente. Os participantes foram
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mais eficientes ao comparar simbolos e ignorar quantidades, do que o inverso.

O ser humano tem acesso a dois sistemas numéricos diferentes para
representar este tipo de informacdo: um sistema que se baseia em diferentes
formas de simbolos numéricos para representar informacdes exatas, bem como um
sistema numeérico aproximado, que permite estimativas de quantidades (RENet al.,
2022).

Na literatura, identifica-se o modelo de codigo triplo proposto por Dehaene e
Cohen (1996), direcionado para 0s processos mentais e circuitos neuroanatdbmicos
envolvidos no processamento de numeros e na aritmética mental. Para este
modelo, as representacfes da forma visual de algarismos arabicos e de magnitude
estdo disponiveis para ambos o0s hemisférios cerebrais, mas constata-se que a
representacdo verbal implicita a recuperacdo de fatos aritméticos esta presente
apenas no hemisfério esquerdo.

Para o modelo de cédigo triplo existem essencialmente trés categorias de
representagdes mentais, nasquais os nameros podem ser manipulados no cérebro
humano.Primeiro, hauma forma de numerovisual arabico, em que 0s nameros séo
representados como sequéncias de digitos em um bloco de notas visuoespacial
interno. Posteriormente, haum quadro de palavras verbais, noqual os niumeros sao
representados como sequéncias de palavras sintaticamente organizadas. Quanto
ao significado dos numeros é representado somente no terceiro polo do modelo,
através da magnitude analdgica. Neste nivel, a quantidade ou magnitude associada
a um determinado numero € recuperada e pode ser relacionada as quantidades
numéricas em ordem, como uma linha numérica (DEHAENE; COHEN, 1996).

Os estudantes com dificuldades de aprendizagem matematica apresentam
limitacOes para estabelecer estratégias de nimeros estimados e utilizar pontos de
referéncia. A capacidade de alinhar numeros de forma adequada também aparece
falha nessas criangas, desviando-se com maior frequéncia do namero solicitado
guando comparadas com as de desenvolvimentotipico (NOORDENDE et al, 2016).

Ao compreender a matematica como um dominio complexo que envolve
habilidades diversas, como contagem, é necessario identificar os mecanismos
cognitivos de memoria operacional e processamento visuoespacial, por exemplo,
0s quais indicam maiores repercussdes na aprendizagem (KYTTALA et al., 2019;
LI, 2022;). Ao montar uma operacao de calculo, a habilidade do estudante em

alinhar os numerais de forma apropriada relaciona-se ao processamento
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visuoespacial, com influéncia direta no desempenho matematico. Estudos
longitudinaisindicam que este aspecto cognitivo da mateméatica é fundamental para
0s primeiros anos escolares (FANARI et al., 2019; SILVA et al., 2015).

Do mesmo modo, a literatura destaca, nos ultimos anos, que déficits na
memoria visuoespacial interferem de maneira independente na capacidade de
desempenho na matemética em criancas na faixa etaria dos 4 aos 8 anos. O
processamento visuoespacial € identificado como fundamental nos anos iniciais do
conhecimento matematico, relacionando-se a habilidade em alinhar nameros de
modo apropriado ao montar uma operacdo ou manipular quantidades na memoéria
de curto-prazo (CHAN; SCALISE, 2022).

Pesquisas sobre desenvolvimento cognitivo apresentam que a aquisicdo da
aritmética € um tipo de aprendizagem que registra uma mudanca na combinacao
de estratégias utilizadas para calcular a resposta de um problema especifico. Ja
antes do inicio da escolaridade formal, as crian¢cas usam a contagem para resolver
somas simples. Essas estratégias de contagem sédo executadas inicialmente com
suporte adicional, como manipuladores ou dedos, mas, progressivamente, as
criancas executam essas estratégias sem ajuda externa, através da contagem
verbal (PETERS; SMEDT, 2018).

Para Peters e Smedt (2018) a observacéo de que a aritmética envolve uma
ampla rede distribuida de areas cerebrais enfatiza a relevancia de analises que
investigam padrdes de atividade. Compreende-se que as pesquisas sobre as redes
cerebrais vinculadas a aritmética séo recentes, assim como o conjunto de estudos
com imagens cerebrais. Estes exames revelam as propriedades funcionais e
estruturais da rede aritmética em criangas com desenvolvimento tipico e atipico em
faixas estreitas de idade. Nesse sentido, observa-se a necessidade de se investigar
as repercussoes cognitivas da anemia falciforme na aprendizagem aritmética em
criancas escolares, ao considerar a importancia da avaliacdo cognitiva e da
intervengdo como estratégias de acompanhamento e prognoéstico neste grupo
clinico. Estudos dessa natureza auxiliam na difusdo cientifica com populacdes
pouco investigadas no pais, na area de psicologia cognitiva (DIAS; NOGUEIRA,
2019).

Essas pesquisas séo relevantes, uma vez que identificam implicacdes que
comprometem o funcionamento cognitivo nas conquistas académicas e

ocupacionais subsequentes. Deste modo, as avaliacfes cognitivas sisteméaticas
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auxiliam na realizacdo de novas pesquisas para ampliar estudos, identificar
problemas e intervir nas implicagbes desta doenca (ARSALIDOU et al., 2018;
ROUTHIEAUX; STEGENGA, 2005).

Quando funcdes cognitivas de criangas com AF sdo comparadas aos dos
grupos controle, verifica-se uma maior predisposicdo para déficits nas funcodes
executivas, independente do comprometimento neurolégico apresentado, sendo
processos relevantes para o desempenho matematico (COELHO et al., 2014). As
habilidades escolares como o calculo, por exemplo, indicam seu desenvolvimento
vinculado a coordenacéo de funcdes corticais distintas, através de pesquisas que
utilizam instrumentos padronizados em grupos clinicos de criancas em
desenvolvimento (LIMA; TRAVAINI; CIASCA, 2009).

Ainda que existam poucas pesquisas disponiveis sobre os fatores que
predizem o desempenho académico dos estudantes com AF, verifica-se que esta
populacdo esta em risco de deterioracdo cognitiva e baixo desempenho escolar,
devido aos efeitos combinados e/ou interativos de fatores ambientais, psicossociais
e especificos da doenca. Vale salientar que o baixo desempenho académico tem
consequéncias sociais significativas (HEITZER et al., 2021).

Deste modo, os resultados da referida tese buscaram responder o0s
guestionamentos nas criangas com AF quando comparadas com o Grupo Controle:
(i) Existem diferencas no desempenho das habilidades aritméticas? (ii) Existe
comprometimento na memdria operacional e visuoespacial, motricidade fina, atenc¢ao
sustentada, velocidade de processamento e fun¢des executivas? (iii) Existe diferenca
na deteccgao de cores?

A partir do conteddo disponivel na literatura e a perspectiva de novas
contribuicbes tedricos pertinentes a tematica, foram elaborados os objetivos desta

tese, conforme verificados na se¢éo a seguir.
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3 OBJETIVOS

A presente tese tem por objetivo geral examinar as capacidades cognitivas e o
desenvolvimento na aprendizagem de habilidades aritméticas de estudantes do
Ensino Fundamental entre 6 a 11 anos diagnosticados com AF. De forma especifica,
(i) mapear os estudos nacionais sobre avaliagéo cognitivaem criancas e adolescentes
com AF; (ii) investigar as capacidades cognitivas: memoria operacional, memoria
visuoespacial, motricidade fina, atencéo sustentada, velocidade de processamento,
funcdes executivas e a visdo de cores nas criancas com e sem AF; (iii) examinar as
habilidades aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental com e sem AF; (iv)
verificarse existe correlacéo entre as capacidades cognitivasinvestigadas e o caderno
de matematica das criancas com AF.

Para tal foram realizados dois estudos, a saber: Estudo 1, que mapeou no
periodo de dezembro de 2022 a janeiro de 2023, as pesquisas brasileiras sobre
avaliacao cognitiva da populacéo pediatrica falcémica e o Estudo 2 que examinou as
capacidades cognitivas e o desenvolvimento na aprendizagem de habilidades
aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental entre 6 a 11 anos diagnosticados

com AF.
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4 ESTUDO 1 - AVALIACAO COGNITIVA DA POPULACAO PEDIATRICA
FALCEMICA: REVISAO DE ESTUDOS BRASILEIROS

Na ultima década, as pesquisas em territorio nacional direcionadas a AF e
avaliacdo cognitiva infanti mantém-se restritas, distintamente da producéo
internacional, em que se identificam publicacdes na area desde os anos 1980
(FOWLER et al. 1988; SWIFT, 1988) através de pesquisadores em instituicoes
americanas, como a Universidade da Carolinado Norte e a Universidade da Georgia.

Em territério nacional, ndo se verifica — até a década de 1990 - registro de
artigos publicados que abordem a tematica em questdo. No entanto, em 1992, a
psicéloga Maria Olimpia Jabur Saikali defendeu dissertacdo de mestrado intitulada:
"Criancas portadoras de anemia falciforme: aspectos do desenvolvimento cognitivo e
desempenho escolar”, na area de Educacéao, da Universidade Estadual de Campinas
(UNICAMP). O objetivo da referida investigacéo foi caracterizar o desenvolvimento
cognitivo de criancas portadoras de AF, através do acompanhamento de dois
pacientes atendidos pelo programa de Hematologiada Faculdade de CiénciaMédicas
de Botucatu, da Universidade Estadual Paulista (UNESP).

Na primeira etapa do estudo foram descritas caracteristicas do
desenvolvimento cognitivo a partir da observacao e analise do desempenho escolar e
cotidiano de ambos os participantes. Os instrumentos utilizados permitiram avaliar o
desempenho para leitura, escrita e conceitos, além do desenvolvimento e ajustamento
familiar e social. Ap6s a coleta destas informacdes, a segunda etapa caracterizou -se
pela observacdo do desempenho das mesmas criangcas em situacoes planejadas de
ensino de leitura e escrita, com respeito as caracteristicas do desenvolvimento
cognitivo de cada uma delas (SAIKALI, 1992).

Os resultados demonstraram que a AF por si s6, hdo constituia causa de um
desempenho escolar inferior. Quando a crianca falcémica € compreendida e as
necessidades administradas pelos profissionais e familiares envolvidos com
desenvolvimentos das habilidades académicas. No entanto, para que isso
efetivamente ocorra, verifica-se que sdo necessarias condicdes de ensino adaptadas,
de modo a possibilitar a participacdo ativa desses pacientes no processo de
construcdo do conhecimento (SAIKALI, 1992).

No anode 2009, um grupo de pesquisadores no Rio de Janeiro (SILVA et al.,

2009) realizou estudos preliminares no Hemocentro do Estado do Rio de Janeiro
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(HEMORIO) sobre disfuncao cognitiva em criancas e adolescentes com AF sem
evidénciade AVC. Um total de 30 criancase adolescentes (66,7% do sexo masculino),
entre 6-15 anos foram submetidas a avaliacdo neuropsicoldgica no periodo de 2002-
2008, com inclusdo dos seguintes testes: Escala Wechsler de Inteligéncia para
Criancas — 32 Edicao (WISC-IIl), Bateria de Testes Neuropsicoldgicos (BTN), Figuras
Complexas de Rey e triagem comportamental para Transtorno do Déficitde Atencao
com Hiperatividade (TDAH), transtornos de aprendizagem e comportamento
antissocial.

Os resultados mostraram que a média das pontuacdes para QI total foi de 78,8
(50 - 105) enquanto o QI executivo foi de 77,9 (47 - 108), ambos no limite para
classificacdo médio inferior. As médias dos QI verbal e compreenséo verbal foram de
84,9 (55 - 113) e 87,4 (58 - 115), respectivamente, com a mesma classificacio
anterior. Os resultados da memoria visual estavam no limite inferior da normalidade e
40% da amostra nao desenvolveram preferéncia manual. N&o houve correlacdo entre
as taxas de disturbios de comportamento (desatencéo, hiperatividade, dificuldades de
aprendizagem e disturbio de conduta) e os resultados de QI. Nao houve diferenca
estatisticamente significativa entre os resultados do sexo masculino e feminino ou
entre as faixas etarias. Os sujeitos dessa amostra apresentaram comprometimento
cognitivo significativo na auséncia de evidéncia clinica ou radiolégica de doenca
cerebrovascular (SILVA et al., 2009).

De acordo com Silva et al. (2009), o estudo apresenta limitagbes quanto ao
tamanho da amostra, técnica de imagem utilizada e abrangéncia da bateria
neuropsicolégica, mas os resultados sdo sugestivos de relacdo entre AF e
comprometimento cognitivo. Na época, o grupo de pesquisa estava desenvolvendo
um estudo com uma amostra maior (100 pacientes) para esclarecer as correlacdes
entre esses achados, com posterior publicacdo (LOBO et al., 2011). Essas acoes
tornam-se importantes para tracar medidas neuroprotetoras precoces, que
proporcionarao melhorias no neurodesenvolvimento, aprendizado, qualidade de vida
e inclusao social.

A partir de 2010, registra-se a publicacaodo artigo: “Complicagdes neuroldgicas
em anemiafalciforme: avaliagdo neuropsicolégica do desenvolvimentocom o NEPSY”
elaborado por Nunest et al. (2010), vinculado ao Projeto "Anemia Falciforme em
criancas e adolescentes na Bahia: aspectos audiologicos e neuropsicoldgicos”

financiado pelo Conselho Nacional de Desenvolvimento Cientifico e Tecnoldgico
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(CNPQ). Foi realizado um estudo de caso com duas criancas portadoras de AF, ambas
com oito anos de idade e histérico de complicacdes neuroldgicas, caracterizado por
AVC e Atague Isquémico Transitério (AIT)°, respectivamente. Para a avaliacdo
utilizou-se a bateria neuropsicolégica— NEPSY, sendo a primeira versdo em territério
nacional.

As andlises neuropsicoldgicas dos pacientes demonstraram alteracdo em
dominios cognitivos distintos, com pontuacdes abaixo da média esperada para a
idade, nas seguintes funcdes: atencdo visual, memdria operacional, linguagem,
habilidades sensorio-motora, visuoespacial e visuo-construtiva no paciente que teve
AVC. Quanto ao caso clinico com AIT, registrou-se comprometimento leve, com
rebaixamento intelectual e no desempenho académico, com diminuicdo da atencao
visual e memoéria verbal, além de dispraxia motora. Esses achados reforcam a
importancia de identificar a tipologia destas alteracdes, ao favorecer medidas
preventivas, para que se consiga intervir precocemente nos déficits cognitivos e
reduzir as sequelas no desenvolvimento cognitivo, académico e psicossocial
(NUNEST etal., 2010).

Lobo et al. (2011a) ao ampliarem a pesquisa realizada por Silva et al. (2009),
no HEMORIO, registram que esta publicacdo nacional é o primeiro relato de disfuncdo
cognitiva em criangas portadoras de AF, com exames clinicos de RM e DTC sem
alteracOes. As 60 criancas em idade escolar, com AF, foram comparadas ao grupo
controle, definido por 41 criancas saudaveis e pareadas por faixa etaria e status
socioeconémico. Em geral, pacientes com AF no Brasil apresentam baixo nivel
socioecondmico, baixa escolaridade e acesso precario aos servicos de saude, com
maior risco de complicac6es neurocognitivas da doenca.

Para a avaliacao, o WISC-III foi obtido como medida da funcéo intelectual, e as
pontuacdes de desempenho em leitura, escrita e aritmética foram usadas para avaliar
o desempenho escolar. As comparacgfes estatisticas entre os grupos identificaram
diferencasignificativaparao grupoclinico, no Ql total (p<0,02) e desempenhoescolar,
para leitura, escrita e aritmética (p< 0,002; 0,02 e 0,01, respectivamente), mesmo sem
evidéncia de velocidades elevadas nos principais vasos arteriais cerebrais ou insulto

radiolégicoao cérebro. Os autores consideramque a disfungéo cognitivapode ocorrer

9 Caracteriza-se como umaemergéncia neurolégica, uma vez que ha o bloqueio temporario do transporte de sangue
até o cérebro, ou seja, uma artéria fica temporariamente entupida por um coagulo, com tempo de estabilizagdo e
reversao do déficit neuroldgico em até 24 horas (CHONG, 2020).
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muito antes de as lesfes serem observadas na RM (insulto isquémico) ou no DTC
(vasculopatia), o que ressalta a necessidade de politicas publicas para triagem
preventiva e tratamento da disfuncéo cognitiva em criancas com AF (LOBO et al,
2011a).

Posteriormente, constata-se a investigacdo neuropsicologica realizada por
Abreu (2013) na cidade de S&o Paulo, mas com dados restritos a dissertacdo de
mestrado, em que o grupo avaliado de estudantes brasileiros com AF, entre 7-12 anos,
apresentou maior comprometimento na capacidade intelectual geral, memodria
narrativa e visuoespacial, com declinio das func¢des cognitivas vinculado ao aumento
da idade. Os instrumentos utilizados foram WISC-IIl, Matrizes Progressivas Coloridas
de Raven — Escala Especial (CPM — RAVEN), NEPSY Il e o e o Child Behavior
Checklist*® (CBCL).

Para ampliar a busca por estudos brasileiros sobre criancas diagnosticadas
com AF e uso de instrumentos neuropsicologicos, realizou-se uma Scoping Review
com artigos publicados na Ultima década (2012-2022). Diferentes tipos de revisfes
de literatura podem ser adotados conforme as metas e objetivos da pesquisa a ser
implementada. A opcdo por esta metodologia resulta do uso de estratégias
sistematicas exploratorias, que visam mapear estudos disponiveis sobre o tema
investigado, além de identificar lacunas de conhecimento e detalhar conceitos.
Compreende-se que 0 uso dessa técnica identifica e mapeia as evidéncias
disponiveis (MUNN et al., 2018).

Neste sentido, esta técnica de trabalho investigativa também pode ser um
precursor Util para revisdes sistematicas, ao identificar os tipos de evidéncias
disponiveis em um determinado campo; esclarecer 0s principais
conceitos/definicbes na literatura e examinar como a pesquisa é conduzidaemum
determinado tépico ou campo (MUNN et al., 2018). Os tOpicos, por serem
abordados de forma mais ampla, rastreiam 0s principais conceitos que sustentam
uma area de pesquisae as principaisfontese tipos de evidéncias disponiveis. Esse
tipo de revisdo pode ndo descrever os resultados da pesquisa em detalhes, mas é

uma maneira Gtil de mapear campos de estudo nos quais ha ampla variedade de
material disponivel (ARKSEY; O'MALLEY, 2005).

10 Inventario de Comportamentos da Infancia e Adolescéncia, tradugdo nossa.
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4.1 METODO

Para implementar essa revisdo foram consultadas quatro bases de dados, a
saber: Biblioteca Virtual em Saude — (BVS Brasil) <https://bvsms.saude.gov.br/>,
Portal de Periddicos CAPES <https://www-periodicos-capes-gov-
br.ezl.periodicos.capes.gov.briindex.php>, Scientific Electronic Library Online
(SciELO) <https://scielo.org/> e Google Académico
<https://scholar.google.com.br/?hl=pt>, por serem as mais utilizadas pelos
pesquisadores brasileiros e credenciadas pelacomunidade académica.Essa busca
foi conduzida nos meses de dezembro de 2022 a janeiro de 2023, tendo sido
usados descritores nas linguas inglesa e portuguesa, a saber: avaliacdo
neuropsicolégica AND crianga AND anemia falciforme AND Brasil; cogni¢cdo AND
anemiafalciforme pediatrica AND Brasil; avaliacédo cognitiva AND anemiafalciforme
AND criancas brasileiras, em lingua portuguesa e neuropsychological assessment
AND child AND sickle cell anemia AND Brazil; cognition AND pediatric sickle cell
anemia AND Brazil; cognitive assessment AND sickle cell anemia AND Brazilian
children em lingua inglesa.

Para os critérios de elegibilidade, a revisao incluiu apenas publica¢cdes com
dados empiricos e que utilizam instrumentos psicologicos e/ ou neuropsicoldgicos
para avaliar func¢des cognitivas publicados em periddicos revisados por pares. Os
artigos repetidos em duas ou mais fontes foram contabilizados apenas uma vez, e as
pesquisas que nao disponibilizaram o texto completo foram excluidas. Para a anélise
da qualidade dos estudos incluidos, foram consideradas as recomendacdes do
checklistdo PRISMA (GALVAO et al., 2015), sendo construido o fluxograma norteador
com base nas orientacdes do PRISMA (PAGE et al., 2021).



Figura 5: Fluxograma norteador na sele¢do dos artigos.
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Fonte: Elaborada pela autora

Como pode ser verificado na Figura 5, apos aplicado os critérios de incluséoe
exclusao oito artigos foram incluidos, os quais atendiam aos seguintes critérios: (i)
grupo de estudo com criancas e/ou adolescentes portadores de AF; (ii) coleta de
dados em territdrio nacional; (iii) avaliacdo de funcdes cognitivas e (iv) utilizacdo de
testes psicologicos/neuropsicoldgicos para avaliagdo da amostra.

Os resultados revelaram que os estudos publicados estéo distribuidos em sete
periodicos nacionais, sem registros em periodicos internacionais, conforme ilustrado
na Tabela 1. Entretanto, constata-se que um artigo foi publicado nos idiomas
portugués e inglés (CASTRO; VIANA, 2019) e dois deles exclusivamente na lingua
inglesa (FERNANDES etal., 2016 ; NUNES et al., 2017).
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Tabela 1 — Pesquisas publicadas em periddicos nacionais sobre criancas e adolescentes portadores
de AF e avaliagcdo cognitiva (2012-202211),

Autor / Periddico Titulo Objetivo Participantes Instrumentos
Ano
DIAS Revista de A salde da Avaliar os Criangas de 8 a 1CPM - Raven
et al; Educacéao crianga com aspectos 12 anos (n= 14) 2WCST
2013 Plblica doenca falciforme: cognitivos
desempenho gerais e a
escolar e cognitivo flexibilidade
na resolucéao
de problemas
das criangas
com DF.
NUNE Revista Desempenho Descrever e Criangas de 7 anos SNEPSY
Setal.; de neuropsicol6gico  comparar o (n=8) Vocabuléar
2014 Ci(jan'cias de criangasA COM  jesempenho io Cubos
e o e cogntvo ubtstes
com portadoras ~ duas WISC-Ih
de Doenga crlangas com
Falciforme e trago
criangas  com  falcémico,
desenvolvimento  (pis
tipico: estudo de controles e
casos
guatro
portadoras
de DF.
NUNE Revista de Avaliagédo Avaliar Criancas e NEPSY-II
Setal;  ciéncias neuropsicologica  inteligéncia, adolescentes de 6 a WISC-II
2016 Médicas e abrangente de cognicdo e 15 anos (n= 6) 5CBCL
Bioldégicas  criancas e comportam
ento de
adolescentes com criancas e
anemia falciforme gdolescent
e acidentes es com AF,
vasculares acometidos
encefdlicos: relato  Por infartos
de casos cerebrais.
FERN Revista The Comparar Criancas de 8-12 WISCHlI
ANDE Brasileira Llrelationship gueixas anos (n= 65) CBCL
Setal; de between clinical psicopatolé
2016 Neurologi and gicas em
a e  neuropsychologi criancas
Psiquiatri cal variables in com DF
a the mental sem doenca
health of children cerebrovas
with sickle cell cular em
disease relacdo a
um  grupo
saudavel,
para
encontrar

11 Apesar do titulo ser em inglés, a CAPES considera o periddico publicado (todos na tabela s&o nacionais).
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NUNE Revista Comprehensive Investigar o Criangas e WISC-III
Setal.; Brasileira neuropsychologi desempenh  adolescentes de 6-16 NEPSY-II
2017 de . cal evaluation of 0 cognitivo anos (n= 15) CBCL
Hematologi  cpjlgren and e intelectual
a e . .
Hemoterap a_dolescents with de criangas
ia 5|ckle_ cell e
anemia: a adolescent
hospital-based es com AF.
sample
CAST Jornal de Cognitive profile of Avaliar o0s Criangas e WISC-IlI
RO; Pediatria children with sickle sistemas adolescentes de 7-13
VIANA cell anemia cognitivos anos (n= 128)
; 2019 compared to de criangas
healthy controls e
adolescent
es com AF
proveniente
s detriagem
neonatal e
compara-
las com
controles
sadios,
ajustando-
se 0s
resultados
para o nivel
socioecond
mico.
DIAS Revista Anemia falciforme Investigar o Criangas de 6-11 anos SFDT
et al; Psico e as desempenho (n= 134) Teste de
2021 consequéncias das funcgdes Trilhas
nas funcdes executivas TOL
executivas: em criangas Digitos
avaliagéo em com e sem (subtest
criangas de 6-11 AF e WISC
anos residentes na )
regiao

Nordeste do
pais.
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MARIN Motricidade Avaliacdo do Avaliar o Criangas de 8-9 anos 8TRS
ELLO tempo de reacdo tempo de (n= 46) °TRE
et al; em criangcas com reacdo em (dispositiv
2021 anemia falciforme criancas 0s

portadoras eletrbnico

de AF e s)

comparar

com 0

grupo

controle

usando

testes de

tempo de

reacdo

simples e

tempo de

reacdo de

escolha.

Nota:(*)CPM-Raven (Matrizes Progressivas Coloridas de Raven); ()WCST (Teste Wisconsinde Classificagdo

de Cartas); (})NEPSY (Bateria Neuropsicolégica do Desenvolvimento); (YWISC (Escalas Weschsler de

Inteligéncia); (°)CBL (Questionario Child Behavior Checklist); (5)FDT (Teste dos Cinco Digitos); (")TOL (Torre

de Londres); (8)TRS (Teste de Tempo de Reacdo Simples); (°)TRE (Teste de Tempo de Reacdo de Escolha).
Fonte: A autora (2023)

Constata-se que as pesquisas foram realizadas em seis estados brasileiros, a
saber: Mato Grosso; Bahia; Rio de Janeiro; Minas Gerais; Pernambuco e Distrito
Federal. O estado da Bahia apresentou o maior nimero de publicacdes (n=3), através
da pesquisadora Nunes e colaboradores (2014; 2016; 2017). Em relacéo aos locais
das coletas dos dados foram identificados: hemocentros (n=3); ambulatérios de
hematologia pediatrica/AVC na infancia (n=3); ambulatorio de neuropsicologia (n=1) e
unidade de saude (n=1).

Para avaliacdo das criancas e jovens, abrangendo uma faixa etaria de 6 a 16
anos, os testes utilizados foram: Avaliacdo Neuropsicologica do Desenvolvimento -
NEPSY (n=1) e NEPSY-Il (n=2); WISC-IIl (n=5); WISC-IV (n=1); CBCL (n=3); CPM —
RAVEN (n=1); Teste Wisconsin de Classificacdo de Cartas — WCST (n=1); Teste de
Trilhas — Partes A e B (n=1); FDT - Teste dos Cinco Digitos (h=1) e Torre de Londres
—TOL (n=1).

Quantoa analise dessas pesquisas,identifica-se avaliacdo de desempenhonas
seguintes funcdes: QI total; QI verbal; QI de execucéo; atencdo sustentada; atencéo
visual; funcdes executivas (planejamento; memoria operacional; flexibilidade
cognitiva); linguagem;habilidades sensdriomotoras; processamento visuoespacial. Os
resultados encontrados indicam baixa pontuacédo para inteligéncia geral (CASTRO;
VIANA, 2019; DIAS et al., 2013; DIAS et al., 2021; FERNANDES etal., 2016; NUNES
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et al., 2016; NUNES et al., 2017); funcbes executivas (DIAS et al., 2013; DIAS et al.,
2021; NUNES et al., 2016; Nuneset al., 2017); atenc¢éao visual (FERNANDES et al.,
2016; NUNES et al.,, 2014); atencdo sustentada (DIAS et al., 2021); precisédo
visuomotora (MARINELLO et al., 2021); memaria verbal e memdria visual (DIAS et al.,
2021; NUNES et al., 2014; NUNES et al., 2017); linguagem (NUNES et al., 2016;
NUNES et al., 2017); velocidade de processamento e tempo de reagdo (CASTRO;
VIANA, 2019; MARINELLO et al., 2021), além de historico de reprovacdo escolar
associado aos sintomas da doenca (DIAS etal., 2013; DIAS et al., 2021).

Em relacdo ao design metodolégico, constata-se que nas pesquisas
implementadas prevaleceram os estudos comparativos (n=>5), com gruposde crianc¢as
e adolescentes com AF diagnosticados pela triagem neonatal, ao compara-los com
controles saudaveis, ajustando os resultados ao seu nivel socioecondmico. Aqueles
com historico de infartos cerebrais ou AVC sugerem maiores complicacoes
neurocognitivas, embora, mesmo nos casos em que n&o se verificam ocorréncias do
tipo, também hariscos para déficits cognitivos. Na maioria dos casos, ha dificuldades
de aprendizagem, historia de repeténcia escolar e necessidade de apoio educativo
especializado. Na visao dos autores, o comprometimento cognitivo das crian¢as com
AF é grave e requer uma abordagem preventiva precoce.

Quantoaos estudos de caso (n=2), a primeira publicagdao (NUNES et al., 2014)
descreveu e comparou o desempenho cognitivode 8 criancas divididas entre: (1) traco
falcémico; (2) diagnosticode AF e (3) controles, as quaisforam selecionadas dobanco
de dados de uma pesquisa maior da validacdo nacional do Instrumento NEPSY. Os
dados obtidos reforcam a necessidade de estudos que investiguem irmaos com traco
falcémico, sendo relevante considerar o aspecto psicossocial, emocional e cognitivo.
J& a publicacdo seguinte (NUNES et al., 2016), avaliou seis crianc¢as e adolescentes
com AF, acometidos por infartos cerebrais. O estudo foi caracterizado como
observacional, descritivo, tipo casuistica hospitalar, em que todos os pacientes
demonstraram comprometimento cognitivo global. Nenhum deles atingiu escores
esperados para a idade, em pelomenos um dos dominios avaliados. Além dos déficits
cognitivos, um dos casos apresentou sintomas de Transtorno de Ansiedade,
Transtorno Depressivo e Problemas sociais.

Identificou-se, também, um estudo (MARINELLO, 2020) com 24 criangas
falcémicas junto a um grupo controle de 22 criangas néo afetadas pela doenca. Essa

investigacdo se diferencia, a partir da construcao de dispositivos desenvolvidos no
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Laboratério de Processamento de Sinais Bioldgicos e Controle Motor, da Faculdade
de Educacdo Fisica da Universidade de Brasilia e pelo Setor de Bioengenharia do
Hospital SARAH — Brasilia. O material foi programado a fim de gerar estimulos
luminosos por meio de leds coloridos e para registrar a resposta ao acionamento de
um botdo. Os equipamentos foram desenvolvidos como brinquedos, para estimular o
interesse das criancas ao realizarem os testes (MARINELLO, 2020).

No que se refere aos principais resultados de cada pesquisa, constata-se que,
das 11 criangcasavaliadas por Dias et. al (2013) com Teste Wisconsin de Classificacao
de Cartas (WCST), cinco apresentaram classificacdo moderada a gravemente
comprometida. Em relacdo ao desempenho escolar, as autoras constataram que
metade da amostra apresentou histérico de reprovagcdo escolar associado aos
sintomas da doenca.

No estudo de Nunes et al. (2014) todos o0s pacientes demonstraram
comprometimento cognitivo global. Nenhum paciente atingiu os escores esperados
para idade em pelo menos um dos dominios avaliados. As duas criancas, avaliadas
pelos autores, com o tragco falcémico apresentaram pior desempenho do que os
controles em 5/14 subtestes: Atencao Visual, Precisdo Visuomotora, Flechas,
Tocando Posi¢des das maos e Memoria para Nomes.

Quanto ao estudo publicado por Nunes et al. (2017), constataram que 0s
participantes com historico de AVC tiveram escores de QI mais baixos. As criancas e
adolescentes com e sem histdrico de infartos cerebrais apresentaram alteracdes na
atencdo e funcionamento executivo, linguagem, memoria verbal e visual,
processamento visuoespacial e habilidades sensoério-motoras.

Na pesquisa de Castro e Viana (2019) todos os escores cognitivos foram
inferiores no grupo de pacientes: as médias de QI Total, QI Verbal e QI de Execucéo,
além dos escores de velocidade de processamento, de resisténcia a distracdo e de
organizacao perceptual. Ja o estudo de Fernandeset al. (2016) revela que as criancas
com DF apresentam maior problemas mapeados pelo CBCL quando comparado ao
grupo controle. Nao foi encontrada correlacdo significativa entre psicopatologia e
variaveis clinicas, tais como: déficit visual e crise aguda de sindrome toracica.

Em estudos recentes, Dias et al. (2021) avaliaram 60 criancas na faixa etaria
entre 6-11 anos diagnosticadas com AF e identificaram comprometimento para
memoria operacional e maior lentificacdo para atividade de contagem, quando

comparadas as criancas saudaveis. Os resultados mostraram diferenca estatistica
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(p<0,01) no grupo etario de 6-7 anos, que apresentaram uma maior quantidade de
erros no Teste dos Cinco Digitos (FDT), entre as etapas escolha e alternancia,
consideradas as mais complexas do instrumento. Constatou-se, ainda, que ambas as
etapas do teste citado avaliam o efeito de interferéncia atencional com uso de
informacdes conflitantes sobre nimeros e quantidades, ao mesmo tempo em que
abrangem a flexibilidade cognitiva, um componente das FEs. Quanto aos resultados
das criancas de 8-9 anos, a diferenca estatistica (p<0,05) foi identificada para a etapa
contagem, referente ao tempo de execucéo, o que indicou maior lentificacdo no grupo
clinico, para contagem de elementos. Para a faixa etaria de 10-11 anos, destaque-se
o resultado apresentado para a memoéria de trabalho, ao indicar maior dificuldade na
execucdo da tarefa, com indices abaixo do esperado na quantidade de acertos e
tempo de execucao. Através dos dados analisados, constatou-se, portanto, diferencas
estatisticas em diversas func¢des (inteligéncia geral; atencdo sustentada; memoria
operacional), exceto em planejamento (funcao executiva).

Ja as investigacdes de Marinello et al. (2021) permitiram investigar déficit no
tempo de reacao de escolha das criancas com AF. No tempo de reacdo simples, o
grupo experimental apresentou menor atenc¢éo, cometendo uma maior proporcao de
erros por omissao. Esses resultados reforcam possiveis limitagdes na memoria
operacional no decorrer do desenvolvimento.

Face ao apresentado, no que se refere especificamente no Brasil, a producéo
cientifica recente que relacionacriangas com AF e avaliagcdo cognitiva apresenta-se
restrita, o que indica a necessidade de ampliar os atuais estudos. Os resultados, até
0 momento, indicam baixa pontuacdo para inteligéncia geral e FEs incluindo
velocidade de processamento e memoéria operacional, além de déficits na visdo de
cores em tons com intensidade e brilho reduzidos (CASTRO; VIANA, 2019; DIAS,
2017; NUNES etal., 2016).

Os dados encontrados enfatizam o impacto da condi¢cdo clinica no
funcionamento cognitivo geral e sugerem que o rastreio rotineiro do funcionamento
cognitivo deve ser um elemento necessario do tratamento integral para criancas de
desenvolvimento atipico (SILVA et al., 2015). Além disso, demonstram a escassez
de pesquisas nacionais que abordem diretamente a relacdo entre avaliacdo
cognitivae AF, evidenciando anecessidade de maiores investimentos neste campo

de estudo.
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5 ESTUDO 2: INVESTIGACAO NEUROPSICOLOGICA E DE HABILIDADES
ARITMETICAS EM CRIANCAS ESCOLARES COM AF

Como mencionado anteriormente, o Estudo 2 teve por objetivo geral examinar
as capacidades cognitivas e o desenvolvimento na aprendizagem de habilidades
aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental entre 6 a 11 anos diagnosticados
com AF. De forma especifica:

(i) investigar as capacidades cognitivas: memoria operacional, memoria
visuoespacial, motricidade fina, atencéo sustentada, velocidade de processamento,
funcgdes executivas e a visédo de cores nas criangas com e sem AF;

(i) examinar as habilidades aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental
com e sem AF;

(iii) verificar se existe correlacdo entre as capacidades cognitivas investigadas
com o caderno de matematica das criangas com AF.

5.1 PARTICIPANTES

Participaram da investigacdo, uma neurologista atuante no HEMOPE,
responséavel pela realizagdo do exame DTC nos pacientes pediatricos, além de 50
estudantes do Ensino Fundamental residentes no estado de Pernambuco, de
ambos 0s sexos, sendo 28 sexo feminino (56%) e 22 sexo masculino (44%), com
idades entre 6 a 11 anos de idade (média= 8,32 e DP= 1,83). Metade da amostra
(n=25) foi constituida por estudantes com AF (Grupo Clinico) e a outra metade era
nao portadora da doenca e neurologicamente saudavel (Grupo Controle).

O Grupo Clinico foi constituido por estudantes da rede publica (80%) e rede
privada (20%), do 1° ao 6° ano, acompanhados e inseridos no banco de dados do
HEMOPE de diferentes cidades do estado de Pernambuco (ver Tabela 7).
Dezesseis estudantes do sexo feminino (64%) e 9 do sexo masculino (36 %). Ja os
estudantes do Grupo Controle, todos estavam matriculados em duas escolas
municipais da cidade do Recife (n=25), sem quadros patoldgicos (Escola 1: 18
criancase Escola2: 7 criangas). Este grupofoi composto por 13 estudantes do sexo
masculino (52%) e 12 estudantes do sexo feminino (48%). Todos os participantes
residiam na capital, no mesmo bairro das escolas onde estudavam.

Os participantes de ambos os grupos foram alocadosem trés grupos etarios:
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(i) 6—7 anos, (ii) 8 —9 anos e (iii)) 10 — 11 anos.

A Tabela 2 apresenta uma sintese da distribuicdo dos estudantes por grupo.

Tabela 2 — Descricdo da amostra por grupos, faixas etarias e sexo.

Grupos [dades Sexo F
Feminino Masculino

6-7 6 4 10
Clinico 8_9 3 3 6
10 -11 7 2 9

Controle 6-7 6 4 10
8-9 1 6 7
10-11 5 3 8

Nota: F= frequéncia.
Fonte: A autora (2023).

5.1.1 Critérios de inclusao e exclusao

Os critérios de inclusdo para o Grupo Clinico foram: (i) apresentar
diagnostico da doencga e estar incluso no banco de dados do Hospital HEMOPE; (ii)
ter as assinaturas do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE) pelo
responséavel legal e do Termo de Assentimento Livre e Esclarecido (TALE) pelo
estudante. Ja os critérios para o Grupo Controle, incluiram: (i) ndo apresentar
diagnostico para AF; (ii) ndoter historicode crise convulsivaou quadro de alteracao
neuroldgica, com informacédo cedida pela escola ou responsavel legal; (iii) ter as
assinaturas do TCLE e do TALE. Ressalta-se que os participantes de ambos os
grupos tinham idade entre 6-11 anos e apresentaram acuidade visual normal ou
corrigida e desempenho intelectual preservado, sendo avaliados através dos
instrumentais Optotipo Letra "E" de Raskin e 0 CPM - RAVEN, respectivamente.

Os critérios de excluséo foram comuns para ambos 0s grupos e se definiram
por: (i) apresentar comprometimento intelectual através do CPM — RAVEN; (ii)
apresentar comprometimento na visdo de cores através do Teste de Ishihara; (iii)
apresentar acuidade visual alterada no Optotipo Letra "E" de Raskin;(iv) recusaem
participar da pesquisa e (v) estar fora da faixa etaria de interesse para a pesquisa.

Na sequénciainforma-se os testes utilizados e os parametros adotados para excluir
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0s participantes da pesquisa, caso esses ndo atendessem ao preconizado.

No Teste Matrizes Progressivas Coloridas de Raven, a avaliacdo dos
resultados foi por meio de gabarito, em que se atribuiu um ponto por acerto e a
pontuacdo total corresponde ao numero de respostas corretas. Este valor é
atribuido a um percentil bruto, disponibilizado em tabelas especificas ho Manual,
conforme a idade do participante (RAVEN et al., 2018). Apoés a obtencdo do
percentil realizou-se a interpretacéo do nivel de inteligéncia da crianca, através das
seguintes classificacdes: Intelectualmente Superior - Nivel | (com faixa de percentil
igual ou superior a 95); Definidamente acima da média - Nivel 1l (75-94);
Intelectualmente médio - Nivel Il (26-74); Definidamente abaixo da média na
capacidade intelectual - Nivel IV (6-25) e Intelectualmente inferior- Nivel V (igual
ou inferior a 5). Ressalta-se que nenhum participante foi classificado neste ultimo
Nivel, o que implicaria na sua exclusdo da amostra.

No Optotipo Letra "E" de Raskin, a acuidade visual foi avaliada através de
escalas optométricas de medicdo que variam de 20/200 a 20/10. A acuidade visual
foi verificada através da menor imagem retiniana percebida, equivalente a ultima
linha da tabela lida sem dificuldade. A acuidade visual quando apresenta reducéo
pode suscitar em déficit funcional no processo de aprendizagem, por isso, seriam
excluidos os estudantes que nao conseguissemrealizar a leitura da altimalinha do
instrumento. No caso desta pesquisa, ndo houve necessidade de nenhuma
excluséo com este instrumento.

Quanto ao Teste de Ishihara, foi utilizada a versao mais usual, com 38
pranchas, apresentando numerais e placas de rastreamento. Neste instrumento, a
presenca de um erro excluiria o participante, uma vez que indica possivel déficit
para visdo de cores e/ou reconhecimento dos nimeros.

Todos os participantes apresentaram acuidade visual normal ou corrigida e
eram isentos de comprometimento intelectual. Nenhuma crianca foi excluida por

este critério.
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Tabela 3 — Distribuicdo do desempenho intelectual no Teste CPM - Raven nos Grupos Clinico e

Controle.
Desempenho intelectual Grupo Clinico Grupo Controle
Raven (n=25) (n=25)
F % F %
Intelectualmente Superior 0 0 1 4
(Nivel 1)
Definidamente acima da 1 4 6 24
média (Nivel Il + ou ll -)
Intelectualmente na média 9 36 11 44
(Nivel Il + ou Nivel IIl -)
Definidamente abaixo da 15 60 7 28

média (IV + ou IV -)
Nota: F= frequéncia. Nenhum participante apresentou desempenho intelectual inferior (Nivel 5).
Fonte: A autora (2023).

No geral constata-se, naTabela 3, que os estudantescom AF que apresentam
desempenho intelectual abaixo da média, equivalem a mais da metade do grupo
(60%), enquanto no Grupo Controle, esta mesma categoria de desempenho
representa 28% desse total. Tais resultados reforcam o que é apresentado na
literatura internacional, quanto ao impacto da patologia na inteligéncia geral em
criangas escolares utilizando o mesmo instrumento avaliativo, no caso o Teste
Raven (ALGHASI et al., 2020; PRUSSIEN et al., 2018).

Tabela 4 - Distribuicdo da classificagdo do desempenho no Teste CPM - Raven por faixa etaria e

por grupo.
Grupos Faixa Intelectualme Definidamente Intelectualmente Definidamente
etéria nte Superior acima da média na média (Nivel abaixo da
(Nivel I (Nivel I + ou Il -) Il + ou Nivel Il -) média (IV + ou
IV -)
6-7 0 1 6 3
Clinico (n=10)
8-9 0 0 0 6
(n=6)
10 -11 0 0 3 6
(n=9)
Controle 6-7 1 1 4 4
(n=10)
8-9 0 2 4 1
(n=7)
10-11 0 3 3 2
(n=8)

Fonte: A autora (2023).
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Ao observar as faixas etarias no Grupo Clinico, identificou-se que no grupo
das criancasmais velhas (10-11 anos)constituido por nove participantes, seis estdo
abaixo da média, dois no limite para a pontuacdo equivalente ao desempenho
Intelectualmente Inferior. J& no grupo de 8-9 anos, com um total de seis
participantes, o resultado apresentou declinio,com todos abaixo da média, além do
agravante de trés participantes no limite para Intelectualmente Inferior. Quanto as
criancas mais novas (6-7 anos), trés ficaram com a pontuacédo abaixo da média e
destas, somente uma com a pontuacdo limite para a Uultima categoria de
desempenho intelectual. A associacdo negativa com a idade € consistente com
pesquisas anteriores, as quais encontraram declinios no desempenho cognitivo em
criancas com AF (OLUWOLE et al., 2016).

Ressalta-se que as avaliacdes com o Grupo Clinico foram realizadas em dois
contextos: (i) aqueles que aguardavam a consulta marcada previamente com
especialista (neurologista ou hematologista, por exemplo), no ambulatério
pediatrico (84%, n=19), bem como (ii) os que estavam em internamento (16%, n=6),
mas receberam alta no mesmo dia em que foram avaliados pela pesquisadora.
Considerou-se esta condicao nointuito de se evitar distor¢ées nos resultados, em
decorréncia do estado de saude dos participantes no dia da avaliacao.

Do total de 30 casos potenciais no HEMOPE, cinco ndo puderam participar da
pesquisa pelos seguintes motivos: (i) a responsavel pela crianca (avd materna)
concedeu a assinatura para a participagao, no entanto, a crianca apresentava atraso
na fala (mae surda); (i) trés pacientes em internamento na pediatria infantil
confirmaram o interesse, mas néo puderam realizar a avaliacdo em decorréncia de
crise de dor ou febre, além de (iii)) um paciente que aguardava ser chamado para
realizar exames no térreo do hospital, ndo sendo possivel acompanhar a avaliadora
até a sala onde eram aplicados os instrumentos (1° andar). A Figura 6 apresenta o

percurso da construcdo amostral do Grupo Clinico.



89

Figura 6 — Percurso amostral do Grupo Clinico.

Grupo Clinico

Consulta Internamento
n=21 n=9
| I
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n=2

| |
Realizaram a avaliacdo
n=6

Realizaram a avaliacdo
n=19

[

Total de participantes
n=25

Fonte: A autora (2023).

Todos os participantes do Grupo Clinico que completaram o processo de
avaliacdo e estavam em consultaregular com a neurologista para a realizacao do
exame DTC ou internados no periodo de setembro a dezembro de 2021.

Quanto ao Grupo Controle houve perda amostral em ambas as escolas, apos
assinatura do TCLE pelos responséaveis. Na Escola 1, duas criancgas de seis anos
nao puderam dar continuidade apos os testes de exclusao, apresentando limitacdes
para responderem corretamente as atividades solicitadas (dificuldades em seguir
instrucdes e/ou concluir os testes; se distrairam facilmente por estimulos néo
relacionados a tarefa em questéao; dificuldade em permanecer sentados). Em ambas
as situacodes, as genitoras foram orientadas a buscarem consultas com especialistas
nas areas de neuropediatra ou psiquiatra infantil, a fim de se obter um diagnéstico
assertivo e encaminhamentos que se fizessem necessarios para 0s casos em
questao.

Na Escola 2, os professores solicitaram que as avaliacdes fossem realizadas no
contra turno escolar, uma vez que a instituicdo passava por problemas estruturais
(rede elétrica) e as turmas presenciais (com reducédo de alunos)foramreestruturadas
mediante as salas disponiveis. Deste modo, quatro criancas ndo realizaram as
avaliacbes apds as assinaturas do TCLE e preenchimentos do Questionario
Socioecondmico Familiar (QSF) pelas genitoras, sendo umnao comparecimento no

dia marcado para aplicacédo dos testes e outras trés que ndo confirmaram a data e
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horario, apesar das tentativas telefbnicas. A Figura 7 apresenta o percurso da

construcdo amostral do grupo Controle.

Figura 7 — Percurso amostral do Grupo Controle.

Grupo Controle

Eszcola 1 ‘ Escola 2

n= 20 n=11
Nio puderam Nio puderam
participar participar
n=2 n=4
Realizaram a avaliagdo Realizaram a avaliagio
n=18 n=7

-

Total de participantes
n=25

Fonte: A autora (2023).

5.2 PROCEDIMENTOS

O presente estudo seguiu os procedimentos adotados para a realizagao de
pesquisas com seres humanos, sendo o projeto submetido via Plataforma Brasil
para apreciacdo pelos Comités de Etica e Pesquisa (CEP) da Universidade Federal
de Pernambuco, parecer n° 3.857.186 (Anexo A) e do HEMOPE, parecer n°
4.172.058 (Anexo B). Todas as normas estabelecidas pelo Conselho Nacional de
Saude foram seguidas, através das Resolucdes 466/12 e CNS 510/2016.

Para o Grupo Controle, duas instituicdes publicas municipais do Ensino
Fundamental foram convidadas a colaborarem com a pesquisa, através da leitura
e andlise do projeto pelas coordenadoras e concordanciade suaexecuc¢ao por meio
de Declaracéo assinada.

Apds a aprovacdo de ambos os CEPs, os responsaveis legais pelos
participantes que se enquadravamnoscritérios da pesquisaforam orientados sobre

0s objetivos do estudo, procedimentos, seus riscos e beneficios. Mediante a
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compreenséao do conteudo apresentado, foi assinadoo Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido - TCLE (Anexos C e D). Quanto aos estudantes, esses
assinaram o Termo de Assentimento - TALE (Anexos E), o qual é direcionado a
menores de 18 anos, sendo informados sobre a referida pesquisa e,
posteriormente, solicitada a autorizacdo verbal e por escrito (assinatura). Os
participantes poderiam desistir da pesquisaa qualquermomento. A condic¢ao clinica
e 0s locais nos quais ocorreram 0s recrutamentos e coleta dos dados definem os
dois grupos de analise.

Em ambas as escolas, os responsaveis legais pelos estudantes foram
abordados pela pesquisadora,nointuito de serem esclarecidos sobre a pesquisae,
deste modo, permitirem a participacdo dos mesmos, junto a assinaturado TCLE e
preenchimento do QSF. As criancgas autorizadas eram questionadas verbalmente
se tinham interesse em participar, sendo esclarecidas sobre cada etapa e,
posteriormente, assinavam o TALE.

Diante de alteragBes na rotina académica dos estudantes, em decorréncia da
pandemia de COVID-1912, foram necessarios até dois encontros para a aplicagéo de
todos os testes, sempre ocorridos nas proprias instituicdes (HEMOPE, Escola 1 e
Escola 2). Faz-se necessario o esclarecimento de que, a época da coleta, os alunos
estavam retornando ao ambiente escolar, com turmas reduzidas e quinzenais (periodo
entre setembro a dezembro de 2021), apds cerca de um ano e meio sem aulas
presenciais, ocorrendo de forma hibrida. O tempo de permanéncia nas escolas era
reduzido, com auséncia de intervalo e horario de lanche com distanciamento entre as
carteiras.

No decorrer de todos os encontros foi mantido o protocolo para prevencao do
novo coronavirus, conforme orientacdes da OMS, através de: uso de mascaras pela
pesquisadora e participantes; higienizagcdo das maos e dos materiais utilizados na
coleta de dados e ambientes ventilados.

Os testes foram aplicados em salas disponiveis e com condi¢cdes adequadas
para aplicacédo dos instrumentos, sendo elas: sala de aula e sala dos professores. A
etapa final da metodologia incluiu retorno em ambas as escolas com devolutiva
através da explicacdo e entrega dos relatérios com os resultados individuais dos

estudantes para a equipe pedagogica. Quando necesséario, foram sugeridas

12 Caracterizada como uma doenca infecciosa causada pelo novo coronavirus SARS-CoV-2.
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intervencdes educacionais ou possiveis encaminhamentos, no préprio documento,
conforme cada caso. Ressalta-se que todos os responsaveis que assinaram o TCLE
no ambiente escolar foram informados pela propria examinadora, via telefone,
disponibilizando diae horéario para maiores esclarecimentos dos resultados obtidos na
investigacao.

Em relagcdo ao Grupo Clinico, o inicio do levantamento ocorreu apos
comprovacao da examinadora das duas doses de vacina contra COVID-19, visita ao
hospital, identificacdo da equipe de suporte, definicdo de sala para aplicagcdo dos
testes, além de reconhecimento dos espacos onde as criancas estavam internadas e
onde teriam atendimento médico, junto a outros profissionais. Foram utilizados os
seguintes ambientes para a coleta com esse grupo: (i) Enfermaria infantil, com os
instrumentos aplicados na Brinquedoteca e (ii) Ambulatério pediatrico, em sala
disponivel de atendimento médico. Os ambientes apresentaram condi¢des
adequadas para aplicacdo dos materiais, através da acustica e iluminacao
apropriadas, com bancada de apoio.

Durante a coleta dos dados, foi possivel ter acesso aos resultados dos
exames DTC dos participantes com AF, disponiveis no arquivo de prontuarios
médicos no setor de Pediatria do HEMOPE e registrados em laudos médicos. O
DTC é umteste de rastreio de rotinarecomendado para prevencao de AVC primario
e determinante para a necessidade quanto a transfusdo sanguinea cronica
(RODRIGUES et al., 2016). Esta combinacdo de DTC e transfusdo sanguinea
diminuioriscode AVC de 10% para 1% em pacientes pediatricos com DF (MEIER;
MILLER, 2012; MODOLO et al., 2022).

Os referidos procedimentos ocorrem conforme os padrbes exigidos no
Protocolo de Segmento de Criancas Portadoras de DF (Anexo G) diagnosticadas
pelo Teste de triagem neonatal. Esses dados foram cruzados com informacdes
fornecidas pelos responsaveis legais de cada participante, através do QSF
aplicado, bem como nas conversas complementares fornecidas pelo setor de
psicologia e na entrevista realizada com a médica neurologista responsavel pela
realizacdo do exame DTC nos pacientes avaliados. A entrevista (Apéndice F)
possui dez questdes abertas, foi realizada presencialmente no setor pediatrico do
HEMOPE, no dia e horario previamente acordado com a profissional, para
aprofundar questdes pertinentes e atualizadas frente as condutas e percepcdes de

profissionais para com as criancas atendidas no ambiente hospitalar com AF.
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A etapa de conclusdo no ambiente hospitalar incluiu reunido e entrega dos
relatérios individuais para o setor de Psicologia,com os resultados de cada avaliando,
0s quais ficaram disponibilizados nas suas respectivas pastas, sendo informado
também a neurologista pediatrica da equipe de atendimento. Do mesmo modo que o
Grupo Controle, os responsaveis que assinaram o TCLE também foram informados
dos relatérios pela prépria pesquisadora, via telefone, mantendo-se disponibilizados
com a psicéloga responsavel pelo setor.

Por fim, através do preenchimento do banco de dados da pesquisa e
comparando-o com o grupo clinico que participou da coleta em 2016, na mesma
instituicao hospitalar, foi identificada uma participante com potencial para um estudo
de caso, em que se averiguou novos impactos cognitivos e, consequentemente na
aprendizagem, com o passar dos anos. O caso clinico em questao é analisado na
secdo Resultados e Discusséao.

Apos a defesa da Tese, serda marcada uma reunido com o0s profissionais e
residentes para apresentar os dados encontrados, com data estabelecida pela
instituicao hospitalar, sendo divulgada via site (HEMOPE Noticias) e versao impressa

fixada em mural de aviso do local.

5.2.1 Instrumentos e materiais

Como mencionado anteriormente, para selecionar a amostra, foram usados
trés instrumentos para avaliar a acuidade visual (Optotipo letra “E” de Raskin), a
visdo de cores (Teste de Ishihara) e a inteligéncia geral (CPM Raven). Ap6s a
aplicacao dos referidos instrumentais, foi respondido pela cuidadora legal de cada
participante, 0 Questionario Socioecondmico Familiar (QSF) (ver Apéndice D), bem
como foram aplicados seis testes individualmente com todas as criangas de ambos
0S grupos, para avaliar: (i) memdria operacional (N-Back visual), (i) memoria
visuoespacial (Figuras Complexas de Rey), (iii) motricidade fina (Teste dos Nove
Pinos), (iv) atencéo sustentada, velocidade de processamento e fung¢des executivas
(FDT — Teste dos Cinco Digitos), (v) visdo de cores (Farnsworth Lanthony
Combined D-15 Test) e (vi) habilidades aritméticas (Caderno de Atividades
Aritméticas - construido para essa investigacdo). Na sequéncia sdo apresentados

cada um dos instrumentos usados na investigagao.
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Optotipo Letra “E” de Raskin

Apresentacédo: a tabela do modelo de Raskin apresenta a letra “E” em posi¢des
distintas, sua dimenséo é de 0,62 x 0,30 m e peso liquido de 1,10 kg. Este
instrumento de acuidade visual deve apresentar imagens de valores dos angulos
visuais. Objetivo: avaliar a acuidade visual através de escalas optométricas de
medicdo que variam de 20/200 a 20/10. Publico-alvo: criancas com idade acima
de quatro anos (MESSIAS et al.,, 2010). Informagbes complementares: a
acuidade visual deve ser verificada através da menor imagem retiniana percebida,
equivalente a dltima linha da tabela lida sem dificuldade, em uma sala com
iluminacao favoravel e aplicacao individual. Quando a acuidade visual apresenta
reducado pode suscitar em déficitfuncional no processo de aprendizagem e se néao
tratada afeta diretamente no rendimento escolar (MOREIRA NETO et al., 2014).

Figura 8 — Exemplo do Optotipo
Letra "E" de Raskin.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Teste de Ishihara

Apresentacdo: o teste apresenta atualmente versfes disponiveis com 24 e 38

pranchas,esta Gltima é indicada para a utilizagdo clinica. A edicdo mais empregada
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apresenta numerais e placas de rastreamento (BEST, 2012; BRUNI; CRUZ, 2006;
VORAPHANY, 2007). Nesta pesquisa foi utilizada a versdo de 38 pranchas
publicadaem 2014. O Teste de Ishihara é considerado como “padrao-ouro”, por sua
eficiéncianarapidaidentificacdo de deficiéncias congénitas, principalmente para as
cores verde e vermelha (DAIN, 2004). Objetivo: verificar a visdo de cores. Publico-
alvo: criancas e adultos. Informagbes complementares: o instrumento foi
desenvolvido pelo oftalmologista e pesquisador da Universidade de Toéquio,
Shinobu Ishihara (1879-1963). A primeira publicagcdo ocorreu em 1917, sendo
identificado como o primeiro instrumento a ter sido comercializado com pranchas
pseudoisocromaticas. E um dos mais reconhecidos e utilizados no mundo, com
edicOes reimpressas ao longo de 90 anos, através de técnicas aperfeicoadas de
diferenciacéo e reproducao de cores (BEST, 2012; BRUNI; CRUZ, 2006). Apesar
do material ser desenvolvido para deteccdo e diagnostico das alteracfes
congénitas da visdo de cores, também pode ser usado para identificar defeitos
adquiridos nesta funcao (BRUNI; CRUZ, 2006; DAIN, 2004).

Figura 9 — Exemplo do Teste de Ishihara.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Matrizes Progressivas Coloridas de Raven, CPM RAVEN

Apresentacdo: teste composto por trés séries (A, Ab e B), com 12 itens cada. Para
cada série, os itens consistem em uma figura central com auséncia de uma parte,
abaixo desta séo apresentadas seis alternativas, uma das quais deve ser escolhida

e assim, completar a imagem corretamente. Os itens sdo impressos com fundo
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colorido, que buscam atrair a atencdo das criancas e motiva-las a concluirtoda a
tarefa (BANDEIRA et al., 2004). A aplicacdo € individual e o avaliando devera
identificar a figura que completa corretamente o desenho por meio de
caracteristicas especificas e o grau de dificuldade é crescente introduzindo-o a
diferentes tipos de raciocinio. O aplicador deve anotar as respostas na folha
correspondente. Objetivo: aferir o desenvolvimento intelectual. Pablico-alvo:
criancas na faixa etaria entre 5-11 anos de idade. Informag8es complementares:
a avaliacdo dos resultados é através de um gabarito, em que se atribui um ponto
por acerto e a pontuacao total corresponde ao nimero de respostas corretas. Este
valor é atribuido a um percentil bruto, disponibilizado em tabelas especificas no
Manual,com o tipo de escola (publica ou particular) e a idade. Apés a obtencao do
percentil € realizada a interpretacdo do nivel de inteligéncia da crianca, através das
seguintes classificagdes: Intelectualmente Superior - Grau |; Definidamente acima
da média - Grau lI; Intelectualmente médio - Grau Il (com variagdo de llI+ e Ill-);
Definidamente abaixo da média na capacidade intelectual - Grau IV (com variagdo
de IV+ e IV-) e Intelectualmente deficiente - Grau V (ANDRADE. et al., 2016).

Figura 10 — Capa do Manual Técnico
do CPM-RAVEN

CPM-RAVEN | i e et

MANUAL ! NIC

GIVﬂn

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Questionario Socioecondémico Familiar (QSF)

Apresentacdo: o questionario do Grupo Clinico inclui um total 33 perguntas,
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enquanto o do Grupo Controle apresenta 24 perguntas. Em ambos os modelos
estruturados, as perguntas (abertas e fechadas) foram divididas em quatro partes:
a primeira é referente a identificacdo da crianca e da genitora, através de
informacgdes como o nome completo, data de nascimento e escolaridade. Quanto a
segunda parte, possibilitou obter informa¢cdes da crianca referente a escola e
aprendizagem. Na parte trés, o Grupo Clinico apresenta uma pergunta especifica
sobre 0 meio de transporte utilizado para chegar ao HEMOPE, as demais sao
equivalentes e se referem a renda e aspectos da residénciaonde mora. A quarta e
Gltima parte abrange a saude da crianca e se difere conforme o grupo,
especificamente sobre: (i) encaminhamento ao HEMOPE; (ii) motivo da consultaou
internamento; (iii) se possui outra doenca e histérico de AF na familia. Objetivo:
identificar o perfil social e histérico clinico de cada crianc¢a, com base nas respostas
informadas pelo responsavel legal. Publico-alvo: adultos. Informacgfes
complementares: cadagrupo (Clinico e Controle) tem um modelo proprio de QSF
(Apéndices D e E), com perguntas especificas para o Grupo Clinico quanto ao

guadro de saude da crianca participante.

Figura 11- Modelo do QSF (HEMOPE)

Questionario Socioeconbmico Familiar (HEMOPE)

JUESEONANG apicado an respansave! pela anga
| D | Més | Ano
Data ge preenchimento deste
questionarno
ASSEUILR Q0 1esDOnsdvel pels respostas

PARTE 1

Nome da crianga (completo):

Sexo da crianca: | ) Masculng; () Femining
Data de nascimento da crianga

OIA MES AND
Cidade onde & crianca reside:

Nome da mae

Data de nascimento da mae
OIA MES AND

Escolaridade da mae
Fonte: Arquivo pessoal da autora.

N-Back Visual

Apresentacao: essa tarefa consiste em apresentar uma série de estimulos visuais
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(nameros, palavras ou imagens) localizados a uma distancia de 60 centimetros da
tela do computador do computador/notebook, com até trés secdes. A realizagcédo
desta tarefa se da na medida que o participante é exposto a um estimulo que deve
armazenar na memoria, a0 mesmo tempo em que deve evocar o estimulo que Ihe
foiapresentado uma (1-Back), duas (2-Back) ou trés (3-Back) imagensantes. Pode-
se incluira condicéo controle 0-back, que serve de treino e oferece dados sobre o
armazenamento de curto prazo. Nesta investigacdo foram aplicadas: (i) 0-Back,
guando o participante julga se o estimulo apresentado € igual ou diferente do
visualizado no inicio da secdo e (ii) 1-Back, quando o participante julga se o
estimulo apresentado € o mesmo que o apresentado imediatamente antes.
Objetivo: avaliar a memoéria operacional, sendo considerado eficiente para
pesquisa experimental. Publico-alvo: criancas e adultos. Informacfes
complementares: no Brasil, essa tarefa foi elaborada e adaptada por Renneretal.
(2010) para a populacao de criancas com 6 a 13 anos. Para a coleta de dados foi
utilizado o modelo produzido em JavaScript com framework Jquery 3.2.1, versao
1.0. Durante a tarefa, foram apresentados aos participantes até 40 imagens de
animaisem um notebook, comtela de 15.6 polegadas. A probabilidade das imagens
serem iguais era de 50%, com atividade dividida em dois blocos. Para registrar as
respostas, a crianga apertava um botdo vermelho ou verde abaixo da imagem
apresentada. A cor vermelha correspondiaa imagem visualizadacomo diferente da
anterior,enquantoacor verde era aimagem igual a anterior. Os participantes foram
instruidos a apertar com 0 mouse um dos botdes da tela do computador e nao foi

estabelecido um tempo de resposta.

Figura 12 — Exemplo de etapas consecutivas do N-Back na tela
do notebook.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.
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Figuras Complexas de Rey - Teste de Copia e de Reproducédo de Memoaria de

Figuras Geométricas Complexas

Apresentacdo: o instrumento é constituido por duas figuras para faixas etarias
distintas (5 aos 88 anos para a Figura A e 4 aos 8 anos para a Figura B), sendo
ambas constituidas por 18 grafoelementos que formam uma imagem Unica.
Registra-se que somente a Figura A foi utilizada com os participantes da pesquisa.
Ele apresenta até trés etapas: cOpia, recordacdo imediata e reproducao tardia, que
deve ser aplicada cerca de 30 minutosap0s o participanterealizar a primeira versao
da figura (PECANHA et al., 2019; SALVADOR et al., 2017). As reproducdes de
copia e de memoéria podem ser analisadas pela exatiddo (pontuacgéo quantitativa),
assim como pela forma do sujeito realizd-las (pontuacdo qualitativa). As
reproducbes de copia e evocacdo sdo mensuradas por meio de sistemas
guantitativos, que medem a precisao, enquanto os qualitativos expressam mais
diretamente a estratégia adotada para desenhar afigura, preservando uma relacéo
mais direta com o planejamento. Os sistemas de pontuacao quantitativa, de forma
geral, consideram a presenca, precisao e localizagcédo dos elementos. Quanto ao
sistema qualitativo utilizado no Brasil € o Osterrieth (1945), que classifica as
reproducBes em estratégias de | a VII, sendo | a de maior estruturacdo. Estes
escores do produto final dareproducéo da figurarefletem habilidades de construcao
visuoespacial e fungdes executivas, como memoria de trabalho visuoespacial,
flexibilidade cognitiva e planejamento (PECANHA et al., 2019). Objetivo: avaliara
atividade perceptiva e memoaria visuoespacial. Publico-alvo: Criancas, adultos e
idosos. Informacdes complementares: no Brasil, a primeira edicdo foi publicada
em 2014, com estudos de padronizacdo validados até 2025 pelas autoras
Margareth Oliveira e Maisa Rigoni. As Figuras Complexas de Rey consistem em
um instrumento amplamente utilizado na pesquisa neuropsicolégica, em

populagdes clinicas, principalmente pela facil administracéo.
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Figura 13 — Figura A do teste Figuras Complexas de Rey.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Teste dos Nove Pinos

Apresentacdo: o instrumento € considerado uma medida relevante para este tipo
de investigacdo e, frequentemente, utilizado em pesquisas e na pratica clinica
(FEYS et al., 2017), com uso de plataforma-estojo confeccionada em madeira a
gual apresenta nove buracos, junto a 12 pinos com medidas padronizadas. O
escore do teste é registrado por meio do tempo gasto na execucéo da tarefa, que
ocorre em duas tentativas, ao utilizar as maos dominante e ndo dominante fina
(OLIVEIRA et al., 2017). Objetivo: avaliar a motricidade manual e velocidade de
execucao de movimentos que exigem a motricidade manual fina (OLIVEIRA et al.,
2017). Publico-alvo: criancas, adultos e idosos. Informa¢g6es complementares:
No Brasil h4 pesquisas restritas de normatizacdo (LALA; CARDOSO, 2022),
considerando que ha diversas normas internacionais com faixas etarias distintas
(GRICE et al., 2003; POOLE et al., 2005). Em investigacado realizada por Lala e
Cardoso (2022) com 2.765 estudantes, de ambos os sexos, com idade entre 04 e
14 anos, verificou-se a validade e confiabilidade do instrumento de avaliacéo para

a populacao brasileira, satisfazendo os indices recomendados pela literatura.
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Figura 14: Modelo do Teste dos Nove Pinos.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

FDT - Teste dos Cinco Digitos

Apresentacdo: o instrumento foi desenvolvido por Manuel Sed6 e publicado no
Brasil em 2015. A estrutura do FDT apresenta quatro partes, com niveis
progressivos de dificuldade, definidas por: leitura, contagem, escolha e alternancia,
com umtotal de 50 itens para cada uma delas. As duas primeiras indicamrespostas
automaticas ao avaliar a atencdo sustentada e velocidade de processamento,
enquanto as demais investigam componentesdas funcdes executivas (SEDO etal.,
2015). Os tempos de execucao, erros e omissdes devem ser inseridos na Folha de
Registro. Objetivo: avaliar a velocidade de processamento cognitivo; da
capacidade de focar e reorientar a atencao e lidar com interferéncias. Publico-alvo:
criancgas, adultos e idosos. Informagdes complementares: no contexto brasileiro
considera-se ser umteste relativamente novo e uma opcao viavel entre as medidas
padronizadas para avaliar o controle de interferéncia (PAULA; MALLOY -DINIZ,
2017). Os resultados com a populacao brasileira apresentam evidéncias robustas
guanto a sua aplicabilidade validada nos contextos de clinicae pesquisa(CAMPOS
et al., 2016).
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Figura 15 — Exemplo da Parte 1- Leitura (a esquerda) e Parte 2 —
Contagem (a direita) do Teste FDT.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Farnsworth Lanthony Combined D-15 Test

Apresentacdo: o instrumento é a versdo combinada, ao apresentar duas caixas:
cada umainclui 15 pastilhas coloridas de basquelite méveis, mas sempre com uma
fixa na extremidade, seja para a caixa de cores dessaturadas (tonalidades mais
claras) quanto para saturadas (tonalidades mais escuras). Como parte do conjunto
do teste, hatambém um 6culosde filtros azuis e luva para ndomancharas pastilhas
(CAMPOS NETO, 2013). A aplicacao é individual e necessita dos seguintes
procedimentos: (i) sala escura ou com o minimo de luminosidade; (ii) luminéria de
mesa para lampada incandescente de 60 watts e angulacdo de 45°; (iii) base
revestida de preto. A utilizacdo do 6culos junto com a |lampada proporciona a
iluminacao representativa da luz do dia, seguindo os padrdes exigidos pelo teste
(BRUNI; CRUZ, 2006; CAMPOS NETO, 2013). Objetivo: identificar as possiveis
perdas progressivas na visao de cores e defeitos congénitos para sensibilidade
cromética. Publico-alvo: Criangas e adultos. Informagdes complementares: o
pesquisador deve aplicar uma caixa por vez. Apds expor as pastilhas
aleatoriamente sob a mesa é solicitado que o avaliando alinhe as pegas na
sequénciacorreta a partir da cor mais proxima da pastilha fixada, como ponto de
referéncia e assim, sucessivamente, até completar toda a caixa. Cada pastilha
apresenta um numeral no verso, que deve ser ordenada corretamente de 1-15. O

aplicador deve anotar a sequéncia selecionada e o teste pode ser reaplicado até
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trés vezes, para avaliar o melhor resultado apresentado em cada caixa. Ressalta-
se que as pastilhas dessaturadas apresentam maior claridade e brilho, ou seja, a
saturacdo da cor € o primeiro fator a se desagradar e podem indicar uma maior
sequéncia de erros (BRUNI; CRUZ, 2006; FERNANDES; URBANO, 2008;
VIANELLO, 2002). A primeira interpretacdo dos resultados faz-se a partir da
inspecéo visual da sequéncia montada pelo voluntario. Os indices avaliados s&o os
angulosqueidentificamo tipo de defeito da cor e o grau da perda de cor em relacao
a um arranjo perfeito das pastilhas. Ha também o indice de seletividade, que
guantifica a falta de aleatoriedade em um arranjo. Deste modo, os resultados
buscam um eixo cromatico de confusdo e também analisam possiveis erros na
sequéncia numerada das pastilhas para comparar o indice de erros (VIANELLO,
2002).

Figura 16: Itens do instrumento Farnsworth Lanthony
Combined D-15.

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Caderno de Atividades Aritméticas

Apresentacdao: o cadernofoiconstruido pela autora desta Tese, com a contribuicio
das orientadoras, especificamente para essa investigacdo. Antes de apresentar o
instrumento, sera feita uma breve justificativa para esclarecer a elaboracdo do
instrumento. Uma revisdo sistematica de artigos nacionais publicados entre 2013-
2018, realizada por Dias et al. (2021) constatou que os pesquisadores avaliam o

desempenho e a compreensdo da matematica utilizando predominantemente o
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subteste Aritmética da Escala de Inteligéncia Wechsler para Criancas — 32 Edicéo
(WISC- 1ll) (HAZIN et al., 2017; MOLINA et al., 2015; OLIVEIRA et al., 2015;
VIAPIANA et al., 2016) e Teste de Desempenho Escolar 22 Edicdo (TDE II)
(FELDBERG et al.,, 2015; HAZIN; FALCAO, 2015; PRATES et al., 2016).
Entretanto, esses instrumentos aplicados ndo exploram as habilidades aritméticas
considerando as diferentes situacées que envolvem um campo conceituall®e nem
consideram ou incluem elementos que analisem a influéncia de aspectos
perceptuais, tais como contraste, cor e forma.

Em face do exposto, nesta investigacdo, optou-se por construirum material
nomeado Caderno de Atividades Aritméticas, com questdes que tratam de
conteudo do campo conceitual aritmético e apresentam operacfes de adicédo e
subtracdo. Essa escolha se justifica pelo fato de serem contelddos basicos
conforme proposto na Base Nacional Comum Curricular (BNCC) para estudantes
dos anos escolares investigados (BRASIL, 2018a). Ademais, esse caderno foi
construido em duas versoées: (i) cores preto e branco e (ii) colorida (Apéndice A e
Apéndice B).

As atividades propostas foram construidas e/ou adaptadas com base em
diversas pesquisas (HAZIN, 2006; NUNES; BRYANT, 2006; 2016; NUNES et al.,
2005; WEINSTEIN, 2016), conforme exemplificado nas Figuras 17 e 18.

13A Teoria dos Campos Conceituais desenvolvida por Gerard Vergnaud, na década de 80, busca compreender
como os estudantes constroem o conhecimento matematico (VERGNAUD, 1992). Para esse tedrico, 0 campo
conceitual pode ser definido como: “um conjunto informa le heterogéneo de problemas, situagdes, conceitos,
relacGes, conteldos e operagfes de pensamento, conectados uns aos outros e, provavelmente, interligados
durante o processo de aquisigio” (VERGNAUD, 1982, p. 40).



Figura 17 — Atividade 8 do Caderno de Atividades Aritméticas do/a
estudante (versdo em preto e branco).

&

Fonte: Arquivo pessoal da autora.

Figura 18 — Atividade 8 do Caderno de Atividades Aritméticas da aplicadora
(versé@o preto e branco).
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@QQ@
®@@

Atlvidade 8

Instrucho: Matous tem algumas moedas. Escreva no
quadrado quantas moedas ele tem a0 1odo [aguardar
resposta). Ele quer comprar esse sorvete que custa 8 reals
Marque com um X a quantidade necessaria de moedas que
Matous preciss para comprar o sorvete

Habllidades conceltuals e percoptuais
(1) Nogo de cardinalidade
(i) Contagem: contar unidades com valores idénticos

(5) Problema de composicho envolvendo unidades
Idénticas: compor unidades de valores idénticos para junta-
las oblendo o valor do todo (soma das parles) sem
ultrapassar o valor solioitado (8 reais)

(Iv) Perceptualimente sho apresentadas moadas com valores
idénticos e que juntas possibiltam ao (a) estudante compor o
valor necessina para comprar 0 sorvete O (a) estudante
poderd responder usando o calculo mental, a contagem ou
efotuar uma adiglo usando os nuMeros Naturaly

ASa: adigho - quantidade de moedas total (nogho cardinal)

ABD: adigho - quantidade de moedas para comprar o sorvele,

Fonte: Arquivo pessoal da autora.
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Como pode ser observado, a Figura 17 apresenta a paginado caderno que

foi apresentado acrianca. Ja a Figura 18 apresenta as informacdesrelevantes para
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a aplicadora, que inclui informacgdes referentes as instru¢cdes a serem dadas a
crianca para resolver a situagéo proposta. Também sdo apresentados os aspectos
conceituais e perceptuais mobilizados na atividade proposta. Salienta-se que as
instrucdes referentes a cada atividade foram lidas pela examinadora para o
participante (individualmente) e que metade da amostra total (com e sem AF)
realizou a versao em preto e branco e, a outra metade, a versdo colorida. Objetivo:
identificar (i) habilidades aritméticas ja alcancadas nos trés grupos de faixas etarias
investigados; (ii) quais estratégias sdo aplicadas para resolucdo de cada tarefa
(contar nos dedos, uso do lapis e papel, calculo mental) e (iii) quais tarefas
apresentam maior quantidade de erro ou omissao, sendo o0s resultados
comparados por faixa etaria e grupo avaliado, se clinico ou controle. Publico-alvo:
estudantes do Ensino Fundamental, na faixa etaria de 6-11 anos. Informacgées
complementares: O Caderno de Atividades Aritméticas foi submetido a um teste
piloto com seis estudantes de escolas publicas, nafaixa etaria de 7 a 11 anos, sem
AF, sendo dois do sexo feminino e quatro do sexo masculino. Constatou-se que as
guestbes propostas foram compreendidas, no entanto, verificou-se a necessidade
de modifica¢fes para reformularalgumasimagens, além de aprimorar as instruc¢oes
de outras, por meio de informacdes complementares que permitissem aos
estudantes uma melhor compreensao do que estava sendo solicitado. O referido
material apresentado completo no Apéndice A, na versdo original em preto e
branco, incluiu novas modificacfes, apds anélise da Comissdo Examinadora de
Qualificacdo da Tese e validacdo de conteudo de cada uma das questdes
apresentadas, sendo assim replicada na versao colorida.

Ressalta-se que todos os instrumentos foram aplicados por um Unico
examinador sendo estes adequados para a faixa etaria investigada. Esses critérios
possibilitam verificar e comparar o desempenho de fun¢des cognitivas em criancas
escolares no decorrer de seu desenvolvimento, com e sem intercorréncias de um
quadro clinico especifico. Ademais, as avalia¢gdes ocorreram em ambientes com o
minimo de interferénciasonoraou de outra natureza que pudesse afetar a aplicacéo
dos instrumentos, tendo ocorrida em sessdo Unica, para nao haver distin¢des entre

0S grupos neste aspecto e na ordem ilustrada na Tabela 5.
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Tabela 5 — Lista dos instrumentos utilizados nas diferentes etapas da investigacéo.

Etapas Instrumentos
[1] Optotipo letra “E” de Raskin: avaliagdo da
Critérios para excluséo acuidade visual
[2] Teste de Ishihara: avaliagdo visdo de cores
[3] Teste CPM Raven: avaliacdo da inteligéncia

geral
Obtencao de informacdes sobre [4] Questionario Socioecondémico Familiar
participantes [11] Entrevista com profissional

[5] N-Back visual: avaliagdo memoéria operacional
[6] Figuras Complexas de Rey: avaliagdo memoéria
Avaliacé@o cognitiva e de habilidades  visuoespacial
aritméticas [7] Teste dos Nove Pinos avaliagdo motricidade
fina
[8] FDT — Teste dos Cinco Digitos: avaliagdo da
atencdo sustentada, velocidade de processamento
e funcBes executivas
[9] Farnsworth Lanthony Combined D-15 Test :
avaliagdo da visdo de cores
[10] Caderno de atividades aritméticas*: avaliagéo
das habilidades aritméticas.
*Nota: [1] A numeracdo frente aos instrumentos corresponde a ordem de execugdo na investigacgao.
Ressalta-se que o instrumento criado para essa investigacdo foi apresentado em duas versdes: preto
e branco e colorida.

Fonte: A autora (2023).

Justifica-se a ordem de aplicagdo conforme as etapas necessarias para: (i)
selecionar inicialmente as criancas participantes; (ii) obter as informacdes
socioeconémicas de cada familia; (iii) avaliar as fun¢des cognitivas investigadas,
com testes mais rapidos inicialmente a fim de minimizar fadiga e cansaco e
atividades que alternavam entre o uso de tela, lapis e papel, bem como resposta
oral; alémde (iv) entrevistar a profissional neurologistada ala pediatrica do hospital.
A Ultima etapa ocorreu apés a entrega dos relatorios individuais com os resultados
de ambos os grupos.

As andlises dos testes Lanthony D-15, FDT e Figuras Complexas de Rey
ocorreram conforme indicamos respectivos manuaistécnicos, através da tabulacéo
dos dados para cada grupo avaliado. Nos testes dos Nove Pinos e N-Back,
considerou-se o tempo de execuc¢do e/ou a quantidade de erros. J4 o Caderno de
Atividades Aritméticas, construido para essa investigacdo foi analisado
considerando o numero de acertos por item investigado, sendo os resultados
referentes a validade do instrumento rodados no Factor (Factor Analysis).

Para a realizacdo da analise estatistica foi utilizado o programa Statistical

Package for the Social Sciences (SPSS versdo 25.0) e Factor Analysis (versao
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11.05.01) para verificar a adequacéo do instrumento matematico. Inicialmente foi
realizada uma anélise descritiva dos dados, sendo calculados os valores da média,
desvio padrao (DP) e mediana. Posteriormente, foi aplicado o teste de normalidade
Shapiro-Wilk para identificar se os dados atendiam aos critérios dos testes
paramétricos, observando-se, assim, que as variaveis ndo se apresentaram
normalmente distribuidas (p < .05). Dessa forma, optou-se pela utilizacéo do teste
nao-parameétrico U de Mann-Whitney, em que se comparou as médias por grupo
(Clinicovs. Controle),0 modelo lineargeneralizado parainvestigarainteracédo entre
faixas etarias (6-7 anos; 8-9 anose 10-11 anos) e os grupos (Clinico e Controle) e

o teste de correlacdo de Spearman. Foi adotado o valor de “p”, se < .05 indicaas

diferencas significativas intra e intergrupos.
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6 RESULTADOS E DISCUSSAO

Esta sessdo sera dividida em quatro topicos para melhor sistematizar a
apresentacao dos resultados e discuti-los com base na literatura sobre os aspectos
em questdo. O primeiro topico apresenta o perfil socioecondmico das criancas
participantesda investigacao (Grupo Controle e Grupo Clinico), escolaridade e faixa
etaria das maes. Destacam-se, a distancia entre o municipio onde as criangas com
AF residem e o local de tratamento

No segundo topico apresenta as analises estatisticas e os resultados de
ambos os grupos avaliados. Os dados estatisticos gerais e separados por faixa
etaria, possibilitam avaliar o desempenho dos participantes nos instrumentos
aplicados.

O terceiro topico traz a entrevista com uma das profissionais neurologistas do
HEMOPE responsavel pela realizagdo do exame Doppler Transcraniano (DTC) nos
pacientes pediatricos com AF.

No quarto e ultimo tépico € apresentado um estudo de caso com uma crianga
avaliada em 2016 na época com 6 anos de idade e reavaliada em 2021 com 11

anaos.

6.1 PERFIL SOCIOECONOMICO DAS CRIANCAS E DAS CUIDADORAS

Inicialmente serdo apresentados os resultados referentes ao Grupo Controle

e na sequéncia os dados referentes ao Grupo Clinico.

Grupo Controle

Sobre o local onde residem as criancas do Grupo Controle, todas estéo
localizadas nas proximidades de ambas as escolas, sendo a locomocéo realizada
por meio de bicicleta ou a pé, através da supervisdo de um adulto.

Em relacdo as cuidadoras, as informacdesforam prestadas por 22 maes das
criangas, sendo que duas mées tinham mais de um filho participando. Destaca-se
gue as informacfes de uma participante ndo puderam ser coletadas pois havia
falecidoquandoacriangaaindatinhatrés anos de idade. Como pode ser observado
na Tabela 6, a maioria possui Ensino Médio Completo (50%) seguido de Ensino
Fundamental Incompleto (18%) e faixa etaria média de 34 anos (minimo 22 anos e

maximo de 49 anos).
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No que se refere a ocupacéo, estas mulheres trabalham principalmente como
donasde casa (40%) e autdnomas (13%), possuindo majoritariamente casa propria
(68%); além de alugada (27%), emprestada ou cedida (5%).

Tabela 6 — Dados socioeconémicos das cuidadoras (Grupo Controle).

Grupo Idade F Escolaridade F Ocupacéo F
Clinico cuidadora
20 -25 4 E.F Incompleto 4 Dona de casa 9
Auxiliar 1
6-11 26 -31 5 E.F Completo 2 administrativa
anos Doméstica 2
32 -38 4 E.M Incompleto 2 Costureira 1
Operadora de 1
39 -44 6 E.M Completo 11 vendas
Autbnoma 3
45 - 50 3 E.S Incompleto 2 Sorveteira em 1
fabrica
E. S Completo 0 Profa. Rede 1
Publica
P6s-Graduagéo 1 Merendeira 2
Operadora de 1
caixa

Nota: F = Frequéncia; E. F = Ensino Fundamental; E. M = Ensino Médio; E. S = Ensino Superior.
Fonte: A autora (2023).

De acordo com as respostas apresentadas no Questionario Socioecondmico
Familiar (QSF) pelas responsaveis legaisde cada crianca, foi possivel identificaras
seguintes informac¢des quanto aspectos da saude do Grupo Controle: 95% né&o
possuem plano de assisténcia meédica; 90% nunca realizaram procedimento
cirargico; 27% ja foram internados, em decorréncia de: infeccdo urinaria,
enxaqueca, bronquite ou cirurgia de hérnia; somente uma crianca (4%) toma
medicacdo continua em decorréncia de constipacao cronica.

Quanto aos dados sobre o nivel de escolaridade, os participantes se
distribuiram da seguinte forma: 36% frequentavam o 1° ano, 8% o0 2° ano, 20% tanto

0 3° como o0 4° ano, enquanto que 16% estavam no 5° ano. Em relacdo as
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dificuldades apresentadas pelas criancas deste grupo, as maes informaramque 13%
repetiram algum ano escolar; 58% apresentavam dificuldade para leitura e 29%
dificuldades para realizar atividades de matematica.

Quando estas mulheres foram questionadas sobre as atividades escolares
realizadas pelas criancas em 2020, periodo mais critico da pandemia, as respostas
indicaram que: 76% realizaram as tarefas enviadas semanalmente pelas escolas, no
entanto, deste grupo, somente 44% das criancas assistiram as aulas on-line em
decorréncia de acesso restrito a internet ou ndo possuiam meios para acompanhar

el/ou realizar as atividades, através de celular ou computador/notebook.

Grupo Clinico

No que se refere ao local onde residem as criancas do Grupo Clinico,
conforme observado na Tabela 7, 13 participantes (52%) moram na Regido
Metropolitana do Recife, composta por 14 municipios, de acordo com a ultima
atualizacdo do IBGE em 2020 (UOL, 2020). As demais regides indicam um
guantitativo de sete pessoas (28%) na Mata Norte e Mata Sul,trés no Agreste (12%)

e em menor indice no Sertdo, com duas pessoas (8%).

Tabela 7 — Distribuicdo dos municipios onde residem os participantes do Grupo Clinico

Grupo Regiéo Mata Norte e Agreste Sertdo
Clinico Metropolitana Mata Sul
Recife (7)* Tamandaré (1) Caruaru Flores (1)
N= 25 2
Olinda (2) Xexéu (1) Trindade
Gravata @
Itamaraca (1) ltambé (1) @
Cabo de S. Rio Formoso (1)

Agostinho (1)

Barreiros (1)
Camaragibi (1)

Goiana (1)
Jaboatdo dos
Guararapes (1) Timbauba (1)

Nota: *Numero de participantes por municipio.
Fonte: A autora (2023).

Em relacdo ao transporte utilizado para se chegar a consultano HEMOPE
era predominantemente 6nibus da prefeitura, sendo utilizado por 12 (48%) criancas,
seguido de 6nibus de linha com oito criancas (32%), taxi/carro de aplicativo restrito

a trés (12%) criancas e carro da familia com duas (8%) criancas. Ressalta-se a
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necessidade de considerar o tempo médio estimado, que cada participante leva

para sair de sua cidade e chegar ao hospital para atendimento médico. Nesse

sentido, elaboramos a Tabela 8, que ilustra a distancia e o tempo médio de

deslocamento de suas residéncias para os atendimentos.

Tabela 8 — Distancia e tempo estimados entre o HEMOPE (localizado em Recife) para
demais cidades.

Regiao Cidades de origem

Cabo de S. Agostinho
Metropolitana
Camaragibe
Itamaracé

Jaboatdo dos Guararapes

Olinda

Agreste Caruaru

Gravata
Mata Norte e Barreiros
Mata Sul
Goiana
Jaboatdo dos Guararapes

Rio Formoso

Timbauba

Sertédo Flores

Trindade

Distancia estimada
(KM) para Recife

35 km
18 km
47,5 km
16,5 km

10,5 km

140 km
82km
115km

65km

16,5 km
90,5 km

100km

385 km

645km

Tempo total estimado
(ida e volta/6nibus)

4h

2h

5h
1h40

1h15

5h
2h30

6h
2h30
1h50

6h

3h30

11h

19h

Fonte: A autora (2023).

Essatabela nos ajuda a observar que, o tempo exigido para o transporte das

criancas em meédia pode ser de 5h (minimo: 1h e 15 minutos e maximo:19h). Tais

deslocamentos podem acarretar distintas formas de comprometimentos no

cotidianofamiliar,que vao desde a ausénciada mae emrelacao as rotinas de outros

filhos e da relacdo conjugal, a interacdo socioeducativa da crianca no ambito

familiar, escolar e social. Estudos como de Kanter; Kruse-Jarres (2013) e Smeltzer

et al (2016) reforcam a relacdo entre as distancias e aos tempos estimados, entre
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as cidades onde os pacientes residem e os locais de tratamento de modo que
quanto maior a distancias dos centros de tratamentos (235 milhas, equivalente a
=57 km) menores frequéncias nestes locais (SMELTZER et al., 2016).

Nesse sentido, é importante que pesquisas futuras aprofundem as
discussfes sobre os impactos referentes as alteracdes de rotina decorrentes dos
deslocamentos para os centros de tratamento.

Quanto aos dados referentes as cuidadoras, constata-se na Tabela 9 que a
maioria possui Ensino Fundamental Completo (28%), seguido de Ensino
Fundamental Incompleto (24%) e Ensino Médio Completo (24%), com faixas de
idade que abrangem dos 23 aos 47 anos (M=35,2). No que se refere a ocupacao,
as cuidadoras trabalham principalmente como donas de casa (60%), agricultoras
(12%) ou autbnomas (12%).0Oitenta por cento possuem casa prépria e 20% alugam
o imével. Os dados indicaram que, em sua maioria, as cuidadoras apresentam
educacao formal incompleta, o que potencialmente impacta nas atividades laborais
com baixa remuneracao e qualificacdo. Entretanto, esse perfil deve ser analisado
com parcimdnia umavez que essas mulherestendem a abdicar de empregos com
carteira assinadae se submeter arestricdes navida social, tendo em vista que sao
indispensaveis para a garantia do tratamento de seus filhos.

Esta constatacdo é reforgcada, na pagina da Universidade de Brasilia (UNB
CIENCIA, 2009) por Guedes (2009), ao realizar um estudo inédito no Brasil, com
50 mulheres entrevistadas no Distrito Federal, cujos filhos foram diagnosticados
com AF e encaminhados para atendimento no Programa de Triagem Neonatal.
Para esse pesquisador, a confirmacao da doenca exige uma dedicacéo integral da
maior parte das maes, em que se faz necessario, por exemplo, garantir uma
alimentacdo adequada as criancas para auxiliar no crescimento saudavel, controle
dos medicamentos com uso diario e das atividades fisicas praticadas. Além disso,
sao essas mesmas mulheres que levam os filhos para as consultas e tratamentos
médicos.

O cenario reforca a necessidade de serem consideradas como um publico-
alvo na elaboracdo de politicas de assisténcia social. Registra-se que o0s
assistentes sociais estédo inseridos no quadro de profissionais do HEMOPE, com a
missédo de garantirorientacdes e esclarecimentos aos familiares, frente as questdes
legais como Beneficio de Prestacdo Continuada (BPC), direito ao auxilio-doenca e

passe livre para os portadores.
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Tabela 9 — Dados socioeconémicos das cuidadoras (Grupo Clinico).

Grupo [dade F Escolaridade F Ocupacéao F
Clinico cuidadora

20 - 25 3 E.F Incompleto 6 Dona de casa 15

6-11 26 — 31 3 E.F Completo 7 Autdnoma 3

anos

32-38 11 E.M Incompleto 2 Agricultora 3

39 -44 5 E.M Completo 6 Cuidadora de idosos 1

45 - 50 3 E.S Incompleto 1 Agente de salde 1

E. S Completo 2 Profa. Rede Publica 1

P6s-Graduagéo 1 Operadora de 1

maquina

Nota: F = Frequéncia; E. F = Ensino Fundamental; E. M = Ensino Médio; E. S = Ensino Superior
Fonte: A autora (2023).

De acordo com as respostas apresentadas no Questionario Socioecondmico
Familiar (QSF) pelas responséaveis legais de cada crian¢a, foi possivel identificaras
seguintesinformacdes quanto ao periodo gestacional, nascimento e pos-parto das
criancas com AF: (i) 84% das maes nao apresentaram complicacdes no periodo
gestacional; (i) 56% foi parto normal; somente duas criancas ficaram em UTI no
pés-parto (falta de oxigenacdo e anemia); (iii) 80% foram encaminhadas ao
HEMOPE ap0és diagndéstico com o teste do Pezinho (TP); (iv) 52% ja apresentaram
sintoma neuroldgico (cefaleia; enxaqueca; convulsao; quadro de AVC e tontura); (v)
28% ja realizaram cirurgia (retirada do baco; amigdalas; apendicite; vesicula); (vi)
76% ja foram internadas (crises de dor; inflamacéo; pneumonia); (vii) 16%
apresentam outra doenca (asma e sopro cardiaco); (viii) todas as criancas tomam
medicacao (acido félico e hidroxiuréia) e (ix) apenas 36% informaram que ha
historico de AF na familia.

Em relacdo ao periodo gestacional, € considerado potencialmente grave
para as pacientes com doenca falciforme, assim como para o feto e recém-nascido,
pois as alteracdes fisioldgicas decorrentes da gravidez exigem um aumento das
demandas metabdlicas podendo acarretar, por exemplo, em hipercoagulacéo
sanguinea (FIOCRUZ, 2022). No ano de 2002, foi lancada no Brasil a cartilha
Gestacdo em Mulheres com Doenca Falciforme, por meio do Ministério da Saude,
com esclarecimentos pertinentes nos cuidados com o recém-nascido, que podera

nascer com trago ou doenga. Em ambos os casos, ndao necessita de cuidados
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especificos decorrente do alto nivel de hemoglobinafetal (HbF), que protege das
manifestacbes da AF. Somente a partir do terceiro ou quarto més, quando os niveis
de HbF comecarem a cair, € que a doenca pode se manifestar. Contudo, deve ser
feito o teste do pezinhoe, se confirmadaa AF, hdo encaminhamento para o servico
de referéncia com os cuidados iniciais de atencdo integral (MINISTERIO DA
SAUDE, 2002).

Quanto aos dados sobre o nivel de escolaridade das criancas com AF, 0s
participantes se distribuiram da seguinte forma: 32% frequentavam o 1° ano, 20%
0 2° ano, 16% o 3° e 4° anos, enquanto que 4% e 8% frequentavam 0 5° e 6° anos,
respectivamente. Em relacdo as dificuldades apresentadas pelas criancas,
verificou-se que: (i) 12% repetiram algum ano escolar; (i) 40% apresentam
dificuldade para leitura e (iii) 36% apresentam dificuldade para realizar atividades
de matematica.

Quando as maes foram questionadas sobre as atividades escolares
realizadas pelas criangcas em 2020, periodo mais critico da pandemia, as respostas
indicaram que: 20 (80%) realizaram as tarefas enviadas semanalmente pelas
escolas, no entanto, deste grupo, somente 10 (40%) criancas assistiram as aulas
on-line em decorréncia de acesso restrito a internet ou ndo possuiam meios para
acompanhar ef/ou realizar as atividades, através de celular ou
computador/notebook. Nesse sentindo destaca-se que os dados sdo similares ao
do Grupo Controle, uma vez que séo criancas de baixa renda.

Sabe-se que a pandemia de COVID-19 afetou pessoas em todo o mundo e,
tratando-se de criancas em que determinantes sociais da salde!* podem afetar
desproporcionalmente os resultados desta populacdo, sdo exigidos recursos
adicionais frente a diminuicdo de acesso a cuidados de saude, aumento da
mortalidade e morbidade, além de alteracdes do estilo de vida em momentos
cruciais do desenvolvimento que contribuem para uma maior vulnerabilidade (LI et
al., 2020).

Conclui-se, portanto, a partir dos resultados do QSF diferencasrelevantesno que
se refere aos perfis das méaes entrevistadas com diversidade quanto ao nivel de

ensino,faixaetaria e ocupacéo ao comparar ambos os grupos. Quando questionadas

4 Considera-se neste ambito os fatores sociais, econdmicos, étnicos/raciais, psicolégicos e
comportamentais que influenciam a ocorréncia de problemas de salde e fatores derisco a populagéo,
tais como moradia, alimentagéo, escolaridade, renda e emprego (WHO, 2021b).
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em relacdo as dificuldades das criancas na escola, constata-se que as maes do
grupo clinico relataram maior dificuldade das criancas para realizagédo de atividades
matematicas, bem como informaram limitacdes de acesso a internet para assistirem
as aulas on-line. Outro aspecto enfatizado é em relagdo a saude das criangas com

AF, principalmente no que se refere a internacdes e procedimentos cirdrgicos.

6.2 DADOS ESTATISTICOS REFERENTES AOS GRUPOS AVALIADOS: CINICO
VS CONTROLE

Nesse tépico sdo apresentados e discutidos os resultados referentes as
avaliacbes de visdao de cores, memdria operacional, memodria visoespacial,
motricidade fina, velocidade de processamento, processamento atencional
automatico e habilidades aritméticas considerando os instrumentos utilizados.

Ressalta-se que, inicialmente, sdo apresentados os resultados dos valores
médios, desvio padréo e significancia dos grupos controle e clinico no geral (ver
Tabela 10) e na sequéncia os valores médios, desvio padréo e significancia por faixa
etaria considerando os instrumentos aplicados.

A Tabela 10 ilustra um compilado de resultados referente aos instrumentos
cognitivos e neuropsicolégicos aplicados, considerando os grupos (Clinico e

Controle).

Tabela 10 — Média, desvio padréo, mediana e posto médio por grupo considerando os testes

aplicados.
Grupos
Testes
Grupo Clinico Grupo Controle
Média DP Posto Média DP Mediana Posto
Mediana Médio Médio

Lanthony Total Error 290,50 97,794 278,00 31,44 192,19 86,478 166 19,56
Combined Score(***)
D-15

Color 3,046 0,687 2,96 31,44 2,353 0,609 2,17 19,56
Confusion
Index(***)
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Teste dos Encaixar — 17,70 3,130 17 29,96 15,52 2,379 16,00 21,04
Nove Pinos Tempo 1 ()
Retirar —
Tempo 1 855 2,350 8 2672 824 3404 8 2428
Encaixar — 20,75 5,046 20 29,64 16,90 4,647 18 21,36
Tempo 2 (**)
Retirar — 8,35 2,059 8 27,88 7,57 1,630 8 23,12
Tempo 2
Tempo 1 (*) 91,30 19,887 87,00 29,31 78,00 27,028 75,00 20,86
N-Back Erros 1 155 2164 100 2688 100 1483 1,00 23,20
Tempo 2 74,05 15,982 72,00 29,60 60,95 14,372 60,00 20,58
**
Erros 2 0,90 2,198 0,50 24,60 0,62 1,117 0 25,38
Cépia 13,225 9,849 10,00 22,96 15,571 8,782 11,00 27,13
Figuras
Complexas
de Rey
Reproducao 5,425 5,582 3,50 19,58 9,286 6,685 7,00 28,61
de Meméria
%)
Leitura — 52,60 18,647 48,00 27,12 48,76 16,649 48,50 22,79
Tempo
FDT
Leitura — 0,25 0,550 0 24,48 0,38 0,669 0 25,54
Erros
Contagem — 67,15 23,459 67,00 28,02 57,00 19,705 59,50 19,43

Tempo (**)
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Contagem — 0,90 1,252 1 28,22 0,14 0,359 0 19,20
Erros (***)

Escolha — 105,45 29,389 100 26,30 86,90 22,976 97 18,33
Tempo (**)
Escolha — 4,00 4,329 3 23,41 2,52 1,887 2 21,50

Erros

Alternancia 121,40 29,443 119,50 23,57 109,62 40,887 108,00 20,36
—Tempo

Alternancia 3,10 2,573 2 23,95 3,43 5,464 1 19,95
— Erros

Nota: DP= Desvio-padrao; ** Nivel de significancia é p<.05; *** Nivel de significancia é p<
.0L.
Fonte: A autora (2023).

Os resultados apresentados na Tabela 10 serdo comentados e discutidos
guando apresentado cada um dos testes aplicados aos participantes. Para investigar
se existem diferencas significativas entre a interacao faixas etarias e os grupos foi
utilizado o modelo linear generalizado, tendo como variaveis dependentes, 0s
aspectos especificos de cada instrumento aplicado, levando em consideracao o efeito
fixo grupo (Clinico ou Controle) e como efeitos aleatérios as faixas etarias
investigadas.

No Lanthony D-15 considerou-se o erro de escore e o indice de confuséo de
cores. A andlise que intercepta simultaneamente Grupo *faixa etaria nao revelou
diferencas significativas para o erro de escore [F (2) = .412, p = .665] e também para
o indice de confuséo de cores [F(2)=.415; p=.663].

No Teste 9 Pinos, as variaveisdependentesforam as etapas: Encaixar - Tempo
1, Retirar - Tempo 1, Encaixar - Tempo 2 e Retirar - Tempo 2. A analise Grupo *faixa
etaria também ndao revelou diferencas significativas para o Encaixar - Tempo 1 [F (2)
=1,069, p =.352], bem como para Retirar - Tempo 1 [F (2) = 2,109, p =.133], Encaixar
- Tempo 2 [F (2) = 1,173, p = .319] e Retirar - Tempo 2 [F(2)= .612; p= .547].

Quanto ao N-Back visual foram quatro etapas realizadas: Tempo 1, Erros 1,

Tempo 2 e Erros 2 sendo considerado o grupo (Clinico e Controle) como fator fixo e
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as faixas etarias, como fatores aleatérios. A analise ndo revelou diferencas
significativas parao Tempo 1 [F (2) =.028, p =.973], do mesmo modo para Erros 1 [F
(2) =.381, p=.686], Tempo 2 [F (2) = .417, p = .662] e Erros 2 [F(2)= .173, p= .842].

No instrumento Figuras Complexas de Rey, as variaveis dependentes foram as
duas etapas realizadas: copia e reproducdo de memoria, as quais nao revelaram
diferencas significativas para copia [F (2) = .545, p = .584] e nem para memodria [F (2)
=1,338, p=.274].

Para o FDT - Teste dos Cinco Digitos, as variaveis dependentes foram: Leitura
- Tempo; Leitura - Erros; Contagem - Tempo; Contagem - Erros; Escolha - Tempo;
Escolha- Erros; Alternancia - Tempo e Alternéncia- Erros. Do mesmo modo que os
demais testes, a analise ndo revelou diferencas significativas para Leitura - Tempo
[F(2) = 1,170, p = .320]; Leitura - Erros [F(2) = .806, p = .453]; Contagem - Tempo
[F(2) = .774, p = .468]; Contagem - Erros [F(2) = 1,968, p = .153]; Escolha - Tempo
[F(2) = .491, p = .616]; Escolha- Erros [F(2) = 1,130, p = .334]; Alternancia - Tempo
[F(2) = 2,187, p = .127], bem como Alternancia - Erros [F(2) = 2,108, p =.136].

Quanto as habilidades Aritméticas, analisou-se o desempenho no caderno de
matematica. A andlise Grupo *faixa etaria nao revelou diferencas significativas [F (2)
=,717; p=,494). Uma possivel explicacdo para tais resultados pode estar relacionada
ao tamanhoda amostra investigada, que ao subdividiras crian¢casem grupos menores
(por faixa etaria, necessitaria de um numero maior de participantes para detectar as

possiveis diferencas.

Lanthony Combined D-15

Para investigar se existem diferencas significativas entre os grupos (Clinico e
Controle) no Lanthony Combined D-15, no erro total e em relagédo ao indice de
confusao de cores foi aplicado o teste U de Mann Whitney que revelou diferencas
significativas entre os grupos tanto no erro total como em relagédo ao indice de
confusao de cores, sendo o tamanho do efeito baixo (U= 164,000; z = -2882; p<.001,
r=0,41).

Como pode ser observado na Tabela 10, as criangas do Grupo Clinico
apresentam uma meédia superior no quantitativo de erros produzidos, ao selecionarem
a ordem das cores, tanto no erro de escore [médias (Clinico: 290,50 e Controle

192,19)] e como no indice de confusao [média (Clinico: 3,046 e Controle: 2,353)],
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guando comparadas ao Grupo Controle.Tais resultados parecem indicar uma maior
limitacdo na discriminagao de cores das criancas com AF.

Ressalta-se que o aumento da expectativa de vida dos pacientes com AF, nas
Gltimas décadas, tem levado ao surgimento de mais complicac6es da doenca como,
por exemplo, oculares, que no passado eram incomuns (FADUGBAGBE et al., 2010).
Deficiéncias de visdo de cores sdo relatadas em grupos com esta doenca hereditaria
(ISLAM et al., 2016), sendo esclarecido que as manifestacdes oculares decorrem da
oclusdo vascular, que pode ocorrer na conjuntiva, iris, retina e cordide
(VENTOCILLA, 2021). Ha relatos na literatura de pacientes jovens com visao de
cores prejudicada e perda de sensibilidade ao contraste nocenario de acuidade visual
preservada, acompanhados por uma vasculopatia cerebral grave relacionada a AF.

As areas de atrofia envolviam as camadas internas daretina, concluindo que a
atrofia macular temporal na doenca falciforme pode ter consequéncias diretas na
funcao visual, inclusive em criangas, mesmo quando a acuidade visual € preservada.
A tomografia de coeréncia Optica pode ser necessaria na avaliacdo de pacientes com
AF, mesmo se assintomaticos com acuidade visual de 20/20 (MARTIN et al., 2017).
Portanto, recomenda-se que todos os pacientes com DF sejam submetidos a exames
oftalmoldgicos periddicos a partir dos 10 anos de idade (FADUGBAGBE et al., 2010).

Teste dos Nove Pinos

Para investigar se existem diferencas significativas entre os grupos (Clinico e
Controle) no Teste Nove Pinos, que avalia a motricidade fina, foi aplicado o teste U de
Mann Whitney. Como pode ser observado na Tabela 10, as criancas do Grupo Clinico
apresentam no Tempo de Encaixe 1 (posto médio:29,96) e no tempo de Encaixe 2
(posto meédio: 29,64); diferentemente das criancas do Grupo Controle, que
apresentam no Tempo de Encaixe 1 (posto médio: 21,04) e no tempo de Encaixe 2
(posto médio: 21,36). O teste estatistico revelou diferencas significativas entre os
grupos nas duas etapas referentes ao tempo: Tempo de Encaixe 1, com a mao
dominante (U= 201,000; z= -1,284; p <.02 r=-0,18 ) e no Tempo de Encaixe 2, com
a mao nédo dominante (U= 209,000; Z= -2,018; p<.04; r=-0,29) ambos com tamanho
de efeito baixo. Tais resultados indicam uma maior lentificacdo motora das criancas
com AF, quando comparadas as crian¢cas sem a doenca, esses resultados também
sdo constatados nalliteraturainternacional BURKHARDT et al., 2017; L'HOTTA et al,


https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/?term=Fadugbagbe+AO&cauthor_id=20196930
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2020; SHATZ et al., 2008). Embora, alguns estudos chamam a atencao para esse
risco de atrasos motores finos, Burkhardtet al. (2017); L"Hotta et al (2020) enfatizam
a necessidade de triagem precoce para averiguar este tipo de déficit,em criangas com
AF.

Se a lentificacdo das atividades motoras for investigada precocemente e
elaboradas rotas alternativas que visem minimizar os efeitos desta condigéo, isto
podera contribuir para um melhor desempenho nas atividades em geral e escolares,
consequentemente, levando-as a uma inclusao mais efetiva, principalmente no
ambiente escolar, local em que elas passam boa parte do seu cotidiano. Nesse
sentido, sugere-se que as criancas sejam avaliadas quanto a motricidade fina, no
HEMOPE, para que a equipe de psicdlogas, com base nos resultados possam orientar
0S responsaveis legais por estes pacientes e seus respectivos professores sobre

atividades que estimulem a parte motora.

N-Back visual

Para investigar se existem diferencas significativas entre os grupos (Clinico
e Controle)no N-Back visual, que avalia a memaria operacional, foi aplicado o teste
U de Mann Whitney. Como pode ser observado naTabela 10, as criancasdo Grupo
Clinico apresentam no Tempo 1, referente a execuc¢do da tarefa, um posto médio
de: 29,31, diferentemente das criancas do Grupo Controle, que apresentam na
mesma etapa, o posto médio de: 20, 86. Quanto ao Tempo 2, do mesmo modo, 0
Grupo Clinico indicou um posto médio maior, no valor de 29,60, enquanto que 0
Grupo Controle o posto médio foi de: 20,58. O teste estatistico U de Mann Whitnhey
revelou diferencas significativas entre os grupos nestas duas etapas: Tempo 1 (U=
196,500; z=-2,071; p £.03; r=- 021) e o tempo 2 (U= 189,500; Z= -2,211; p<.02; r=
-0,22), ambas com tamanho de efeito baixo.

A lentificagdo naresposta no N-Back visual das criangas do Grupo Clinico,
em certa medida, esta alinhada com o atraso no tempo de execucao do teste de
nove pinos tendo em vista que as duas tarefas recrutam habilidades motoras e
acessam a velocidade de realizacéo de tarefas, bem como a precisdo de resposta.
Esses dados embora tendo um efeito baixo considerando talvez o N amostral,
reforcam a hipodtese potencial de um comprometimento motor e de velocidade de

processamento globalmente comprometido.
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Pesquisas recentes publicadas sobre criancas em idade escolar, com AF,
(HARDY et al., 2021; HEITZER et al., 2022; PRUSSIEN, 2021) ressaltam o risco
gue estas correm quanto a déficits neurocognitivos, incluindo problemas com a
memaria operacional, uma habilidade executiva que contribui fortemente para as
habilidades académicasiniciais. Achados empiricos e meta-analiticos sugerem que
esses déficits aumentam com a idade, o que pode ter um amplo impacto no
funcionamento psicossocial (PRUSSIEN et al., 2021). No entanto, h& poucas
intervenc¢des neste grupo clinico que direcionem para a possivel melhoria de seu

funcionamento.

Figuras Complexas de Rey

O teste de Figuras Complexas de Rey avalia a memoria visuoespacial, para
cOpia da figura e memoria recente, para reproducdo. Constata-se na Tabela 10, que
as criancas do Grupo Clinico apresentam postos médios inferiores nas duas etapas
referidas (copia: 22,96 e reproducdo de memdria: 19,58) quando comparadas ao
Grupo Controle (copia: 27,13 e reproducado de memoria: 28, 61), sendo detectadas
peloteste U Mann Whitney, diferencas significativas entre os grupos, apenasna etapa
reproducédo de memoria (U= 170,000; z= -2,266; p = .023; r=-0,23), o que indicaum
tamanho de efeito baixo. Estes resultados parecem indicar que as criancas do Grupo
Clinico apresentam déficit na memdria recente, limitando as informacdes visuais
processadas em um curto espaco de tempo, o que pode reverberar em dificuldades
no contexto escolar e, consequentemente, terem oportunidades limitadas de emprego
futuro (RIZIO et al., 2020; BEDIAKO, 2010).

FDT - Teste dos Cinco Digitos

O teste FDT, como comentado, avalia a atencdo sustentada, velocidade de
processamento e funcgdes executivas. Quando comparados 0s grupos observa-se na
Tabela 15, que as crian¢as do Grupo Clinico indicam postos médios superiores ha
etapas Contagem Tempo (28,02); Contagem Erros (28,22) e Escolha Tempo (26,30),
guando comparadasao Grupo Controle para as mesmas etapas (19,43; 19,20 e 18,33,
respectivamente) indicando maior lentificacdo para execucdo das atividades

referentesao tempo, bem como maior quantidade de erros na etapa Contagem. Foram
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detectadas diferencas significativas entre 0os grupos, nas trés etapas referidas:
Contagem para tempo (U= 174,500; z= -2,143; p <.03; r= -0,22) e quantidade de erros
(U= 169,500; z= -2,625; p <.009; r=-0,27 ), bem como na etapa Escolha para tempo
(U=154,000; z=-2,057; p < .04; r= -0,21), todas indicando um efeito baixo. Ressalta-
se que esses resultados reforcam os comprometimentos identificados nas avaliacdes
anteriores que acessaram velocidade de processamento e acurcia de resposta pelo
recrutamento das capacidades cognitivas investigadas.

A literatura atualizada sobre este tipo de investigacdo, relata comumente
disfuncéo executiva apresentada em criancas escolares e adultos com AF, na faixa
etaria dos 6-31 anos, ao reforcar os déficits na velocidade de processamento e
controle inibitério, incluindo os riscos vinculados a hemodindmica cerebral
prejudicada, quando ha um fluxo sanguineo elevado, verificado através do exame de
ultrassom Doppler transcraniano (PRUSSIEN et al., 2021). Um outro complicador
identificado é o volume da substancia branca cerebral, ao demonstrar que um maior
volume também ¢é associado a um indice de velocidade de processamento reduzido e
mais fadiga. Compreende-se que o volume desta substanciaéum parametro adicional
a ser levado em consideracdo, ao planejar op¢des individuais de diagnostico e
tratamento (LAND et al., 2014).

No entanto, os déficits nas dificuldades executivas cotidianas, velocidade de
processamento e memadria operacional apresentadas em criancas mais velhas com
AF, podem ainda néo ter sido instaurado nas criangas em idade pré-escolar, apesar
de ja serem rastreados déficits especificos na flexibilidade cognitiva e controle
inibitério em medidas comportamentais. A viabilidade de usar medidas executivas
disponiveis com este grupo clinico, para caracterizar o desenvolvimento de
habilidadesiniciais, necessitade maiores esclarecimentos sobre quando e como estes
déficits surgem (DOWNES et al, 2018a).

Habilidades Aritméticas

As analisesdo Caderno de Atividades Aritméticas foram rodadas no Factor
Analysis (versdo 11.05.01) para verificara adequacao do instrumento e o niamero de
fatores a serem retidos na Analise Fatorial Exploratoria (AFE) e no SPSS foram
realizadas as analises ndo-paramétricas (inter e intragrupos).

Inicialmente foram verificados os indices do Kaiser-Meyer-Olkin (KMO) e o

Teste de Esfericidade de Bartlett. O KMO é conhecido como indice de adequacéo da
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amostra, indicando a quao adequada € a aplicacédo da AFE para o conjunto de dados.
O resultado do KMO foi de 0.69761, sendo esse resultado considerado baixo, mas
estando dentro dos limites considerados aceitaveis pela literatura (DAMASIO, 2012;
DAMASIO et al., 2021). O resultado do teste de esfericidade de Bartlett’s statistic foi
de 1979, df = 66; p = 0.0000010. Tais resultados indicam que 0s itens possuem um
padrdo de correlacdo, que € requisito basico para uma analise fatorial exploratoria.

Para a conducdo da AFE, realizamos uma Andlise Paralela, na qual os indices
das matrizes aleatdrias sdo comparados aos dados originais e retidos apenas 0s
fatores que sdo considerados mais fortes do que o conjunto de dados aleatorios
(DAMASIO, 2012). Na implementacdo da Analise Paralela optou-se pela matriz de
correlacdo de Pearson, solicitando a técnica de extracdo Diagonally Weighted Least
Squares (RDWLS) e a rotacdo Promim. Os resultados revelam indices de UniCo
(0.848), ECV (0.721) e MIREAL (0.337). Observamos, também, evidéncias
preliminares de fidedignidade: Standardized Cronbach’s Alpha (0.82) e McDonald’s
Omega (0.98), que reforcam a confiabilidade doinstrumento aplicado na investigacao.

Na AFE encontramos uma variacdo explicada de 35% indicando a
unidimensionalidade. Tais resultados apresentam indices proximos no que se refere
a uma subestimacao de fatores retidos, no caso a unidimensionalidade, que poderia
resultar em perda de informacdes. Neste sentido, sugere-se que 0 instrumento
construido para essa investigacdo, que possuipropriedades psicométricas (aceitaveis
para essa investigacdo), seja aplicado a um numero maior de participantes. Isso
porque amostras grandes em geral fornecem resultados mais precisos, minimizando
o0 efeito de erro amostral.

Antes de apresentar os resultados que comparam os grupos (Clinico e
Controle) em relacdo ao desempenho matematico, buscou-se investigar se existem
diferencas no desempenho das criancas em relacdo a apresentacao das atividades
matematicas nas versdes preto e branco e colorido. O teste estatistico U Mann-
Whitney ndo detectou diferencgas significativas (U =276,500; z= - .553; p = 0.580)
quando se compara o desempenho nas atividades matematicas considerando as
versdes apresentadas as criancas (preto e branco vs. colorido). Tais resultados
parecem indicar que o desempenho das criancas de ambos os grupos néo foi
influenciado pela versao de caderno apresentada.

A Tabela 11 ilustra os resultados obtidos dos participantes no Caderno de

matematica por grupo.
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Tabela 11 — Média, desvio padrdo, mediana e posto médio no Caderno de Atividades Aritméticas por

grupo.
Grupos Caderno de Atividades Matematicas

Média DP Mediana Posto médio
Clinico 13,68 4,018 13 21,48
Controle 16 3,937 17 29,52

Fonte: A autora (2023).

Como pode ser observado na Tabela 11, as criancas do Grupo Clinico
apresentaram um desempenho menor no caderno de matematica quando comparado
com as criancas do Grupo Controle (posto médio: 21,48 e 29,52 respectivamente),
sendo estas diferencas entre os grupos detectadas pelo teste estatistico U Mann-
Whitney (U =212,00; z= - 1,959; p = .050, sendo o tamanho do efeito considerado
baixo (r= - 0,28). Tais resultados apresentam que as criancascom AF tém dificuldades
na realizacdo de atividades aritméticas, atestadas com a literatura internacional
(HEITZER et al., 2021; PETERSON et al., 2020; ).

No proximo topico, sdo apresentados os resultados referentes as correlacdes

entre as avaliacdes neurocognitivas e aritméticas das criancas com AF.

Grupo Clinico: Correlacdes entre as avaliagfes neurocognitivas e aritméticas

Para verificar se existe correlacéo entre as capacidades cognitivasinvestigadas
e as atividades envolvendoamatematica das criancas com AF foi realizado o teste de

Spearman. Os resultados obtidos sao apresentados na Tabela 12.



Tabela 12- Resultados das correlagdes Spearman considerando as capacidades cognitivas
investigadas e as habilidades matematicas de criancas diagnosticadas com AF.
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Avaliac6es Neurocognitivas

Habilidades aritméticas

Coeficiente de correlagao Valor de p

Total Error Score -,085 ,685

Lanthony Combined D-

15
Color Confusion -,085 ,685
IndeX

Encaixar — Tempo 1 -,115 ,585

Teste dos Nove Pinos
Retirar — Tempo 1 -, 468** ,018
Encaixar — Tempo 2 -,023 ,915
Retirar — Tempo 2 -,510 ,009
Tempo 1 -,330 , 115

N-Back

Erros 1 -,097 ,651
Tempo 2 -,134 ,531
Erros 2 -,326 ,120
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Cépia -,570 ,003
Figuras Complexas de

Rey

Reproducéo de 411 ,046
memoria

Leitura - Tempo -,638 ,001
Leitura — Erros -,142 ,499

FDT
Contagem tempo -,730 ,000
Contagem erros -,323 ,115
Escolha tempo -, 479 ,021
Escolha Erros , 244 ,262
Alternancia -tempo -, 198 ,376
Alternancia - Erros ,131 ,561

Fonte: A autora (2023).

Constata-se, na Tabela 12, que as correlacfes identificadas ndo contemplam

todas as dimensfes das capacidades cognitivas investigadas associadas ao

desempenho aritmético. No entanto, foram detectadas correlacdes entre as

habilidades aritméticas e as avaliag6es neurocognitivas investigadas pelos testes: (i)

Nove Pinos, nasetapas Retirar - Tempo 1 (p<.05) e Retirartempo 2 (p<.01), que avalia

a motricidade fina; (ii) Figuras Complexas de Rey, nas etapas Copia (p<.05) e
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reproducdo de memodria (p<.04), que avalia a memodria visuoespacial, memoria
operacional e memoria recente, além do (iii) Teste FDT, nas etapas Leitura - Tempo
(p<.01), Contagem - Tempo (p>.01) e Escolha - Tempo (p<.05), que avalia a
velocidade de processamento e a memoria operacional. Tais resultados parecem
indicar que os déficits identificados nas criancas com AF quanto a velocidade de
processamento, memoria operacional, memdria recente e memoria visuoespacial
podem estar implicados na dificuldade em realizar as atividades aritméticas propostas
no caderno construido para essa investigagao.

Ressalta-se que antes da escolarizacdo formal, as criancas adquirem
habilidades que servem como precursoras do funcionamento mateméatico, por
exemplo, a contagem, o reconhecimento de nameros e a compreensao de relacdes
ordinais. A medida que as criancas crescem, elas encontram maior énfase no
desenvolvimento de habilidades aritméticas, que formam a base para serem capazes
de resolver problemas (BULL; KERRY, 2014).

Os dados encontrados nesta Tese direcionados para as criangcas com AF,
corroboram a literatura sobre a tematica, ao registrar déficits no desempenho em
aritmética relacionados principalmente as habilidades visuomotoras e funcfes
executivas (BERKELHAMMER et al., 2007; GONCALVES et al., 2017). Os resultados
observados nas criancas do Grupo Clinico, quanto as habilidades visuoespaciais e
motoras caracterizam-se por resultados abaixo da média, ressaltando que nenhuma
delas tem histérico de infarto clinico.

Em investigacdes internacionais detectou-se que criangas com infarto do
hemisfério esquerdo apresentavam prejuizos elevados em medidas de compreensao
do calculo matematico, ortografia e leitura (COHEN et al., 1994). Quanto as analises
correlacionais e de regressao revelaram que a memaria visual de curto prazo e de
trabalho predizem especificamente o desempenho em matematica no decorrer do
desenvolvimento (BULL et al., 2008; RIBNER et al., 2017; VIEIRA et al., 2021).
Resultados posteriores mostraram que uma grande propor¢do de adolescentes com
AF tem prejuizos com maior impacto em medidas de raciocinio nao-verbal,
funcionamento executivo e matematica, onde mais de 30% pontuaram bem abaixo
das expectativas da idade (PARTANEN et al., 2020).

Neste sentido, a memdria operacional sendo reconhecida como um preditor da
aprendizagem escolar, identifica-se sua contribuicdo expressiva para a aritmética,

através de correlacdes fortes e positivas (VIEIRA et al., 2021). Goncalves et al (2017)
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em seu estudo, chamaa atencao que o desenvolvimento das competéncias numericas
estd subjacente a interacdo entre bases de conhecimento sobre numeros e
mecanismos cognitivos, como a memoaria operacional. Ainda que a literatura indique
esses resultados, no presente estudo néo foi verificada correlagdo entre memoria
operacional e habilidades aritméticas no Grupo Clinico.

A organizacéo visuoespacial identificadano Figuras complexas de Rey, com 0s
resultados de percentil inferiores no Grupo Clinico, caracteriza um comprometimento
importante no que se refere a percepcao das relacdes espaciais entre objetos e,
consequentemente, a organizacao e integracdo dos estimulos sensoriais, dificultando
aleiturade mapas e organizacao da escrita (HAZIN et al., 2009a). No presente estudo,
especificamente sobre as dificuldades na organizacéo visuoespacial, recrutadas nas
respostas do Caderno de Atividades Aritméticas, ha o comprometimento da
organizacgédo espacial de numerais com dezenas e unidades, seja na reta numérica,
bem como ao armar as operacdes de adicdo e subtracdo. Ressalta-se que as
atividades matematicas propostas englobavamaspectos conceituais e perceptuais, 0s
quais se vinculavam com dificuldades de aprendizagem distintas. Isso porque a
atividade matematica escolar evoca tanto aspectos procedurais (habilidades
cognitivo-motoras responsaveis pela execucao de algoritmos, por exemplo), enquanto
gue 0s aspectos conceituais evocam a compreensao de principios e regras
subjacentes a conceptualizacdo em matematica (Da ROCHA FALCAO, 2009).

Cabe pontuar que o instrumento construido abarcava aspectos focais basicos
(problemas de transformacdo; comparacdo; composicdo envolvendo unidades
idénticas e distintas; armar operacdes considerando o sistema de numeracao decimal;
reconhecer o numero de elementos e representar o0 nimero na reta numerica)
referentes aos anos iniciais de escolariza¢do sobre o conhecimento matematico. Tais
aspectos conceituais explorados nas atividades pressupdem que esses foram
ensinados no contexto escolar, entretanto, ndo significa que as criancas se
apropriaram de tais conceitos. A partir dessa compreensdo destaca-se aspectos
relevantes e peculiares que podem ter contribuido para os resultados encontrados.

Um primeiro aspecto a se destacar, refere-se a analise da aprendizagem e do
desenvolvimento cognitivo que ndo esta separada da experiéncia do individuo. As
criancas com AF enfrentam diversos afastamentos escolares ao longo de sua
escolarizacdo. Como segunda observacao relevante, essa investigacao foi realizada

no periodo da pandemia, na qual houve uma interrupcao das atividades escolares.
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Algumas criancas acessaram aulas online,enquanto para outras a experiénciaescolar
ficou restrita a atividades executadas exclusivamente em casa. Tais fatos, podem ter
contribuido para o desempenho matematico dessas criangas.

Nesse sentido, enfatizamos cautela na leitura dos resultados e a necessidade
de pesquisas futuras que possam esclarecer com maior precisao os impactos da AF
atuando no desenvolvimento neurocognitivo e no desempenho aritmético para além
de um contexto pandémico; cujas experiéncias escolares, socio-afetivase econdémicas

divergiram excepcionalmente de qualquer realidade anteriormente vivenciada.

6.3 ESTUDO DE CASO

O objetivo deste topico € apresentar o caso clinicode I. C., 11 anos de idade,
sexo feminino, natural da cidade de Barreiros - PE e diagnosticadacom AF através do
Teste do Pezinho (TP). Essa crianca foi selecionada em razdo da sua participagéo na
coleta da dissertacdo de mestrado da autoraem 2016. Entdo com 06 anos de idade
ela integrou o Grupo Clinico (ambulatério) e foi avaliada com instrumentos
neuropsicolégicos napesquisacujo objetivo era investigaro desempenhodas funcgoes
executivas e visao de cores em criangas portadoras de AF. Este contexto possibilitou
uma compreensao mais aprofundada sobre seu desenvolvimento até 2021, apds cinco
anos da primeira avaliagdo. Entretanto, os resultados de seu desempenho precisam
ser analisados com cautela, pois ndo se tem acesso a todas variaveis que podem
influenciar os resultados. As reflexdes aqui apresentadas poderao indicar subsidios
para estudos longitudinais com criancas com AF.

Para fazer a analise qualitativa e quantitativa dos resultados (2016 e 2021),
inicialmente, foi solicitado a autorizacdo da responsavel (mée), atendendo a resolucao
N° 12/2020 estabelecidos e autorizados pelo CEP do HEMOPE.

Em relacdo ao histérico clinico, I. C. foi ao HEMOPE pela primeira vez entre o
primeiro e o sexto més de vida. A crianca € acompanhada por neurologista e realiza o
exame DTC uma vez por ano. De acordo com a mae, nunca apresentou sintoma
neuroldégico, como: dor de cabeca constante, convulsdo ou AVC e também nao
apresenta outras doencas. No decorrer dos anos foi internada duas vezes com crises
algicas, nunca realizou cirurgia e faz uso continuo de hidroxiuréia. No periodo da
coleta de dados, em 2021, a crianc¢a foi ao HEMOPE para consulta com neurologista
e realizar transfusédo sanguinea. Ressalta-se que I.C. ndo possui plano de assisténcia

médica, portanto, depende do atendimento do Sistema Unico de Saude (SUS) e
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demais politicas publicas existentes para familias de baixa renda.

Conforme mencionado, a possibilidade de reavaliar a mesma paciente ap4s o
periodo de cinco anos, denota a importancia de estudos longitudinais com este grupo
clinico. Em ambas as coletas (2016 e 2021), os procedimentos de avaliacdo cognitiva
foram realizados em sesséo Unica e em sala de atendimento médico localizada no
ambulatério pediatrico do HEMOPE. Os testes CPM — RAVEN, Teste de Ishiharae “E”
de Raskin referentes a etapa de excluséo, também foram os mesmos. Optou-se por
apresentar os dados para inteligénciageral,tendo em vista que foi avaliadaem ambas
as ocasides (2016 e 2021), conforme ilustrado na Tabela 14.

Nas duas coletas de dados realizadas, em 2016 (com 6 anos) e,
posteriormente, em 2021 (com 11 anos), foram constatados resultados insuficientes
para a suafaixa etaria, com potenciais comprometimentos atuaisna inteligénciageral,
visdo de cores, memdria operacional, memdria visuoespacial e aprendizagem
matematica. Os resultados dos instrumentais podem ser observados nas Tabelas 13

e 14, sendo posteriormente discutidos de forma qualitativa.

Tabela 13 — Resultados de I. C em 2016*.

Instrumento** Pontuagéo Classificagéo Média do grupo***
CPM - RAVEN 14 Intelectualmente na média 17,5
Lanthony Combined D-15 2,97 Alto indice de 2,13
Test confus@o***+*

Teste de Trilhas — Parte A 3 (Parte A) Muito baixa 16,8
e Teste de Trilhas — B 1 (Parte B) Muito baixa 5,26
Torre de Londres (TOL) 20 Média 24,7
Subteste Digitos - Direto 6 (direto) Média 5,57
Subteste Digitos — Inverso 0 (inverso) Inferior 3,15

Nota. (*) Optou-se por nao apresentar a coluna “Fungao avaliada”, visto que esta informagao foi explicitada
anteriormente no tépico Instrumentos e Materiais; (**) O teste FDT nao foi realizado pela participante; (***)
O grupo foi composto por 19 criangas de 6-7 anos com AF; (****) indice de Confus&o de Cores (ICC)
Dessaturado.

Fonte: Dias (2017).

Na Tabela 13 foi identificada apredominanciade pontuacfesinferioresa média
do grupo da mesma faixa etaria, conforme a classificacdo dos respectivos testes,
sugerindo uma perda cognitiva ainda na primeira infancia. Os dados indicam a
pertinéncia de se reavaliar, periodicamente, através de atividades interventivas que

auxiliem na aprendizagem de novos contetdos escolares. Essa necessidade de
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acompanhamento sisteméatico é evidenciada na mesma Tabela pela classificagdo nos
testes Trilhas — Partes A e B e subteste Digitos (Inverso) registrada como “muito baixa”
e “inferior”, respectivamente.

O Teste Trilhas — Partes A e B é uma ferramenta adaptada para a populagao
brasileira (MONTIEL; SEABRA, 2012), sensivel a uma variedade de disturbios
neuroldgicos (FELLOWS et al., 2017) e comumente usado em avaliacfes
neuropsicolégicas. Cada etapa deve ser executada o mais rapido possivel, com
sequénciaininterrupta e limite de tempo em 60 segundos. Na Parte A — Letras, 0
participante é instruido a tracar uma linha conectando letras em sequéncia ordenada
(A - B...— M), enquanto que na Parte A — Numeros fard do mesmo modo, precisando
seguira ordem numérica (1 — 2...12). Na Parte B, o participante deve conectar letras
e numeros em uma sequéncia pré-determinada, conforme a ordem alfabética e
numérica(A-1-B—-2...M-12) (VARJACIC etal., 2018).

Em pesquisarealizada com criangas e adolescentes portadores de AF foram
identificadas diferencas significativas, no que se refere a maior quantidade de erros e
tempo de execucao (BROWN et al., 2000). Do mesmo modo, adultos portadores (18
— 45 anos) também apresentaram desempenho inferior, ao se observar a flexibilidade
cognitiva e velocidade de processamento (WADE, 2020).

Quanto ao subteste Digitos, inserido nas escalas Wechsler para crianca
identifica-se como um instrumento de cognicdo consistente nas pesquisas com 0
grupo investigado (LEE et al.,, 2022). Exige-se que as criangas evoquem uma
sequéncia de numeros apresentados oralmente na mesma ordem e em ordem
inversa, sendo uma medida da memdria verbal de curto prazo e operacional, através
da capacidade de registrar, manter e manipular informacdes na consciéncia
(PRUSSIEN etal., 2019).

O instrumento foi aplicado em criancas com AF, através de grupos pareados,
sendo encontradas diferencas em medidas e fun¢des da memodria, incluindo a
memoéria operacional (BERG et al., 2012; HIJMANS et al. 2010; SCHATZ et al. 2002).
Em pesquisarealizada por Schatz e Roberts (2005) identificou-se a mesma situagéo
de I.C, uma vez que as criangas com AF apresentaram dificuldades apenas para
Digitos Inverso. Observou-se que o processamento auditivo era uma area de déficit
relacionada ao desempenho de amplitude de digitos. O estudo sugere que este
resultado pode envolver componentes centrais e periféricos do processamento

auditivo.
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Os dados iniciais, coletados em 2016, com o instrumental CPM — Raven?®
registraram pontuacao bruta de 14 pontos, com escore-padrédo de 60, interpretado
como “Intelectualmente na média”, com base na faixa de percentis para o grupo de
sua idade e normas para escolas publicas e particulares, do referido teste. Isso
significaque a crianca alcangou, naquela época, um resultado esperado para a sua
idade.

Quanto ao Teste Trilhas - Partes A e B, a participante obteve as menores
pontuacdes do grupo avaliado, sendo 3 pontos e 1 ponto, respectivamente. Estes
resultados reforcam que I.C. ndo reconhecia adequadamente as letras e 0s niumeros
para identificd-los no sequenciamento correto, com um tempo maximo de 60
segundos. Observou-se que a capacidade para flexibilidade mental estava
prejudicada, com limitacdes aparentesao ndo conseguirrealizara atividade com letras
e numeros alternados.

Para o teste Torre de Londres (TOL), a pontuacéao total alcancada foi de 20
pontos, o que indicou capacidade satisfatoria para planejar mentalmente e realizar a
atividade solicitada com performance dentro do esperado para sua idade.

No subteste Digitos - Direto e Inverso (WISC IV): as pontuag¢fes obtidas foram
6 e 0 pontos, respectivamente. Os resultados indicaram capacidade satisfatoria para
memaria auditivade curto prazo, com pontuacdo esperadapara as crian¢as da mesma
idade. Quanto a memoria operacional, .C ndo conseguiu executar a atividade
solicitada, o que refor¢a o fato de as avaliagbes neurocognitivas serem citadas como
um importante padréo de cuidado para crianc¢as e adolescentes com AF (PRUSSIEN
et al, 2021a).

As criangas com diagnéstico de AF correm o risco de desenvolver problemas
neurocomportamentais no inicio da vida. Além disso, 0s prejuizos especificos nas
habilidades de func¢des executivas, incluindo a memoria operacional, séo
documentados em criancas em idade escolar com a doenca. Essas habilidades
executivas, tais como flexibilidade cognitiva e controle inibitério, sdo conhecidas por
contribuirfortemente para as habilidades académicas iniciais (HEITZER etal., 2022a).
Dado o aumento dos déficits com a idade, o monitoramento das habilidades das
funcdesexecutivasdeve continuarnaidade adulta (PRUSSIEN etal, 2021a), de modo

a garantir informacdes pertinentes do curso da doenca no campo cognitivo.

15 O CPM-RAVEN foi republicado em 2018 com estudo de normatizac&o atualizado.
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Para o teste de visdo de cores dessaturada, a participante apresentou o
segundo resultado com maior quantitativo de erros do grupo, conforme indicado na
Tabela anterior.

Apoés cinco anos da primeira coleta, observou-se que para a avaliacdo da
inteligéncia geral, com o mesmo instrumento (CPM-RAVEN), a pontuacéo obtida foi
de 21 pontos (percentil 9 e escore-padrao 80). Registra-se que a pontuacao total do
teste € de 36 pontos e, deste modo, sua classificacéo de acordo com a faixa etéaria foi
“‘Abaixo da Média da Capacidade Intelectual” (Nivel IV-), indicando uma piora no

desempenho ao comparar os dois periodos de aplicacao, conforme a Tabela 14.

Tabela 14 — Resultados de I. C em 2021*.

Instrumento** Pontuacéo* Classificagao**** Média do
ok grupO**
CPM RAVEN 21 Abaixo da média 22
Lanthony Combined D-15 214 indice de confuséo 266
Test (total error score) médio
Color confusion index 2.51 indice de confuséo 2.87
médio
Figuras de Rey — Copia 9 Inferior a média 17,2
Figuras de Rey — Memdria 2 Inferior & média 7
Caderno de Aritmética 8 Inferior & média 15,7

(Pontuagéo Total)

Pontuacgéo Atividades de 4 Inferior a média 5,75
adicéo
Pontuagéo Atividades de 0 Inferior & média 3,75
subtracéo
9 Pinos — Encaixar (tempo 1 16 Abaixo do ponto de 18,50
em segundos) corte
9 Pinos — Retirar (tempo 1 8 Média do grupo 8,50
em segundos)
9 Pinos — Encaixar (tempo 2 19 Abaixo do ponto de 21,88
em segundos) corte
9 Pinos — Retirar (tempo 2 9 Média do grupo 8,50
em segundos)
FDT — Leitura (tempo em 44 Abaixo da média 45,75
segundos) (em segundos)
FDT — Contagem (tempo em 82 Superior a média 49,50

segundos) (em segundos)
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FDT — Escolha (tempo em 108 Superior a média 83,75
segundos) (em segundos)
FDT — Alternancia (tempo 82 Abaixo da média 112
em segundos) (em segundos)

Nota: (*) Optou-se por ndo apresentar a coluna “Fungdo avaliada”, visto que esta informagéo foi
explicitada anteriormente no tdpico Instrumentos e Materiais; (**) A participante n&o realizou o teste
N-Back; (***) Inseridos somente os resultados que se apresentaram inferiores frente as tabelas de
classificacdo; (****) De acordo com as tabelas dos respectivos instrumentos; (*****) Grupo composto
por nove criangas de 10-11 anos com AF.

Fonte: A autora (2023).

Para os resultados do Figuras Complexas de Rey, verifica-se nas Figuras 19 e
20, as etapas cOpia e memoria, as quais indicaram pontuacdes inferiores a média do
grupo, o que sugere o comprometimento nas habilidades de organizagéo visoespacial,
planejamento e desenvolvimento de estratégias, bem como memdria de curto prazo.
Para a estratégia de copia, observa-se a ausénciade elementos, inclusive oretangulo
grande como armacdo da figura; predominio de elementos mal situados;

fragmentagé&o perceptual; estreitamento da figura e perda de detalhes.

Figura 19 - Cépia da Figura A Figura 20 - Reproducdo de meméria da (Figuras
Complexas de Rey) de I.C. Figura A (Figuras Complexas de Rey) de I.C.

Fonte: Arquivo pessoal da autora (2023). Fonte: Arquivo pessoal da autora (2023).

Registra-se que a dificuldade na copia da figura, se repercute na etapa de
recordacdo com uma reproducdo empobrecida, através da perda de maior parte dos
elementos, bem como deformados e incompletos. Estes resultados parecem estar
alinhados com o desempenho das tarefas que avaliam o esboco visuoespacial,
manipulacéo de informacdes, como o Digitos Inverso e testes de aritmética. Ou seja,
as funcbes executivas sdo elementares para o desempenho em matematica
(TOLEDO, 2019).

Em relagdo ao Caderno de Atividades Aritméticas, constata-se que I.C

apresenta dificuldades para questdes que exigem estimativa e percepc¢ao visual,além
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de indicar o predominio no uso dos dedos para contagem. Ressalta-se que das 50
criangas avaliadas, somente duas do grupo clinico erraram a primeira atividade,

incluindo I. C.

Figura 21 - Resposta de I.C para a Atividade 1.

Fonte: A autora (2023).

Na questdo seguinte, em que a crianca trabalha a reta numérica, apesar de
reconhecer os numeros solicitados, ndo consegue representd-los e ordena-los
corretamente entre o antecessor e 0 sucessor (nameros 3 e 5). Do mesmo modo,
reconhece os valores de subconjuntos, mas ndorealiza a soma correta da quantidade

total, bem como as contas de subtracdo, mesmo com valores pequenos.

igura 22 - Resposta de I.C para a Atividade 2.

Fonte: A autora (2023).

No que se refere aos enunciados das questbes, apesar de interpreta-los

corretamente, I.C indicadificuldade para aqueles que exigem o reconhecimento dos
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termos “a mais” ou “a menos”. Outra constatagcao, confirmada nos dados coletados no
questionario respondido pela mae, foi a de que aindanéo alcan¢ou o conhecimento
para armar contas simples com dois digitos (adicdo e subtracdo), sendo necessario
que ocorram intervencdes clinicas e pedagdgicas neste contexto.

Estudos registram que defasagens na memoria operacional interferem no
desenvolvimento de habilidades e capacidades matematicas adequadas, enquanto a
memoria operacional visuoespacial é identificada como um dominio geral de
vulnerabilidade na cognicéo aritmética, simultaneamente, a idade também € crucial,
uma vez que o conhecimento é cumulativo, para formar a estrutura geral de
conhecimento (ALLEN etal., 2019; PENG; FUCHS, 2014).

No FDT — Teste dos Cinco Digitos, apresentou 0 maior tempo de execucéo
quandocomparada as demais crianc¢as do grupo com 10-11 anos, especificamente na
segundaeterceira etapas, definidas porContagem (82s) e Escolha (108s). Esta ultima
apresenta distratores, sendo necessario o uso do controle inibitério. Nesta tarefa
exige-se o funcionamento executivo, ao inibir uma resposta em prol de outra que Ihe
é solicitada. Seus resultados indicam um desempenho prejudicado, sendo necessario
maior tempo para executar a tarefa, quando comparado as demais criangas.

Na etapa de avaliacédo, obtém-se um quadro geral dos testes aplicadosem I.C.,
apresentados abaixo na Tabela 15, com replicacdo do Lanthony Combined D-15 Test
para verificara visdode cores. O mesmo naofoi possivel com o FDT- Teste dos Cinco
Digitos, tendo os resultados somente da ultima avaliacdo, frente as limitacdes em
2016, pois o horario do 6nibus da prefeitura impossibilitou a aplicacdo do instrumento.
Ainda que nao haja a comparacao em parte dos instrumentos, torna-se relevante

identificar os atuais padrées cognitivos da crianca.

Tabela 15 — Instrumentos aplicados na participante I.C e fun¢fes avaliadas .

Instrumento Funcdo avaliada Ano de aplicagéo
2016* 2021**
CPM - RAVEN Inteligéncia geral X X
“‘E”de Raskin Acuidade visual X X
Teste de Ishihara Viséo de cores X X
Lanthony Combined D-15 Test Visdo de cores X X
Teste de Trilhas - Partes Ae B Atencdo sustentada e X e

mem©aria operacional
Planejamento

X
|

ToL Resolucéo de problemas

Subteste Digitos - Direto e Inverso Memoria operacional auditiva X —
Teste dos Nove Pinos Motricidade fina — X
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Figuras Complexas de Rey Memoria visuoespacial — X
Memoéria recente
FDT — Teste dos Cinco Digitos Atencéo sustentada — X

Velocidade de processamento

Fungbes executivas

Caderno de Atividades Aritméticas Habilidades aritméticas — X
Nota: (*) A participante nao realizou o FDT- Teste dos Cinco Digitos. (**) A participante néo realizou o
N-Back visual e por este motivo ndo consta na lista. (***)Onde consta o simbolo — indica a nao

execucao da atividade.
Fonte: A autora (2023).

De acordo com as informacfes coletadas no Questionario Socioeconémico
Familiar, aplicado em 2021 e respondido pela méae, verifica-se que a gestacéo foi sem
intercorréncias médicas e a crianca nasceu de parto cesarea. Seu processo de
escolaridade iniciou aos quatro anos de idade, quando passou a frequentar a rede
publica de ensino, sem apresentar histérico de repeticdo de ano escolar. No decorrer
de 2020, a crianca realizou as atividades escolares, com trabalhos enviados pela
escoladuas vezes por semana e assistiu as aulas de forma virtual, através do celular.
No que se refere a aprendizagem, a mée informa que a filha apresenta dificuldades
nas atividades de matematica, incluindo armar operacdes e realizar calculos de adicdo
e subtracao

Ao comparar os resultados dos testes em ambos os momentos aplicados,
observa-se na Tabela 16 que a participante indicou um declinio cognitivo, no que se
refere a inteligéncia geral, atencéo sustentada e fun¢des executivas, com lentificacdo
ao executar as atividades solicitadas. Ao direcionar para a memaria visuoespacial e
memodria recente, as pontuacdes abaixo da média refletem no desempenho
comprometido para as atividades de aritmética que avaliampercepc¢ao, reta numérica,

bem como armar contas de adicao e subtracdo com até dois digitos.

Tabela 16 - Resultados comparativos de I.C nos anos de 2016 e 2021*.

Instrumento 2016 2021
CPM RAVEN Intelectualmente Abaixo da média
na média
Lanthony Combined D-15 Alto indice de indice de confuséo
Test (total error score) confuséo médio
Color confusion index Alto indice de indice de confus&o
confusao médio
Teste de Trilhas — Parte A Muito baixa —

Teste de Trilhas — Parte B Muito baixa —
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TOL Média —
Subteste Digitos — Direto Média —_
Subteste Digitos - Inverso Inferior —

Figuras de Rey — Copia
Figuras de Rey — Memodria
Caderno de Aritmética
(Pontuacao Total)
Pontuagéo Atividades de
adicao
Pontuagéo Atividades de
subtracéo
9 Pinos — Encaixar (tempo 1
em segundos)

9 Pinos — Retirar (tempo 1
em segundos)

9 Pinos — Encaixar (tempo 2
em segundos)

9 Pinos — Retirar (tempo 2
em segundos)

FDT — Leitura (tempo em
segundos)

FDT — Contagem (tempo em
segundos)

FDT — Escolha (tempo em
segundos)

FDT — Alternancia (tempo

em segundos)

Inferior a média
Inferior a média

Inferior a média

Inferior a média

Inferior a média

Abaixo do ponto de
corte

Média do grupo

Abaixo do ponto de
corte

Média do grupo

Abaixo da média
(em segundos)
Superior a média
(em segundos)
Superior a média
(em segundos)
Abaixo da média

(em segundos)

Nota: (*)Onde consta o simbolo — indica a ndo execucao da atividade.
Fonte: A autora (2023).

Conclui-se, portanto, que os resultados de I.C apresentaram prejuizos em
processos cognitivos de maior complexidade que envolvem aspectos de
conceituacao, planejamento, velocidade do processamento e controle inibitorio.
Foram observadas dificuldades em habilidades aritméticas, o que também corrobora

os dados da literatura.
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7 CONSIDERACOES FINAIS

O presente estudo se debruca sobre a populacao infantil acometida pela AF,
condicao caracterizada como uma doenca hereditaria e predominante em populacfes
afrodescendentes. Sua presenca € documentada em regides distintas de diferentes
paises da Europa, América do Norte, Africa, América do Sul dentre outras. Estudo
epidemiolégicoindicaque aproximadamente 5% da populacdo mundial carregagenes
caracteristicos para disturbios da hemoglobina constituindo um problema de salde
publica internacional (WHO, 2021a).

No contexto brasileiro, constata-se uma escassez de estudos direcionados ao
perfil neuropsicoldgico dos pacientes com AF. Estima-se que cerca de 3.000 criancas
sdo diagnosticadas anualmente e apresentam inflamacdes cronicas, obstrucédo de
vasos sanguineos e crises algicas ainda na primeira infancia (BRAGA, 2020; PINTO
et al., 2020).

Neste sentido, a presente tese examinou as capacidades cognitivas e a
aprendizagem de habilidades aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental entre
6 a 11 anos diagnosticados com AF. Com este fim (i) investigou as capacidades
cognitivas: memoria operacional, memoria visuoespacial, motricidade fina, atencéao
sustentada, velocidade de processamento, fun¢des executivas e a visdo de cores nas
criancas com e sem AF; (ii) examinou as habilidades aritméticas de estudantes do
Ensino Fundamental com e sem AF; (iii) verificou se existe correlagdo entre as
capacidades cognitivasinvestigadas com as habilidades aritméticas das criangas com
AF.

Ao longo do periodo de elaboracdo desta tese, constatou-se que a avaliacdo
neuropsicoldgica é considerada uma estratégia relevante de acompanhamento e
prognaostico do grupo clinico de criancas portadoras de AF, através de estudos que
auxiliam na difusao cientifica sobre essas populacfes pouco investigadas no Brasil,
no campo cognitivo. Observa-se nas pesquisas nacionais, a frequéncia limitada de
publicacbes e, consequentemente, a insuficiéncia de pesquisas contemporaneas que
investiguem pessoas do grupo clinico, inclusive em pré-escolares que ja sinalizam
comprometimentos crénicos e crises algicas.

Convém destacar que as trocas de saberes realizadas no Laboratorio de
Neuropsicologiado Desenvolvimento (LND) da Universidade Federal de Minas Gerais

(UFMG) permitiram refinar o Caderno de Atividades Aritméticas elaborado pela autora
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da tese junto com as orientadoras. O material foi uma das ferramentas para mensurar
dados inéditos no estado de Pernambuco. Outro aspecto fundamental foi todo o
processo de autorizacéo do Comité de Etica em Pesquisa do HEMOPE, cuja equipe
possibilitou o levantamento de dados exclusivos com o publico investigado, de
maneira segura e seguindo os protocolos exigidos em fase de pandemia.

Os resultados do presente estudo, o qual incluiu a anélise de 25 criancas do
Grupo Clinico e 25 criancas do Grupo Controle, indicaram maiores déficits cognitivos
no primeiro grupo. As evidéncias empiricas indicam diferencas significativas entre as
criancas dos grupos avaliados na motricidade fina, visdo de cores dessaturadas,
memaoria operacional, memoria visuoespacial, velocidade de processamento e
habilidades aritméticas. Tais resultados corroboram a literatura internacional,umavez
que séo referidas as dificuldades de desenvolvimento em dominios cognitivos em
criangas com AF. Vale destacar que, mesmo aquelas com exames de RM cerebral
sem alteracdes, indicam atrasos em testes que avaliam func¢des cognitivas distintas e,
consequentemente, constata-se um desempenho escolar prejudicado (JACOB et al.,
2022).

No que se refere as avaliagbes neurocognitivas e as habilidades aritméticas
investigadas no protocolo desenvolvido foram constatadas correlacfes significativas
noteste Nove Pinos,que avalia a motricidade fina, especificamente nas etapas Retirar
- Tempo 1 e Retirar tempo 2; nas Figuras Complexas de Rey, que avalia a memoéria
visuoespacial, memdria operacional e memoria recente, especificamente nas etapas
Copia e Reproducao de memoria, além do Teste FDT, que avalia a velocidade de
processamento e a memdria operacional, especificamente nas etapas Leitura -
Tempo, Contagem - Tempo e Escolha - Tempo. Estes dados corroboram estudos
anteriores (BERKELHAMMER et al., 2007; BULL et al., 2008; GONCALVES et al.,
2017; PARTANENe et al., 2020; RIBNER et al., 2017; VIEIRA et al., 2021) que apontam
déficits nas referidas capacidades cognitivas.

A aprendizagem mateméatica pode ser modulada por diversos fatores, quer
sejam culturais ou desenvolvimentais. Embora os aspectos culturais sejam relevantes
para a compreensdo do desempenho em matematica, ndo foram explorados no
sentidode compreenderos limites e possibilidadesdo raciocinioinfantil. Os resultados
estdo pautados no mapeamento de possiveis limitacdes em mateméatica vinculadas a
processos neurocognitivos afetados pelo desenvolvimento atipico em AF. Neste

sentido, as analises revelaram restricdes no desempenho de atividades que exigiam
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a capacidade de inserir os numeros adequadamente em reta numerica, armar contas,
realizar calculos de adicao e subtragdo com nUmeros pequenos e interpretar termos
como “a mais” ou “a menos”, que direcionam para a agao exigida. Estas evidéncias
parecem corroborar a literatura especifica que reforca dificuldades na habilidade em
alinharnumeros de modo apropriado, montar uma operacédo ou manipularquantidades
(FANARI etal., 2019; SILVA etal., 2015).

Adicionalmente, as avaliacdes neuropsicoldgicas foram efetivas em rastrear
declinio em habilidade motora fina, processos sensoperceptivos como a visdo de
cores e processos cognitivos mais tardios como dimensdes da memoaria e velocidade
de processamento. Na literatura (PETERSON et al., 2021) destaca-se que
investigacOes deste tipo podem auxiliar na compreenséao dos correlatos cognitivos do
desempenho em matematica, uma vez que o declinio nas func¢des cognitivas centrais
esta associado com uma defasagem na aprendizagem matematica.

Na perspectiva de identificar regides cerebrais recrutadas na aprendizagem
aritmética, Peters e Smedt (2018) identificaram um amplo conjunto de &areas
interconectadas, incluindo areas prée-frontais, parietais posteriores, occipitotemporais
e hipocampais. Essa rede sofre mudancas evolutivas em sua funcéo, conectividade e
estrutura que ainda n&o sao totalmente compreendidas, particularmente no contexto
do desenvolvimento atipico (PETERS; SMEDT, 2018). Ressalta-se que nossos
resultados ndo permitem inferéncia desta natureza, mas auxiliam na compreensao de
correlatos neuraisde habilidades cognitivas, pois os instrumentos utilizados pautavam
capacidades associadas a regides corticais identificadas no estudo.

Os resultados da presente investigacdo apontam que criancas com AF tém
mais dificuldade em realizar atividades aritméticas do que as criancas do Grupo
Controle. Entretanto, tais resultados precisam ser analisados com cautela, primeiro
porque as criancas com este diagnostico tendem a ter longos afastamentos do
ambiente escolar, devido a necessidade de exames sistematicos e internacgdes;
segundo, a pesquisa foi realizada no periodo da Pandemia de Covid-19, fato que
implicou noagravamento do aprendizado de novos contetdos escolares; terceiro, ndo
tivemos acesso as notas escolares em matematica dos participantes da pesquisa.

Nesse sentido, sugere-se a realizagdo de novas investigagdes que avaliem a
precisdo dos impactos da AF no desenvolvimento neurocognitivo e no desempenho
aritmético, considerando o0 novo contexto pos pandémico e com o controle de outras

variaveis, como por exemplo, a incluséo de testes que avaliem a leitura e os diversos
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tipos de atencéao (dividida,concentrada, alternada dentre outros). Ademais, considera-
se que essa investigacao foi realizada com uma amostra pequena, a qual pode ter
influenciado na ndo deteccdo de diferencas significativas quando comparado o
desempenho nas avaliacdes entre as faixas etérias (6-7; 8-9; 10-11 anos).

Integrar a compreensao de correlatos neurais e cognitivos descritos na
literatura que atuam na mediagdo das habilidades aritméticas abordadas no presente
estudo, evidenciaumainteracéo entre multiplos dominios da funcao cognitiva ativados
para realizar atividades envolvendo contelldo matematico. Incluir investigacfes de
outros processos psicologicos basicos como mecanismos atencionais, processos
emocionais e sensoperceptivos podem elucidar precocemente comprometimentos
cognitivos. Além disso, interromper um potencial agravamento do declinio cognitivo
caracteristico da AF pode auxiliar na prevencédo de um baixo desempenho académico
e melhorar a qualidade de vida dessa populagéo.

No que se refere as avaliagbes neuropsicoldgicas, constatamos através da
entrevista realizada no HEMOPE, local onde as criangcas sdo acompanhadas, a
auséncia de especialistas em neuropsicologia e, consequentemente, a
impossibilidade de avaliacbes sistematicas para detectar comprometimentos
especificos, como por exemplo, de motricidade fina, memoéria operacional, velocidade
de processamento dentre outros. Sabe-se que uma vez detectados
comprometimentos neurocognitivos precocemente, pode-se pensar em rotas
alternativas que auxiliem ou minimizem os efeitos dos comportamentos identificados.
A avaliacdo neurocognitiva em intervalos regulares pode auxiliar a identificar
perturbacdes antes do desenvolvimento de lesGes cerebrais, o0 que possibilita a
introducdo precoce de terapias alternativas e/ou propiciar reabilitacdes cognitivas
(LANCE etal., 2022).

Nesse sentido, merece destaque as acdes desenvolvidas pela instituicdo
Global Sickle Cell Disease Network (GSCDN)*, uma comunidade de médicos e
cientistas comprometida com o atendimentoclinico e o estudo de pessoas com AF em
todo o mundo, que além de identificar a lacuna no atendimento clinico, pesquisa e
procura contribuircom regiées que possuem recursos limitados para o tratamento com
AF (GLOBAL SICKLE CELL DISEASE NETWORK, 2022).

Nao basta apenas detectar e compreender as limitagdes de criangcas com AF,

16 Rede Global de Doencas Falciformes (RGDF), traduc&o nossa.
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precisamos elaborar estratégias terapéuticas, de carater reabilitatorio ou habilitatério
gue possibilitem alternativas aos portadores para minimizar os efeitos causados por
essa doenca nos processos de ensino e aprendizagem. Nesse sentido, duas acoes
precisam ser implementadas concomitantemente: (i) a criagdo de politicas publicas
direcionadas especificamente para a classe hospitalar, como por exemplo a
contratacdo de neuropsicélogos em hospitais publicos, de modo que realizem
intervencdes rotineiras nas criancas diagnosticadas; (i) a elaboracdo de material
didatico pedagdgico que auxilie os professores na proposta de atividades a serem
desenvolvidas com as crian¢cas com AF no contexto escolar.

Em outras palavras, a integracdo da neuropsicologia no atendimento
multidisciplinar para individuos com AF pode contribuir para identificar e gerenciar
preocupagOes neurocognitivas; no desenvolvimento de intervencdes, planos de
cuidados individualizados e na pesquisa multidisciplinar continua (LONGORIA et al.,
2022). E necessario entender a avaliacdo neuropsicoldgica como uma estratégia
relevante de acompanhamento e prognosticodo grupoclinicoinvestigado, mas a acao
efetiva para superar as dificuldades identificadas no processo avaliativo ocorre
somente quando implementadas rotas alternativas que consideram as limitacoes
apresentadas pelos individuos.

A entrevista com a neuropediatrarevelou que os assistentes sociais inseridos
no quadro de profissionais do HEMOPE, tém a missao de garantir orientacdes e
esclarecimentos aos familiares, frente as questdes legais como Beneficio de
Prestacdo Continuada (BPC), direito ao auxilio-doenca e passe livre para 0s
portadores. No entanto, é pertinente que todos que interagem com a criangaobtenham
mais informacdes sobre o desenvolvimento e comportamento infantil,ao se considerar
as interacdes existentes entre as caracteristicas individuais da crianca e 0s contextos
ambientais aos quais ela esta exposta (PEREIRA et al., 2021).

Nesse sentido, as demandas que a AF imp&e a familia, desde o diagnéstico,
mudancas no cuidado da crianca e alteragbes na rotina familiar, podem aumentar
situacOes de superprotecado e exacerbacdo da dependéncia da crianca diagnosticada
em relacdo aos seus cuidadores. Ao estabelecer uma relagdo entre a gravidade da
doenca e os impactos no comportamento infantil, é relevante identificar também as
restricbes impostas pela doenca e outros aspectos da vida como nivel
socioecondmico, suporte emocional e qualidade de vida (PEREIRA etal., 2021).

Ademais, precisamos formar professores com capacitagdo na area, bem como
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garantir ambientes clinicos da rede publica com instrumentais adequados e que
possibilitem avaliacBes e intervencdes continuadas. O cuidado com esse publico
especifico permitira, no futuro, minimizar prejuizos ja verificados e confirmados por
diversos pesquisadores quanto aos déficits cognitivos, agravados com o passar dos
anos, no periodo da educacéo infantil.

Além de elaborar atividades especificas para serem desenvolvidas na sala de
aula pelo professor, reforca-se a necessidade de ter um assistente pedagoégico
(auxiliar) que tenha conhecimento sobre as intercorréncias da AF e suas sequelas
cognitivas para auxiliaras criancas com este diagnoéstico, em conformidade com as
necessidades apresentadas. Isso torna-se necessario, uma vez que, nos momentos
de crises algicas, por exemplo, 0s pacientes necessitam de hospitalizacao ou realizar
tratamento domiciliar, tendo assegurados a continuidade de seus estudos.

Faz-se necessarioquetanto os educadoresquanto a familia asseguremque as
criancas com AF recebam e mantenham uma educacdo de qualidade. Ao
compreenderem as situagfes complexas, as quais perpassam as vivéncias dessas
criancas, € possivel planejar acdes que lhes assegurem condicOes igualitarias de
aprendizagem (NONOSE, 2009)

No momento em que a comunidade escolarrecebe informacdes precisas sobre
os agravos da doenca AF e os devidos cuidados que abrangem desde a interacao
social até os processos de aprendizagem, € possivel favorecer adequacdes
pedagdgicas que auxiliamtanto o desempenho do aluno quanto a sua qualidade de
vida (SEC-BA; UFRB, 2017).

Conclui-se, que as criangcas com AF apresentam uma alteracéo aparentemente
progressiva no desenvolvimento cognitivo como foi ilustrado no estudo de caso
apresentado. Embora a amostra segregada por faixa etéria tenha sido reduzida, os
dados encontrados sdo sugestivos desse declinio reportado na literatura com essa
populacdo. Adicionalmente, esses comprometimentos parecem se refletir nas
habilidades aritméticas investigadas.

Essa compreensao deve ser respaldada por estudos futuros ancorados numa
abordagem integrada de dimensofes biopsicossociais. Neste sentido, destacamos a
lacuna nos estudos de neuroimagem, cujo objetivo seja investigar a populacdo em
idade escolar na execucdo de atividades matematicas, bem como identificar a
natureza dos erros apresentados pelas criancas ao realizar as atividades que evocam

aspectos conceituais e perceptuais.
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Conclui-se que a tese identificou a pertinéncia de estudos com criancas
portadoras de AF associadas a outras desordens neuroldgicas comuns a esse quadro
clinico, incluindo grupo de pré-escolares de forma a garantir uma intervenc¢ao precoce
no ambito neuropsicoldgico,aindanaprimeirainfancia,quereduzao impacto negativo
em processos futuros de aprendizagem. Tal medida pode favorecer o acesso de
jovens com AF em cursos de nivel superior e, deste modo, possibilitar maior incluséo

e melhores condi¢des sdcio-econdmica desta populacao.
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APENDICE A — CADERNO DE ATIVIDADES ARITMETICAS:
VERSAO DO ALUNO (PRETO E BRANCO)
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APENDICE B — CADERNO DE ATIVIDADES ARITMETICAS: VERSAO DA
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Atividade 3

Instrugdo: observa esse aquario, temos alguns peixes
nele. Quantos peixes de cor cinza 18m no aqudrio?
[Aguardar a mposti] Quantos peixes de cor verde 1ém
no ario? [/ a ). Agora, no
qun&admho qunnlos peixes tém ao todo no aquario.

Habilidades conceituais e perceptuais

R h 0 nu de dos subconjs
e do conj p do uma quantidade absol

do o valor do inal)

\repi

(ii) Problema de composigéo: juntar duas partes
conhecidas (peixes cinzas e peixes verdes) para
o todo (quantidade total de peixes no aquario).

(iii) Perceptualmente, todos os elementos estdo visiveis
(peixes cinzas e verdes), possibilitando a resolucdo. O (a)
estudante podera responder usando o calculo mental, a
contagem ou efetuar uma adicdo usando os nimeros

naturais.
Ala: h o nd de
(subconjuntos).

A3b: adic@o - quantidade total de peixes.

Atividade 4

Instrugdo: Caio tinha 8 moedas de um real Ele
colocou as moedas no bolso e foi para o mercado
comprar bombom. O bolso dele estava furado e ele
perdeu duas moedas. Quantas moedas ele tem
agora? [Aguardar a resposta].

Habilidades conceituais e perceptuais

(i) Problema de transformagdo: conhego a
quantidade inicial (8 moedas) e opero uma
transformac@o (perdeu 2 moedas) dando lugar a
outro valor (quantidade de moedas apés perder 2
delas).

(ii) Perceptualmente, o (a) estudante pode visualizar a
quanﬂdade ink:lal de moedas que Caio possui e

do o célculo mental, a
conlagem (marcar a quantidade de moedas perdidas)

ou efetuar uma subtragd 0s
naturais.

A4: subtracdo — quantidade de das no bolso
apos a perda.

Atividade 5
. 2 o sy o
Mabm“nh-um[w.
Vi ques um bom Gue custs §

m Margue com um X » quantidade necessina de
mosdas que sl precisa para comprar © bembam

Habilidades conceituais © porceptiais
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) P - a2

MWMCQWMMM
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Anyewtes fuimas
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ASb: adicie - guantidade de moedas que precss pars
compiar © bombom
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Atividade 6

Instrugdo: Lucas tem 9 brinquedos e vocé esta
vendo 3 deles, 0s outros estdo demro da caixa.
Escreve no q q quedos estdo
dentro da caixa?

Habilidades conceituais e perceptuais

(i) Probk de fi a hece o estado
final (9 brinquedos) e uma das partes que
compdem o todo (3 bri dos). Precisa

o valor de uma das partes (valor desconhecido).
Uma transformacao opera sobre um valor para dar
lugar a outro valor

Sividand

(i) Para lver essa o (a)
tem uma parte visivel da quamldade de
bri dos, ou seja, p nao vi

idad: lolalde“ quedos que Lucas tem. O
(u) d poderé d do o calculo
mental, a contagem ou efetuar uma subtracéo
usando os nimeros naturais.

A6: subtracio - quantidade de brinquedos dentro
da caixa.

Atividade 7

Instrugao: observe os brlnquedos € marque com um x
dois deles que vocé p a
posta). Quais b dos vocé Iheu? [Aguardat

]. Agora, no quadradinh

reais vocé precisa para compra-los

Habilidades conceituais e perceptuais

(I) Reconhecimento de nume(os apresentados nas

q (preco do brinquedo)

(ii) Probl de posigao: juntar duas partes
cujos vals sd@o conhecidos (valor do brinquedo 1 e
valor do brinquedo 2) para o valor total (a
quantidade total de reais para comprar os brinquedos
escolhidos).

(ii) Percep é ap do o preco em reals

de cada brinquedo. O (a) d: podera respond:

usando o calculo mental ou efetuar uma adicdo
35 53 i :

AT: adicdo - idade de reais aria para

9

comprar os brinquedos.

Atividacle §

Instrugdo: M. ) dass.  Escrevs no
mmm;m*m»mlm
ote que custa 0 reals
M ias que
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i) Probh de L2 T 20 o
wwm‘hvmmmm
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valoc vete. O (a) a
poderd respunder wsands 0 cilcao mentel, & contagem ou
edutuar uma adclo usando 05 NUMeros naturals.

Ala: adicho - quantidade de moadas total (nogho candnat)
Alb: adcho - g dade de das para $rar o sorvete
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Atividade 9

Instrugdo: observa as caixas de brinquedos de Diogo e
Carlos. Nelas, ap a quantidade de brinquedos que
cada um dos meninos tem dentro de suas caixas. Quantos
brinquedos tém na caixa de Diogo? [Aguardar a resposta].
E na caixa de Carlos, quantos brinquedos tém? [Aguardar
a resposta), Agora, escreve quantos brinquedos Carlos
tem a mais que Diogo.

Habilidades ituais e perceptuai:

(i) Reconheci dos nd

(i) Probl de paraca parar a quantidad

de objetos de dois conjuntos para indicar quem tem

mais brinquedos que o outro.

(ii) Perceptual é ap da a quantidade de

brinquedos que Diogo e Carlos tem dentro de suas

caixas. O (a) estud podera respond do o

célculo mental, a contagem ou efetuar uma subtracdo
4o o8 fil 2

AYa: heci dos ni (caixas de Diogo e

de Carlos).

A9b: subtracdo/adicdo - quantos brinquedos tem a
mais na caixa de Carlos.

Atividade 10

Instrugdo: Ana tinha alguns pirulitos no saquinho e sua mae
Ihe deu mais 2 pirulitos. Agora, ela tem 8 pirulitos. Escreve no
quadrado quantos pirulitos ela tinha no saquinho antes de
ganhar de sua mae.

Habilidades conceituals e perceptuais

(i) Probl de f d0: existe uma quantidade inicial

(d hecida), na qual se um valor (2 pirulitos),
hegando a uma q de total (8 pirulitos). O (a) estudante
precisa realizar uma operagdo | a i ¢ao

ocorrida. A menina ganha uma quantidade de pirulitos que sera
subtraida da quantidade total de pirulitos que ela possui ao
final, para que possa encontrar o estado inicial

(ii) Perceptualmente esta visivel a quantidade de pirulitos que
Ana recebeu de sua mde e a quantidade total de pirulitos que
possui ao final O (a) d podera respond do o
calculo mental, contagem ou efetuar uma operacdo usando os
numeros naturais.

A10: subtracao - quantidade de pirulitos antes de ganhar da
mie
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Atividade 11

Instrugéo: vocé tem 20 reais na sua carteira e pode
comprar um desses brinquedos. Marque com um x
qual brinquedo vocé quer comprar com este valor
[aguardar a resposta]. Quanto custa o brinquedo que
vocé quer comprar? Comprando o/a [dizer nome do
brinquedo], com quantos reais vocé vai ficar? Escreve
a sua resposta.

Habilidades conceituais e perceptuais
(i) Reconhecimento dos numeros nas etiquetas
(preco do brinquedo).

(ii) Problema de transformacdo: subtrair o valor
do brinquedo escolhido pelo estado inicial
(quantidade total de dinheiro na carteira), para
encontrar o estado final (quantidade de dinheiro que
sobraitroco).

(iii) Perceptuaimente é apresentado o preco em
reais de cada brinquedo. O (a) estudante podera
responder usando o célculo mental ou efetuar uma
subtracdo usando os nimeros naturais.

A11a: reconhecer o nimero e o brinquedo
escolhido para comprar, o qual deve ter valor
inferior a 20 reais.

A11b: subtracio - quantidade de dinheiro que
sobra.

Atividade 12

Instrugéo: [Dizer o nome da crianca]..., agora vocé
tem quatro continhas para resolver. Escolha por qual
vocé gostaria de comecar e ndo esqueca de fazer os
célculos.

Habilidades conceituais e perceptuais

(i) Armar as operacdes considerando o sistema de
numeracéo decimal.

(ii) Efetuar operacbes de adicao e subtragio.

(iii) Perceptualmente, ao armar as continhas o (a)
estudante utiliza a localizaciio espacial dos nimeros
devendo respeitar o valor posicional dos mesmos, ou
seja, precisa posicionar unidade abaixo de unidade e
dezena abaixo de dezena.

A12a: armar corretamente as contas com um digito.
A12b: annar conelamenlte as conlas com dois digilos.

A1Zc: resolver corretamente as contas de adicao.

A12d: resolver corretamente as contas de subtracio.
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APENDICE C — PROTOCOLO SANITARIO

PROTOCOLO SANITARIO DA PESQUISA

PROTOCOLO

Distanciamento social

Limpeza e higienizacao do
ambiente

Higiene pessoal

Acesso ao ambiente

DIRETRIZES

- O uso da sala para aplicacdo dos
instrumentos sera limitado a no maximo trés
pessoas (pesquisadora, participante e seu
acompanhante).

- A pesquisadora ira higienizar as superficies
gue sdo tocadas pelos participantes (cadeira,
mesa, puxador de porta dentre outras
superficies tocadas), apés a saida de cada
participante e seu acompanhante do
ambiente.

- A pesquisadora fara uso de Equipamento de
Protecdo Individual (EPI): touca descartavel,
protetor facial de acrilico, mascara PFF2/N95
e sapato fechado;

- A pesquisadora fornecera, aos participantes,
alcool em gel 70%, para higiene das maos, ao
entrar e sair do local de avaliacao;

- A pesquisadoraterd mascaras a disposicéo,
caso a troca seja necessaria durante a
investigacao;

- A pesquisadora fornecera lapis de modo
individualizado;

- Objetos compartiihados serdo sempre
higienizados com alcool, apds o uso por cada
participante.

-Uso de sensores de termometria
infravermelho para medicdo de temperatura e
identificacao de riscos.
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APENDICE D — QUESTIONARIO SOCIOECONOMICO FAMILIAR (HEMOPE)

Questionario Socioeconémico Familiar (HEMOPE)

Questionario aplicado ao responsavel pela crianca

Dia

Més

Ano

Data de preenchimento
deste questionario

Assinatura do responsavel pelas respostas:

PARTE 1

Nome da crianga (completo):

Sexo dacrianca: () Masculino; () Feminino.

Data de nascimento da crianga:

DIA MES ANO

Cidade onde a crianga reside:

Nome da mae;:

Data de nascimento da mae:
DIA MES ANO

Escolaridade da méae:

() Analfabeta;

( ) Ensino fundamental incompleto;
() Ensino fundamental completo;
() Ensino Médio incompleto;

( ) Ensino Médio completo;

() Superior incompleto;

() Superior completo;

() Pés-graduacéo.

Profissao da mae:

No periodo gestacional, houve alguma complicacdo?
() Sim. Qual? . Em que trimestre/més?

() N&o.

Qual foi o tipo de parto?

190



191

() Normal
() Cesérea
() Férceps

A crianca ficou em UTI no pés-parto?

() Sim. Por qual motivo:
() Nao

PARTE 2

Com que idade esta crianca foi matriculada pela primeira vez na escola?

() ana(s),
(

) Ainda néo foi matriculada na escola.
Qual o tipo de escola que a crianga frequenta?
() Publica;
() Particular;
() Nao esta matriculada em nenhuma escola.

A crianca ja repetiu algum ano escolar?

() Sim. Qual (is)? . Quantas vezes repetiu 0 ano?
() Néao

Em 2020, a crianga realizou atividades escolares?

() Sim. Assistiu as aulas online OU eram trabalhos enviados impressos pela escola?
. Quantas vezes na semana?

() Néo.
A crianca apresenta alguma dificuldade para leitura?

() Sim. Qual (is)?
( ) Néo

A crianca apresenta alguma dificuldade pararealizar atividades de mateméatica?
() Sim. Qual (is)?
( ) Néo

PARTE 3
De que modo a crian¢ca vem ao HEMOPE?

) Onibus da prefeitura;
) Onibus de linha;

) Carro da familia;

) Taxi/ Uber.

) Outro

()0
()0
()cC
(
(

Quem é a pessoa que mais contribui com arenda familiar?
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( ) A mée dacriancga;

( ) Cbnjuge ou companheiro (a) da mae;

() Outra pessoa. Qual: ;
() Nao quero responder.

A casaem que acrianca reside é:

() Prépria;

() Alugada;

() Emprestada ou cedida;

( ) N&o quero responder.

Registre quais dos eletrénicos abaixo estdo presentes na casa onde a crianca reside:
TV () Sim. Quantidade?

Geladeira () Sim. Quantidade?

Micro-ondas () Sim. Quantidade?

Ventilador () Sim. Quantidade?

Ar-condicionado () Sim. Quantidade?

Maquina de lavar () Sim. Quantidade?

Celular () Sim. Quantidade?

Computador/Notebook () Sim. Quantidade?

Registre quantos comodos h& na casa onde a crianga reside:

Quartos. Quantidade?

Banheiros. Quantidade?

PARTE 4
A crianca possui algum plano de assisténcia medica?
Sim. Se sim informar qual: X

()
() Nao;
()

N&o quero responder.

Como (quem/profissional) a crianca foi encaminhada ao HEMOPE?

Quando a crianga veio ao HEMOPE pela primeira vez?

( ) Recém-nascida;

( ) Entre o primeiro e sexto més de vida;
() Entre o sétimo més e um ano de idade;
( ) Entre dois e dez anos de idade;
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() ApOs os dez anos de idade;

Qual o motivo da crianga ter vindo hoje ao HEMOPE?

A crianca é acompanhada por neurologista?

() Sim; Com que frequéncia
( ) Néao

A crianga ja apresentou algum sintoma neuroldgico (dor de cabeca constante;
convulséo; AVC; infartos cerebrais silenciosos)?

() Sim. Quais?
( ) Néo

A crianga jarealizou alguma cirurgia?

() Sim. Qual?
() Nao

A crianca jafoi internada?

() Sim. Quantas vezes?
() Néo

A crianga toma alguma medicagéo?

() Sim. Qual?
() Nao

A crianca possui outra (s) doenca (s)?

() Sim. Qual (is)?
() Néo

Ha histérico na familia de anemia falciforme?

() Sim. Qual o grau de parentesco (tio; avé; primo?)
( ) Nao.
() N&o sei informar.



APENDICE E — QUESTIONARIO SOCIOECONOMICO FAMILIAR (ESCOLA)

Questionario Socioeconémico Familiar (Escola)

Questionario aplicado aos pais ou responsaveis pelo (a) estudante

Dia

Més

Ano

Data de preenchimento
deste questionario

PARTE 1

Nome do (a) estudante (completo):

Sexo do (a) estudante:
() Masculino;
() Feminino.

Data de nascimento do estudante:

DIA MES ANO

Cidade de nascimento do (a) estudante:

Nome da mae;

Data de nascimento da mae:
DIA MES ANO

Escolaridade da mae:

() Analfabeta;

() Ensino fundamental incompleto;
() Ensino fundamental completo;
() Ensino Médio incompleto;

( ) Ensino Médio completo;

() Superior incompleto;

() Superior completo;

() Pos-graduacéo.

Profissdo da mae:

PARTE 2

194
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Com que idade esta crianca foi matriculada pela primeira vez na escola?

() ano(s);
( ) Ainda néo foi matriculada na escola.

O (a) estudante jarepetiu algum ano escolar?

() Sim. Qual (is)? . Quantas vezes repetiu o ano?
( ) Néo

Em 2020, o (a) estudante realizou atividades escolares?

() Sim. Assistiu as aulas online OU eram trabalhos enviados impressos pela escola?
. Quantas vezes na semana? .

() Nao.
O (a) estudante ja frequentou escola particular?

() Sim. Qual ano escolar?
( ) Néo

O (a) estudante apresenta alguma dificuldade para leitura?

() Sim. Qual (is)?
() Néao

O (a) estudante apresenta alguma dificuldade para realizar atividades de matematica?

() Sim. Qual (is)?
( ) N&o

PARTE 3
Quem é a pessoa gue mais contribui com arenda familiar?

( ) A mé&e da crianga;

() Conjuge ou companheiro (a) da mae;

() Outra pessoa. Qual: ;
( ) N&o quero responder.

A casaem que o (a) estudante reside é:
) Propria;
) Alugada;

(

(

( ) Emprestada ou cedida;
() N&o quero responder.

Registre quais dos eletrénicos abaixo estdo presentes na casa onde o (a) estudante
reside:

TV () Sim. Quantidade?

Geladeira () Sim. Quantidade?
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Micro-ondas () Sim. Quantidade?

Ventilador () Sim. Quantidade?
Ar-condicionado () Sim. Quantidade?

Maquina de lavar () Sim. Quantidade?

Celular () Sim. Quantidade?
Computador/Notebook () Sim. Quantidade?
Registre quantos comodos héa na casa onde o (a) estudante reside:
Quartos. Quantidade?

Banheiros. Quantidade?

PARTE 4

Ele (a) possui algum plano de assisténcia médica?
() Néo;

() Sim. Se sim informar qual: ;

Ele (a) ja apresentou algum problema de saude (dor de cabeca constante; crise
convulsiva entre outros)?

() Sim. Qual?
Com quantos anos?

() Néo
Ele (a) jarealizou alguma cirurgia?

() Sim. Qual?

() Néo
Ele (a) ja foi internada?

() Sim. Quantas vezes?

() Néo
Ele (a) ja foi diagnosticado com alguma doenca?

() Sim. Qual?

() Néo
Ele (a) toma alguma medicagdo?

() Sim. Qual o motivo?
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() N&o

Data da entrevista: /[

Assinatura do responsavel pela entrevista:
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APENDICE F — ROTEIRO DE ENTREVISTA

1. Como vocé poderia me descrever sobre a sua atuacdo com as criancas
portadoras de anemia falciforme no HEMOPE?

2. Existe um perfil (padrdo) que melhor descreveria as crianc¢as atendidascom AF
no HEMOPE (diferenca de género; idade; nivel socioeconémico; regides
cerebrais mais afetadas)?

3. Aquelas com traco falciforme e que tem irmdos com o diagndstico de AF
recebem algumtipo de orienta¢do quanto ao acompanhamento médico ou ndo
se faz necessério pela auséncia de sintomas?

4. Quais exames neuroldgicos sdo solicitados com maior frequéncia para o
acompanhamento deste grupo clinico?

5. Qual (is) fator (es) determinante (s) que distingue (m) a periodicidade das
consultas (mensalmente ou a cada seis meses e uma vez por ano, por
exemplo)?

6. Com base na sua experiéncia profissional no HEMOPE: quais aspectos
neuropsicolégicos sédo identificados com maior frequéncia neste grupo clinico
quando comparado com as de desenvolvimento tipico?

7. Sabendo-se da importancia da realizagdo do exame Doppler transcraniano
para a deteccdo do risco de AVC, todas as criancas com AF devem realizar
este exame? Existe uma idade minima exigida para realiza-10?

8. Quando detectada a ocorréncia de AVC, quais procedimentos padrbes devem
ser realizados?

9. Nodecorrer das ultimasdécadas, quaisavancos na area médica se mostraram
mais eficazes para o tratamento das criangcas com AF (medicamentos,
instrumentais)?

10.Considerando o contexto atual da pandemia, a equipe percebeu alguma
alteragdo com as criangas que estdo em tratamento no HEMOPE, seja do ponto
vista clinico ou neurolégico e psicolégico? Houve casos deste grupo clinicocom
CovID?
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APENDICE G -ENTREVISTA COM PROFISSIONAL NEUROLOGISTA

Em trés de novembro de 2021 foi realizada uma entrevista com a neurologista
que atende no ambulatério pediatrico do HEMOPE, visando obter mais informacgdes
acerca das criancas com AF atendidas na referida instituicdo. A escolha da
profissional ocorreu por ser a responsavel pela realizacdo do exame DTC nestes
pacientes e que sdo acompanhados pela equipe multiprofissional. Como pontuado, a
entrevista buscou aprofundar questdes pertinentes e atualizadas frente as condutas e
percepcdes da especialista, para com as criancas atendidas no ambiente hospitalar.
As informagdes prestadas foram analisadas conforme o que se tem discutido na
literatura nacional e internacional. Buscou-se, ainda, problematizar em relagdo ao
pontuado nalegislagéo brasileira, a qual, nos ultimos anos, aborda sobre as politicas
publicas para esse publico.

Quanto a formacao, a profissional Maria (nome ficticio)l’ informou que fez
residénciamédica em Neurologia na Universidade Federal de Pernambuco (UFPE),
com Mestrado em Neuropsiquiatria e Ciéncias do Comportamento pela mesma
instituicdo, além de atuar na area de Saude ha 20 anos, sendo 16 deles no HEMOPE.

No que se refere a atuacao da profissional com as criancas portadoras de AF
na instituicdo, evidencia-se em seus comentarios a pertinéncia da realizacdo do
exame DTC. Este, de acordo com Maria, possibilita “avaliar a prevencéo primaria ou
secundéria de AVC”, quando ocorre o acompanhamento precoce e, a longo prazo,
frente as complicacdes decorrentes da doenca. Deste modo, sdo esses 0s critérios
que possibilitam “realizar as intervencdes necessarias com medicamentos e
transfusdo sanguinea”. Desde 2013, o Governo Federal estabeleceu normativa para
uso do Doppler Transcraniano, como procedimento ambulatorial preventivo do
acidente vascular encefalico em pacientes com doenca falciforme (BRASIL, 2013),
sendo esse procedimento incorporado no HEMOPE desde entao.

Constatou-se nos comentarios das maes, na aplicacdo do Questionario
Socioecondmico (QSF) que sao realizadas intervencdes visando prevenir AVC
através da realizacdo do Doppler Transcraniano. Tais procedimentos com vistas a
avaliar e preveniro AVC tem sido discutido entre os entre pesquisadores da area,

tanto em revisdes tedricas, como em investigacdes direcionadas aos pacientes com

170 que estéa entre aspas e italico corresponde aos comentarios da profissional entrevistada.
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faixas etarias distintas, principalmente em relacdo as criancas. As transfusdes
sanguineas nas pessoas com AF enfatizadas por Maria, sdo respaldadas por
pesquisadores, por exemplo, Estcourt et al. (2020) ao avaliaram os beneficios das
transfusdes para as prevenc¢des priméria e secundéria de AVC, identificaram bancos
de dados de ensaios clinicos desde os Anos 1940, em plataformas de pesquisa como
o Medical Literature Analysis and Retrieval System Online® (MEDLINE).

De acordo a profissional, considera-se que as transfusdes regulares reduzem
o risco de vaso-oclusdo e AVC ao diluirem a proporcdo de células falciformes na
circulacdo sanguinea, considerando-se, inclusive, sua viabilidade como uma opcao
em um cenario de recursos limitados, corroborando Lagunju etal. (2013). Além disso,
guando realizadas a longo prazo as transfusdes, possibilitam menor incidéncia para
outras complicacbes vinculadas a AF, como a sindrome toracica aguda e,
consequentemente, aumentam a qualidade de vida (ESTCOURT et al., 2020).

Outro ponto relevante € que a terapia transfusional esta associada a
velocidades reduzidas no DTC. A triagem precoce de danos cerebrovasculares e
anormalidades em criangcas com AF € extremamente importante, tendo em vista que,
conforme afirma Maria, “os objetivos da terapia incluem a prevencdo de danos
vasculares progressivos”. E essencial que os profissionais estejam cientes da
importancia do monitoramento anual para AVC com uso de DTC nos pacientes de
dois a 16 anos (MACK; THOMPSON, 2017). Estudos indicam que a terapia
transfusional faz pouca ou nenhuma diferenca nas pontuacdes de QI (ESTCOURT et
al., 2020), o que reforca a interferéncia das faltas escolares, em decorréncia de
tratamentos e consultas médicas, no processo de aprendizagem.

No caso do HEMOPE, local onde sdo atendidos os participantes dessa
investigagdo, constata-se que a maioria em idade escolar reside em cidades do
interior, 0 que consequentemente, causa um maior afastamento das criancas da sala
de aula.

Em relacdo ao atendimento pediatrico ser realizado a partir dos doisa 16 anos,
confirma-se na entrevista 0 acompanhamento médico realizado no HEMOPE com
“criancas e jovens com variados tipos de doencgas falciformes e maior frequéncia para
a AF”. Segundo Maria, “o protocolo do HEMOPE, baseado na literatura disponivel,

inclui a realizacdo do exame DTC a partir dos dois anos de idade, enquanto que a

18 Sistema Online de Busca e Andlise de Literatura Médica, traduc&o nossa.
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periodicidade se define conforme os resultados clinicos apresentados” pelos
pacientes em tratamento. No Hemope ‘0 acompanhamento com DTC é anual para
todos e, a depender do resultado do exame, se define a periodicidade seguindo o
protocolo do servigo”. Frente aisso, Maria afirma que “os pacientes que estédo na faixa
condicional para risco de AVC [esses] precisam realizar o exame a cada trés meses
e, para indicar terapia transfusional, repetimos o mesmo exame com 30 dias”.

Constatou-se com a entrevista e as resposta ao QSF, que todos os
participantes desta investigacao realizam esse tipo de acompanhamento e fazem uso
da medicacéo recomendada, hidroxiuréia. Ademais, com base nas investigacdes na
area médica, ressalta-se a necessidade de identificar a velocidade média do fluxo
sanguineo cerebral e os limites superiores, a partir de taxas referenciais e valores
padrao que indicam o tempo para se repetir o exame DTC e possivel necessidade de
transfusdo sanguinea cronica.

A Tabela ilustra as recomendacdes de periodicidade proposta por Loggetto

(2021) para a realizagao dos exames.

Tabela —Velocidade média de DTC e recomendacfes de periodicidade.

Velocidade de Interpretacdo Recomendacgdes
fluxo sanguineo
cerebral
<70 cm/s* Baixa Repetir apds 1 més e, caso o baixo valor persista, considerar
velocidade a realizacdo de angiorressonancia magnética.
Entre 170 e 184 Condicional Repetir a cada 3 meses. Se resultados subsequentes forem
cm/s baixo normais, deve-se espagar oS exames

Repetir apds 1 més. Se exames permanecerem inalterados,
Entre 185 e 199 Condicional recomenda-se repetir a cada 3 meses. Se 2 resultados
cm/s alto consecutivos forem anormais, recomenda-se discutir o risco de

AVC e considerar regime de transfuséo crdnica.

<170 cm/s Normal Repetir anualmente.

> 200 e 219 cm/s Anormal Repetir apés 1 més. Se o valor permanecer = 200 cm/s
recomenda-se discutir o risco de AVCI** e considerar regime
de transfusé&o cronica.

2220 Anormal Discutir risco iminente de AVCI e considerar regime de
transfuséo crbnica.

*Nota: cm/s = centimetros por segundo. *AVCI= Acidente Vascular Cerebral Isquémico.
Fonte: LOGGETTO, 2021.
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De acordo com Telfer et a. (2016) e Brandé&o (2021), o fluxo sanguineo cerebral
€ alterado por fatores fisiolégicos e patolégicos, os quais podem influenciar as
velocidadesintracranianasentre 10 a 15%. Isto justificao fato de que o exame precisa
ocorrer com a crianga acordada e na auséncia de eventos agudos, como febre e
anemia, pois podem interferir na velocidade desse fluxo sanguineo. O protocolo
recomenda que, apoés as transfusdes, seja aguardado um prazo de 30 dias para a
realizacdo do exame DTC (LOBO et al., 2011; LOGGETTO, 2021).

Outro aspecto relevante a ser destacado é que os pacientes menores de dois
anos de idade, portadores de AF, também correm o risco de AVC. Frente a isso, a
hematologista Célia Maria Silva, do Centro de Educacdo e Apoio para
Hemoglobinopatiasem Minas Gerais (CEHMOB-MG), reforca a necessidade de, além
do paciente estar acordado, também precisar ser cooperativo, pois considera-se o fato
de que “[...] criangas muito pequenas podemficar agitadas e dificultaro procedimento”
(NUPAD, 2014).

Ademais, 0s pacientes que apresentam maior risco, como crises de dor e
sindrome toracica aguda mais frequentes, além de historico de AVC entre parentes
de primeiro grau, também devem passar pelo exame antes dos dois anos. Conformme
se verificana Tabela, quando a velocidade do fluxo sanguineo cerebral é interpretada
como baixa (<70 cm/s), é exigida a solicitacdo de uma angiorressonancia magnética
guando o valor permanece similar no exame consecutivo.

Maria salienta na entrevista que, apesar de o exame de rotinaser o DTC, ...]
eventualmente ha solicitacdo de ressonéncias e angioressonancias cerebrais de
tomografias, para observar artérias e veias de forma néo invasiva”. Nos exames
neuroldgicos, a médica identifica que “[...] as regibes cerebrais mais afetadas séo as
de circulacao anterior, referente ao sistema cardiaco. Ja o sistema vertebro-basilar,
que abrange todo o tronco cerebral, cerebelo e por¢édo posterior do encéfalo humano,
€ mais poupado”. No momento em que o paciente pediatrico apresenta um quadro de
AVC, é seguido o Protocolo de Seguimento de Criancas Portadoras de
Hemoglobinopatias (Anexo G), identificadas pelo Programa Estadual de Triagem
Neonatal de Pernambuco. Assim, geralmente o paciente é internado em um servigo
de Neuropediatria “para realizar o acompanhamento da fase aguda em outro hospital
de referéncia na cidade do Recife. Em seguida é avaliado no HEMOPE, com

neurologista e hematologista.” No decorrer desta etapa, a terapia transfusional &
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indicada mensalmente e a crianca permanece em acompanhamento clinico, com
realizacdo de DTC, “conforme a periodicidade necessaria”.

Sabe-se que nas ultimas décadas, a incorporacdo deste exame foi um dos
principais beneficios para o referido grupo clinico, ao detectar pacientes de risco de
AVCI (BRASIL, 2013). Consequentemente, a indicacdo de profilaxia primaria, ou seja,
a terapia transfusional antes de ter o AVCI também possibilita maior qualidade de
vida, além da ampliacdo do uso de hidroxiuréia. Neste contexto preventivo atual, a
hidroxiuréia € o Unico medicamento terapéutico aprovado para o tratamento da AF,
globalmente, com uso difundido em criancas e adultos com essa condi¢céao (FIOCRUZ
BAHIA, 2020).

No Brasil, um estudo concretizado em 2017 pelos pesquisadores Marilda
Goncalves e Bruno Bezerril, da Fiocruz Bahia, analisou amostras sanguineas de 37
pacientes pediatricos, os quais foram separados em dois grupos: (i) ndo estavam em
tratamento com hidroxiuréia e (ii) faziam uso da medicacdo ha, pelo menos, cinco
meses. As analises revelaram que a medicacao auxiliava na producéo reduzida de
citocinas inflamatorias, corroborando dados encontrados em estudos anteriores, ao
mostrarem os efeitos benéficos daterapia com hidroxiuréiana AF (FIOCRUZ BAHIA,
2020).

Na entrevista, Maria destaca que “estdo surgindo novas drogas, na area dos
anticorpos monoclonais, que sdo remédios de origem bioldgica, a partir de células
vivas, na tentativa de modificagcdo da doenca. Estas estdo sendo estudadas em
adultos e ainda ndo sao autorizadas [para o uso] em criangas”. Entretanto, o principal
mecanismo que melhora a manifestacéo clinica da doenca ainda é incerto (FIOCRUZ
BAHIA, 2020) e requer estudos ampliados e sistematicos.

O estudo Stroke Prevention Trial in Sickle Cell Anemial®— STOP realizado por
Lee et al. (2006), avaliou se a transfuséo crébnica poderia prevenir o AVC inicial em
criancas e adolescentes com AF de alto risco, conforme resultados do DTC. A
investigacdo demonstrou um grande beneficio da transfuséo e, apos o término desta
primeira etapa, 0s pacientes participaram de um acompanhamento, em que 70%
elegeram a transfusao para prevencao primaria de AVC ao comparar com aquelesem
tratamento padrdo (45%). Os pesquisadores verificaram, também, que 0 grupo

majoritario (70%) era mais propenso a ter resultados normais de DTC. A transfuséo

19 Ensaio de prevencdo de acidente vascular cerebral na anemia falciforme, tradugéo nossa.
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resultou em sobrecarga de ferro, por exemplo, mas nenhumainfeccéo. Taisresultados
fornecem novas informacdes sobre as taxas de aceitacéo e os efeitos a longo prazo
da transfusao, além do mais, a elevacao persistente do DTC sinaliza o risco continuo
de AVC (LEE et al., 2006). Entretanto, a reducéo nos resultados deste exame, ao
longo do tempo sem transfusao, € observada em alguns pacientes e requer mais
estudos.

Em 2010, Pavlakis et al. publicaram o estudo Transcranial doppler
ultrasonography (TCD) in infants with sickle cell anemia: baseline data from the BABY
HUG trial?®, quando avaliaram 192 lactantes que tinham entre sete a 17 meses.
Destaque-se que a inovacao do estudo esta no fato de que a ultrassonografia com
DTC néo foi adequadamente estudada com criancas menores de dois anos. Ou seja,
sd0 necessarios outros estudos para validar o valor normal de DTC na faixa etaria
com menores de dois anos de idade (LOGGETTO et al. 2018). Nenhum patrticipante
apresentou risco elevado de AVC. Apenas quatro deles exibiram velocidade média
maxima com valores entre 170 a 199 cm/s. As velocidadesdo DTC foram diretamente
relacionadas com o aumento da idade. Quanto a determinacédo, se os valores do
exame nesta coorte de bebés com AF podem ser usados para prever o risco de AVC
futuro, exigira a anélise dos exames e o0 acompanhamento alongo prazo (PAVLAKIS
et al., 2010).

Os estudos indicam que 0 uso desses processos interventivos minimiza os
danos causados pela AF, no entanto faz-se necessaria uma ampliagdo de pesquisas
longitudinais que apresentem dados confirmadores sobre um mecanismo que se

configure como o método mais assertivo.

20 Ultrassonografia com Doppler Transcraniano (TCD) em lactentes com anemia falciforme: dados de
linha de base do estudo BABY HUG.
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APENDICE H — PORTADORES DE TRACO FALCIFORME E A AUSENCIA DE
INVESTIGACOES NO HEMOPE

Uma questdo a ser pontuada € sobre os portadores de traco falciforme,
caracterizados por individuos que herdam de um dos pais 0s genes causadores da
AF, mas nao manifestam os sintomas da doenca (CALIGARI, 2018). Compreende-se
gue este grupo ndo possuiuma doenca, mas sim uma caracteristica genéticaque nao
requer tratamento. A condicdo do traco é detectada pela eletroforese de hemoglobina
ou pelo TP, ao identificaramutacéo de um alelodo gene da hemoglobina, expressado
como hemoglobina S e associado a um alelo normal (HBsA). A expectativa de vida
das pessoas com esta condicdo é a mesma da populacdo em geral e, dificiimente,
apresentam algum tipo de complicagdo (NUCLEO DE TELESSAUDE DO RIO
GRANDE DO SUL, 2019).

Essa afirmacéo é contestada em estudo de revisdo com pesquisas realizadas
entre 1970 e 2018, ao se investigar os possiveis desfechos clinicos que criancas e
adultos portadores do traco falciforme poderiam ter no futuro. Ao analisar os estudos
de coorte populacional identificaram doencas relacionadas a este tipo de condigao
hereditaria, como embolia pulmonar, doenca renal e lesdo por esforco extremo.
Existem dados insuficientes, ou seja, evidéncias de baixa forca para a maioria das
complicacdes especuladas do traco falciforme (CALIGARIA, 2018; NAIK et al., 2018).

Embora o traco falciforme seja, em grande parte, um estado de portador
benigno,considera-se apossibilidade aumentadado risco para estes pontos adversos
a salude,mas nao parece estar associado a complicacées como insuficiénciacardiaca
e AVC. Aumentaro conhecimento sobre esses resultados clinicos pode contribuirpara
recomendacfes de aconselhamento genético (PECKER; NAIK, 2018). Considera-se
gue ndo foram observados indicios de insuficiéncia cardiaca, infarto agudo do
miocardio ou hipertensdo em pacientes com o traco falciforme, também néo houve
influéncia no peso e na altura de criangas com o gene (NAIK et al., 2018).

No HEMOPE, Maria reforca que este perfil clinico (HBsA) nédo faz
acompanhamento, justamente por ndo apresentar sintomas que se fagam necessarios
encaminharao (a) médico (a) hematologista. Apesar de ndo ter o acompanhamento
rotineiro, € necessaria a realizacdo do aconselhamento genético, quanto a

possibilidade ou risco de transmitir a doenca para seus descendentes. As pessoas
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com traco falciforme tém 50% de chance de transmitirem geneticamente a
hemoglobina S para os filhos e, se ambos os pais forem portadores do traco, ha o
risco de 25% de chance de nascerem com a doenca falciforme (PITHAN, 2019).

A relevancia desta questdo é destacada por Cipolotti (VIEIRA, 2019), onco-
hematologista e professora de medicina da Universidade Federal de Sergipe (UFS),
ao informar que, por se tratar de uma condi¢do assintomatica, muitos desconhecem
possuir a alteracdo na hemoglobina e o risco de gerar descendentes com a doenca.
Em estudo realizado por Leite (2016) com 290 familiares, na rede hospitalar de
Sergipe, constatou-se que 83,54% nunca tinham ouvido falar sobre o traco falciforme.
Trata-se de um dado preocupante e reforcador da necessidade do aconselhamento
genético, além da ampla conscientizacdo sobre a probabilidade de, futuramente,
esses jovens gerarem individuos com a doenca.

Nesse sentido, compreende-se que pacientes com tal perfil precisam de
informacdes e acesso, a partir de politicas publicas, acerca de uma condicdo
reprodutiva futura mais consciente, além dos métodos que viabilizam a reproducéo
saudavel entre os casais com o traco, a exemplo da inseminacéo artificial (VIEIRA,
2019). A partir do momento que as pessoas com o traco falciforme compreendemesse
fator como pertinente nas tomadas de decisdes a respeito da procriacao, isso ajuda a
entender como a hereditariedade pode colaborar para a ocorréncia ou risco de
recorréncia de doencas genéticas, como € o caso da AF (COELHO, 2010;
GUIMARAES etal., 2016; NAIK etal., 2018).

Ao se discutir sobre o aspecto reprodutivo frente a uma doencahereditaria, isto
implica uma série de questbes, ao retomar a preocupacdo com 0 cognitivo dos
pacientescom AF, umavez que, de acordo com a especialista entrevistada “o aspecto
principal é a dificuldade de aprendizagem escolar, com atraso na leitura e escrita.”
Sabe-se, pela literatura extensiva e pesquisas realizadas em paises distintos,
incluindo os resultados significativos verificados no presente estudo, que as criangas
com AF apresentam dificuldades

Entretanto, ndo poderiamos deixar de mencionar que o periodo pandémico da
COVID-19 implicou em outras limitacbes para as criancas, principalmente para
aquelas que estudam em escolas publicas, perfil majoritario no HEMOPE. Como
reforcado pelos pais e por Maria, existia uma dificuldade para acessar as aulas online

com frequéncia, devido a internet limitada ou ausente em ambiente domeéstico, bem
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como a falta de aparelho celular.

Outro aspecto mencionado pela neurologista, parece indicar que nao existe
uma predominancia de género entre as criancas atendidas nainstituicao, entretanto,
a mesma afirma que a maioria dos pacientes é de familia com nivel socioeconémico
mais baixo.

Ao colocar em perspectiva os pontos trazidos na entrevista e discutidos a luz
da literatura, ressalta-se a necessidade de mais pesquisas com portadores de AF,
tendo em vista a emergéncia de novos medicamentos que minimizem os sintomas
fisiolégicos e a necessidade de um trabalho multidisciplinar envolvendo equipes de
saude e educacao.

Defende-se, nesse sentido, acées no contexto hospitalar que minimizem os
afastamentos do contexto escolar que afetam a maioria das criangas/jovensqueficam
internadas por longos periodos sejam esses continuos ou ininterruptos na instituicao.
Registra-se a pertinénciade implementar acdes que visem divulgarentre os familiares
o risco de gerar descendentes com a doenc¢a, bem como manté-los informados sobre
como esses podem auxiliarseusfilnosnasuperacéo de dificuldades quersejam essas

escolares ou de socializagao.
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APENDICE | - RESULTADOS DO LANTHONY COMBINED D-15 POR GRUPOE
FAIXA ETARIA

Tabela — Média, desvio padréo e mediana no Lanthony Combined D-15.

Faixa Grupo Clinico Grupo Controle
etaria
Média DP Mediana Média DP Mediana
Total Error 356,20 82,599 342 278,60 142,947 231
Score
6-7
Color Confusion 3,51 0,582 3,41 2,96 1,007 2,63
Index
8-9 Total Error 234,67 72,605 240 208 124,825 156
Score
Color Confusion 2,65 0,509 2,690 2,47 0,879 2,10
Index
Total Error 260,22 71,515 254 168,50 75,387 153
Score
10-11
Color Confusion 2,83 0,503 2,79 2,18 0,531 2,08
Index

Nota: Grupo Cinico: 6-7 anos (n= 10); 8-9 anos (n= 6) e 10-11 anos (n=9) e Grupo Controle: 6-7 anos
(n= 10); 8-9 anos (n=7) e 10-11 anos (n=8); DP= Desvio-padrao
Fonte: A autora (2023).
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APENDICE J - RESULTADOS DO TESTE NOVE PINOS POR GRUPO E
FAIXA ETARIA

Tabela — Média, desvio padrdo e mediana no Teste dos Nove Pinos.

Grupo Clinico Grupo Controle
Faixa etaria Média DP Mediana Média DP Mediana
Etapas
Encaixar — 18,67 3,011 19 17,00 2,191 16,50
Tempo 1
Retirar — Tempo 9,83 3,189 9 9 4,243 8,50
6-7 1
Encaixar — 22,83 6,969 20 20,67 3,077 20
Tempo 2
Retirar — Tempo 9,50 2,881 8,50 9,17 1,329 9
2
Encaixar — 15,67 2,503 17 15,29 1,799 16,00
Tempo 1
Retirar — Tempo 7,33 1,033 8,00 9,43 3,952 9
8-9 1
Encaixar — 17,17 2,229 17 14,71 6,075 18
Tempo 2
Retirar — Tempo 7 1,265 6,50 6,57 1,397 6
2
Encaixar — 18,50 3,251 18,50 14,63 2,669 15
Tempo 1
10-11 Retirar —- Tempo 8,50 2,070 8 6,63 1,408 6,50
1
Encaixar — 21,88 3,834 22 16 2,330 16
Tempo 2
Retirar — Tempo 8,50 1,309 8,50 7,25 1,165 7,50
2

Nota: Grupo Cinico: 6-7 anos (n= 10); 8-9 anos (n= 6) e 10-11 anos (n=9) e Grupo Controle: 6-7 anos
(n= 10); 8-9 anos (n=7) e 10-11 anos (n=8); DP= Desvio-padrao
Fonte: A autora (2023).
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APENDICE K — RESULTADOS DO TESTE N-BACK VISUAL POR GRUPOE
FAIXA ETARIA

Tabela — Média, desvio padrdo e mediana no teste N-Back.

Grupo Clinico Grupo Controle
Faixa  Etapas
Média DP Mediana Média DP Mediana
Etaria
Tempo 104,50 26,144 107 85,33 15,095 83,50
1
6-7
Ermos 1 2,67 3,670 1,50 1 1,265 0,50
Tempo 77,83 17,186 72 63,17 10,458 64,50
2
Erros 2 2 3,950 0,50 0,33 0,516 0
Tempo 92,50 12,942 87,50 83,57 36,909 77
1
8-9 Ermos1 1,50 0,837 2 0,86 1,069 1
Tempo 69,67 16,561 63 62,86 12,864 60
2
Ermos 2 0,50 0,548 0,50 1,14 1,464 1
Tempo 80,50 13,480 81,50 67,63 23,591 59,50
1
10-11 Emos1 0,75 0,886 0,50 1,13 2,031 0,50
Tempo 74,50 16,045 74 57,63 18,700 52,50
2
Erros2 0,38 0,518 0 0,38 1,061 0

Nota: Grupo Cinico: 6-7 anos (n= 10); 8-9 anos (n= 6) e 10-11 anos (n=9) e Grupo Controle: 6-7 anos
(n= 10); 8-9 anos (n=7) e 10-11 anos (n=8); DP= Desvio-padrao
Fonte: A autora (2023).
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APENDICE L — RESULTADOS DO TESTE FIGURAS COMPLEXAS DE REY POR

GRUPO E FAIXA ETARIA

Tabela — Média, desvio padréo e mediana no teste de Figuras Complexas de Rey

Grupo Clinico

Grupo Controle

Faixa Etapas
Etaria Média DP Mediana Média DP Mediana
Cépia 8,167 5,419 8,50 8,333 5,269 7,00
6-7
Reproducgéo 3,583 2,764 3,50 4,833 3,544 5,50
Memoria
Cépia 11,58 3,967 10,50 15,35 7,967 12,00
3 7
8-9 Reproducao 4,333 3,459 3,50 8,500 5,431 8,00
memoaria
Cépia 18,25 13,341 18,00 21,18 8,0708 21,50
0 8
10-11
Reproducao 7,625 7,818 4,00 13,31 7,5684 10,50
3
memaoria

Nota: Grupo Cinico: 6-7 anos (n= 10); 8-9 anos (n= 6) e 10-11 anos (n=9) e Grupo Controle: 6-7 anos

(n= 10); 8-9 anos (n=7) e 10-11 anos (n=8); DP= Desvio-padrao

Fonte: A autora (2023).
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APENDICE M- RESULTADOS DO TESTE FDT POR GRUPO E FAIXA ETARIA

Tabela — Média, desvio padrdo e mediana no FDT.

Etapas Grupo Clinico Grupo Controle
Faixa
Etaria Média DP Mediana Média DP Mediana
Leitura — Tempo 70,67 19,654 70,50 67,17 8,864 69,00
Leitura — Erros 0,67 0,816 0,50 0,67 0,816 0,50
Contagem — 93,83 19,944 95,50 79,00 8,718
Tempo 81,00
Contagem — Erros 0,67 1,033 0,00 0,50 0,548 0,50
6-7 Escolha — Tempo 127,83 23,430 123,50 97,17 9,559 97,00
Escolha — Erros 1,83 1,169 2,00 1,83 0,983 1,50
Alternancia — 146,00 28,705 131,50 137,50 9,854 140,00
Tempo
Alternancia — 2,86 2,545 2,00 3,00 2,608 2,50
Erros
Leitura — Tempo 43,67 7,062 46 47,29 14,419 48,00
Leitura — Erros 0,17 0,408 0,00 0,43 0,787 0,00
Contagem — 64,00 16,420 62 56,71 15,628 59,00
Tempo
89 Contagem — Erros 2,00 1,549 2,00 0,00 - 0,00

Escolha—Tempo 112,00 33,994 103,50 96,29 22,426 102,00
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Escolha — Erros 7,33 6,121 5,50 3,71 2,430 4,00

Alternancia — 109,33 20,992 113,50 122,71 45,151 108,00
Tempo

Alternancia — 2,33 2,251 2,50 6,29 8,558 2,00
Erros

Leitura — Tempo 45,75 15,182 39 36,25 9,285 35,00

Leitura — Erros 0,00 - 0,00 0,13 0,354 0,00
Contagem — 49,50 6,503 49 40,75 11,361 36,00
Tempo
10-11
Contagem — Erros 0,25 0,463 0,00 0,00 - 0,00

Escolha—-Tempo 83,75 11,068 86,50 71 23,336 65,00

Escolha — Erros 3,13 2,949 3,50 2,00 1,512 2,00

Alternancia — 112 26,555 111 77,25 30,406 65,50
Tempo

Alternancia — 4,00 2,726 2,50 1,25 1,982 1,00
Erros

Nota: Grupo Cinico: 6-7 anos (n= 10); 8-9 anos (n= 6) e 10-11 anos (n=9) e Grupo Controle: 6-7 anos
(n= 10); 8-9 anos (n=7) e 10-11 anos (n=8); DP= Desvio-padrao
Fonte: A autora (2023).
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ANEXO C — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (HEMOPE)

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (HEMOPE)

UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO - UFPE
CENTRO DE FILOSOFIA E CIENCIAS HUMANAS - CFCH
PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM PSICOLOGIA COGNITIVA - CURSO DE
DOUTORADO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
(PARA RESPONSAVEL LEGAL PELO MENOR DE 18 ANOS - Resolug&o 466/12)

Solicitamos a sua autorizagéo para convidar o (a) seu/sua filho (a) {ou menor
que esta sob sua responsabilidade} para participar, como voluntéario (a), da pesquisa
Avaliacao e intervencao cognitiva em estudantes com Anemia Falciforme. Esta
pesquisa esta vinculada ao Programa de Pds-graduagdo em Psicologia Cognitiva-
UFPE e é da responsabilidade da pesquisadora Janaina Gaia Ribeiro Dias,
doutoranda vinculada Nucleo de Pesquisa em Psicologia da Educacdo Matematica
(NUPPEM-UFPE) e ao Laboratério de Neurociéncias (LNeC-UFPE) localizados no
Centro de Filosofiae CiénciasHumanas (CFCH), Av. da Arquitetura, s/n, CEP: 50740-
550, na cidade de Recife, Pernambuco. E-mail para contato do pesquisador
responsavel: janainagrd.psi@gmail.com. A pesquisa esté sob orientagdo da Profa Dra
Sintria Labres Lautert, e-mail: sintrialautert@gmail.com e coorientacédo da Prof& Dr2
Renata M2 Toscano B. L. Nogueira, e-mail: rm_toscano@yahoo.com.br.

Com sua concordancia, também serdo utilizados dados de exames ja
realizados previamente com a crianca, presentes em seu prontuario médico do
HEMOPE, especificamente aqueles relativos aos exames de Imagem por
Ressonancia Magnética e Doppler Transcraniano.

Caso este Termo de Consentimento contenha informagdes que nédo sejam
compreensiveis, as duvidas podem ser tiradas com a pessoa que esta lhe
entrevistando e apenas ao final, quando todos os esclarecimentos forem dados, caso
concorde que o (a) menor faca parte do estudo pedimos que rubrique as folhas e
assine ao final deste documento, que estd em duas vias, uma via que sera entregue
a vocé e a outra ficara com o pesquisador responsavel.

Caso nao concorde, ndo havera penalizagcdo nem para o (a) Sr.(a) nem para
o/a voluntario/a que esta sob sua responsabilidade, bem como sera possivel ao/a Sr.
(a) retirar o consentimento a qualquer momento, também sem nenhuma penalidade.

INFORMACOES SOBRE A PESQUISA:

DESCRICAO DA PESQUISA: esta pesquisa objetiva avaliar capacidades cognitivas
e habilidades aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental entre 6 a 11 anos
diagnosticados com anemia falciforme e comparar os resultados com o desempenho
de criancas sem a doenca. A pesquisa apresenta duas etapas: a Etapa 1 envolvera
dois momentos, sendo iniciada pela selecao dos participantes, sendo excluidos
somente aqueles que apresentarem alteracao visual e comprometimento intelectual.
No segundo momento desta etapa sera solicitado que a crianca realize atividades,
para avaliar as funcdes envolvidas no estudo, tais como memodria e visdo de cores.
Os responsaveis legais deverao responder um questionario em que serao levantadas
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informacdes sécio-demograficas. Na Etapa 2 serdo examinadas as habilidades
aritméticas, com atividades padronizadas, para identificar quais dificuldades séo
apresentadas por estudantes com e sem anemia falciforme e verificar se existem
diferencasquanto as capacidades cognitivas e habilidades aritméticas entre 0os grupos
avaliados. Sendo assim, os participantes deverao realizar em até 2 encontros, com
duracdo média de 30 minutos cada etapa no préprio hospital.

RISCOS diretos para o responsavel e para 0s voluntarios serdo minimos, visto que a
coleta sera feita com a aplicacdo de questionario e atividades manuais padronizados,
sem uso de procedimentos invasivos e/ou utilizacdo de medicamentos. Essas
atividades podem provocar cansaco e/ou frustracdo pelas tarefas a serem realizadas.
Para evitar essas situacdes, poderemos realizar breves pausas entre as avaliagdes.

BENEFICIOS diretos e indiretos para os voluntarios: Todos os participantes da
pesquisareceberao um sumario do que foi avaliado e os resultados encontrados, que
podem auxiliaro (s) responsavel (eis) legal (is) nas orientacdes, caso necessario, para
consultas na rede publica, com profissionais das areas de neurologia e /ou
oftalmologia. Este estudo podera evidenciar os efeitos da AF no desenvolvimento
neuropsicolégico infantil, bem como contribuir na elaboracdo de estratégias que
melhorem a qualidade de vida dessa populacéo e seus familiares.

As informacdes desta pesquisa serdo confidenciais e serao divulgadas apenas
em eventos ou publicacfes cientificas, sem a identifica¢do dos voluntarios, a nao ser
entre os responsaveis pelo estudo, sendo assegurado o sigilo sobre a participacao
do/a voluntério (a). Os dados coletados nesta pesquisa (Questionario e resultados dos
testes aplicados) ficardo armazenados em pastas de arquivo pessoal, sob a
responsabilidade da pesquisadora Prof2 Dr2 Sintria Labres Lautert, no endereco: Av.
da Arquitetura, Centro de Filosofia e Ciéncias Humanas (CFCH), s/n, Nucleo de
Pesquisa em Psicologia da Educagédo Matematica, 8° andar, CEP: 50740-550, na
cidade de Recife, Pernambuco, pelo periodo de no minimo 5 anos.

O (a) senhor (a) ndo pagara nada e nem recebera nenhum pagamento sendo
a participacdo nesta pesquisa integralmente voluntaria. Fica, porém, garantido no
caso do participante sentir qualquer incobmodo decorrente do estudo, o
acompanhamento psicolégico gratuito disponibilizado no setor de Pediatria do
HEMOPE.

Em caso de davidas relacionadas aos aspectos éticos deste estudo, vocé
podera consultar o Comité de Etica em Pesquisa Envolvendo Seres Humanos da
UFPE no endereco: Avenida da Engenharia s/n — Prédio do CCS - 1° Andar, sala
4 - Cidade Universitaria, Recife-PE, CEP:50740-600, Tel.: (81) 2126.8588 — e-mail:
cepccs@ufpe.br.

Assinatura da pesquisadora
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CONSENTIMENTO DO RESPONSAVEL PARA A PARTICIPACAO DO/A
VOLUNTARIO

Eu, , CPF ,

abaixo-assinado, responséavel por ,autorizo a

sua participacao no estudo Avaliacao e intervencao cognitiva em estudantes com
Anemia Falciforme, como voluntario(a). Fuidevidamente informado (a) e esclarecido
(@) pelo (a) pesquisador (a) sobre a pesquisa, os procedimentos nela envolvidos,
assim como os possiveis riscos e beneficios decorrentes da participacéo dele (a). Foi-
me garantido que posso retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, sem que
isto leve a qualquer penalidade (ou interrupcdo de seu acompanhamento/

assisténcia/tratamento) para mim ou para o (a) menor em questao.

Local e data
Assinatura do (da) responsavel:

Impresséo
Digital
(opeional)

Presenciamos a solicitacdo de consentimento, esclarecimentos sobre a
pesquisa e aceite do sujeito em participar. 02 testemunhas (néo ligadas a equipe
de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura: Assinatura:
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ANEXO D — TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (ESCOLA)

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (ESCOLA)

UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO - UFPE
CENTRO DE FILOSOFIA E CIENCIAS HUMANAS - CFCH
PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM PSICOLOGIA COGNITIVA - CURSO DE
DOUTORADO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
(PARA RESPONSAVEL LEGAL PELO MENOR DE 18 ANOS - Resolucéo 466/12)

Solicitamos a sua autorizag&o para convidar o (a) seu/sua filho (a) {ou menor
gue esta sob sua responsabilidade} para participar, como voluntario (a), da pesquisa
Avaliacao e intervencao cognitiva em estudantes com Anemia Falciforme. Esta
pesquisa esta vinculada ao Programa de Pds-graduacdo em Psicologia Cognitiva-
UFPE e é da responsabilidade da pesquisadora Janaina Gaia Ribeiro Dias,
doutoranda vinculada Nucleo de Pesquisa em Psicologia da Educagdo Matematica
(NUPPEM-UFPE) e ao Laboratério de Neurociéncias (LNeC-UFPE) localizados no
Centro de Filosofiae CiénciasHumanas (CFCH), Av. da Arquitetura, s/n, CEP: 50740-
550, na cidade de Recife, Pernambuco. E-mail para contato do pesquisador
responsavel: janainagrd.psi@gmail.com. A pesquisa esta sob orientacdo da Prof# Dra
Sintria Labres Lautert, e-mail: sintrialautert@gmail.com e coorientacdo da Prof& Dr2
Renata M2 Toscano B. L. Nogueira, e-mail: rm_toscano@yahoo.com.br.

Caso este Termo de Consentimento apresente informacgdes que néo sejam
compreensiveis, as duvidas podem ser tiradas com um dos pesquisadores
responsaveis e apenas ao final, quando todos os esclarecimentos forem dados, caso
concorde que o (a) menor faca parte do estudo pedimos que rubrique as folhas e
assine ao final deste documento, que esta em duas vias, uma via que sera entregue
a vocé e a outra ficara com o pesquisador responsavel.

Caso nédo concorde, ndo havera penalizacdo nem para o (a) Sr.(a) nem para a
criancaqueesta sob suaresponsabilidade,bem como sera possivel ao/a Sr. (a) retirar
0 consentimento a qualqguer momento, também sem nenhuma penalidade.

INFORMACOES SOBRE A PESQUISA:

DESCRICAO DA PESQUISA: esta pesquisa objetiva avaliar capacidades cognitivas
e habilidades aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental entre 6 a 11 anos
diagnosticados com anemia falciforme e comparar os resultados com o desempenho
de criancas sem a doenca. As criancas vao realizar algumas atividades elaboradas
para avaliar as funcdes envolvidas no estudo. Sendo assim, elas deverao realizar em
até dois encontros com duracdo média de 30 minutos cada um. Sera solicitado que o
estudante realize atividades avaliativas voltadas para habilidades como a memoria e
visdo de cores. Os responsaveis legais deverao responder um gquestionario sobre
informacgdes sociais. Todas as avaliacdes serdo realizadas dentro da escola nos
intervalos das aulas.

RISCOS diretos para o responséavel e para os voluntarios serdo minimos, visto que a
pesquisa sera feita com a aplicacéo de questionario e atividades manuais, sem uso
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de procedimentos invasivos e/ou utilizacdo de medicamentos. Essas atividades
podem provocar cansaco e/ou frustracéo pelas tarefas a serem realizadas. Para evitar
essas situacgdes, poderemos realizar breves pausas entre as avaliagdes.
BENEFICIOS diretos e indiretos para os voluntarios: Todos os participantes da
pesquisareceberdo um sumario do que foi avaliado e os resultados encontrados, que
podem auxiliaro (s) responséavel (eis) legal (is) nas orientacdes, caso necessario, para
consultas na rede publica, com profissionais das areas de neurologia e /ou
oftalmologia. Este estudo podera evidenciar os efeitos da AF no desenvolvimento
neuropsicolégico infantil, bem como contribuir na elaboracdo de estratégias que
melhorem a qualidade de vida dessa populacédo e seus familiares.

As informacdes desta pesquisa serdo confidenciais e serdo divulgadas apenas
em eventos ou publicacdes cientificas, sem a identificacdo dos voluntarios, a ndo ser
entre os responsaveis pelo estudo, sendo assegurado o sigilo sobre a participacéo
do/a voluntério (a). Os dados coletados nesta pesquisa (Questionario e resultados dos
testes aplicados) ficardo armazenados em pastas de arquivo pessoal, sob a
responsabilidade da pesquisadora Prof2 Dr2 Sintria Labres Lautert, no endereco: Av.
da Arquitetura, Centro de Filosofia e Ciéncias Humanas (CFCH), s/n, Nucleo de
Pesquisa em Psicologia da Educacdo Matematica, 8° andar, CEP: 50740-550, na
cidade de Recife, Pernambuco, pelo periodo de no minimo 5 anos.

O (a) senhor (a) ndo pagara nada e nem recebera nenhum pagamento sendo
a participacdo nesta pesquisaintegralmente voluntaria. Ficam, porém, garantidas no
caso do participante sentir qualquerincémodo decorrente do estudo, as orientacfes
necessarias para cadastro de acompanhamento psicolégico gratuito no Servigco de
Psicologia Aplicada (SPA) da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE).

Em caso de duvidas relacionadas aos aspectos éticos deste estudo, vocé
podera consultar o Comité de Etica em Pesquisa Envolvendo Seres Humanos da
UFPE no endereco: Avenida da Engenharia s/n — Prédio do CCS - 1° Andar, sala
4 - Cidade Universitaria, Recife-PE, CEP:50740-600, Tel.: (81) 2126.8588 — e-mail:
cepccs@ufpe.br.

Assinatura da pesquisadora
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CONSENTIMENTO DO RESPONSAVEL PARA A PARTICIPACAO DO/A
VOLUNTARIO

Eu, , CPF ,

abaixo-assinado, responséavel por ,autorizo a

sua participacao no estudo Avaliacao e intervencao cognitiva em estudantes com
Anemia Falciforme, como voluntario(a). Fuidevidamente informado (a) e esclarecido
(@) pelo (a) pesquisador (a) sobre a pesquisa, os procedimentos nela envolvidos,
assim como os possiveis riscos e beneficios decorrentes da participacéo dele (a). Foi-
me garantido que posso retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, sem que
isto leve a qualquer penalidade (ou interrupcdo de seu acompanhamento/

assisténcia/tratamento) para mim ou para o (a) menor em questao.

Local e data
Assinatura do (da) responsavel:

Impresséo
Digital
(opeional)

Presenciamos a solicitacdo de consentimento, esclarecimentos sobre a
pesquisa e aceite do sujeito em participar. 02 testemunhas (ndo ligadas a equipe
de pesquisadores):

Nome: Nome:

Assinatura: Assinatura:
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ANEXO E - TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO - UFPE
CENTRO DE FILOSOFIA E CIENCIAS HUMANAS - CFCH

TERMO DE ASSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO - TALE
(PARA MENORES DE 18 ANOS)

Convidamos vocé , apoés autorizacdo dos seus pais

[oudos responsaveis legais] para participar como voluntario (a) da pesquisa: Avaliagdo e intervencao
cognitiva em estudantes com anemia falciforme. Esta pesquisa é de responsabilidade da
pesquisadora Janaina Gaia Ribeiro Dias, que reside na Rua Dona Maria Lacerda, 166, Varzea, Recife
— PE, CEP 50741-010 e atende ao contato via e-mail a partir do endereco eletrbnico
janainagrd.psi@gmail.com. Esta pesquisa estd sob a orientacdo da Professora Dra. Sintria Lautert, e-
mail para contato sintrialautert@gmail.com e co-orientagdo da Professora Dra. Renata Toscano, e-mail
para contato rm_toscano@yahoo.com.br. Vocé serd esclarecido (a) sobre qualquer duvida com o
responsavel por esta pesquisa. Apenas quando todos os esclarecimentos forem dados evocé concorde
com a realizagcdo do estudo, pedimos que rubrique as folhas e assine ao final deste documento,
gue esta em duas vias. Uma via deste termo lhe sera entregue para que seus pais ou responsavel
possam guarda-la e a outra ficard com o pesquisador responsavel. Vocé estara livre para decidir
participar ou recusar em qualquer momento. Caso ndo aceite participar, ndo havera nenhum problema,
desistir & um direito seu. Para participar deste estudo, um responséavel por vocé devera autorizar e
assinar um Termo de Consentimento, podendo retirar esse consentimento ou interromper a sua

participacdo em qualquer fase da pesquisa, sem nenhum prejuizo.

INFORMAGCOES SOBRE A PESQUISA

Descricdo da pesquisa: o objetivo geral deste estudo é avaliar capacidades cognitivas e habilidades
aritméticas de estudantes do Ensino Fundamental entre 6 a 11 anos diaghosticados com anemia
falciforme. Para alcancar este objetivo serdo realizadas duas etapas. A Etapa 1 terd dois momentos,
sendo iniciada pela selecdo dos participantes, sendo excluidos somente aqueles que apresentarem
alteragcdo visual e comprometimento intelectual. No segundo momento desta etapa sera solicitada a
realizacdo de atividades, para avaliar as fungdes envolvidas no estudo, tais como memoria e visdo de
cores. Quanto aos pais/responsaveis responderdo um questionario sobre informag8es sociais. Na
Etapa 2 serdo examinadas as habilidades aritméticas, com atividades padronizadas, para identificar
quais dificuldades sé&o apresentadas porestudantes com e sem anemia falciforme e verificar se existem
diferencas quanto as capacidades cognitivas e habilidades aritméticas entre os grupos avaliados. Os
participantes deverdo realizar em até dois encontros, com duragdo média de 30 minutos cada etapa no
préprio hospital ou escola, conforme o grupo avaliado.

Para arealizacdo dessa pesquisa serdo utilizados 0s seguintes instrumentos:
Para o primeiro momento da Etapa 1 (selecdo dos participantes) serdo utilizados: Optotipo Letra"E" de
Rasquin (vis@o), Teste de Ishihara (visdo de cores) e CPM RAVEN - Matrizes Progressivas Coloridas

de Raven (inteligéncia geral). No segundo momento desta etapa serdo aplicados: (i) Tarefa N-Back
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Visual (mem@ria); (ii) Teste Figuras Complexas de Rey (mem@ria); (iii) Farnsworth Lanthony Combined
D-15 Test (viséo de cores); (iv) Teste dos Nove Pinos — Nine Hole Peg Test (motricidade fina) e (v) FDT
— Teste dos Cinco Digitos (fun¢8es executivas). Quanto a Etapa 2 terd a utilizagéo de: (i) Caderno de

Atividades Aritméticas (aritmética)

Esclarecimento do periodo de participagcdo da criangca na pesquisa, local, inicio, término e
numero de visitas para apesquisa: para os alunos sem anemia falciforme, aparticipagéo na pesquisa
sera na prépria escola e em horéario de aula. Quanto aos alunos diagnosticados com anemia falciforme,
a participacado ocorrera no HEMOPE. Sobre os encontros para realizar as atividades propostas serédo

realizadas em até 2 momentos, em dias diferentes e com duracdo média de 30 minutos cada encontro.

Riscos diretos: o material utilizado sera apenas para este estudo e ndo oferece riscos para a
integridade fisica e/ou psiquica do participante. O estudante podera apresentar um aumento na
ansiedade normal por estar sendo avaliado. Este risco sera menor na medida em que a pesquisadora

apresente todos 0s materiais e estabeleca uma relagdo de confianca.

Beneficios diretos e indiretos: Destaca-se o beneficio direto para a ciéncia, em especial para a area
da psicologia cognitiva, ao ampliar o conhecimento disponivel sobre habilidades aritméticas em
estudantes com anemia falciforme. H& o interesse de contribuir para uma melhor compreensdo da
problemética referente ao desempenho matemético escolar. Quanto a contribuicdo social, destacamos

gue o estudo podera ajudar criangas com dificuldades de aprendizagem matemética.

As informacgdes desta pesquisa serdo divulgadas apenas em eventos ou publicacdes cientificas, sem
identificar o nome dos voluntarios, a ndo ser entre 0s responsaveis pelo estudo, sendo mantido o sigilo
sobre a sua participacdo. Os dados coletados nesta pesquisa, que serdo os resultados dos
instrumentos aplicados, ficardo guardados em computador pessoal, sob a responsabilidade da
pesquisadora, no endere¢co acima informado, pelo periodo deno minimo 5 anos. Nem vocé e nem seus
pais [ou responsaveis legais] pagardo nada para vocé participar desta pesquisa, também nao receberao

nenhum pagamento para a sua participagéo, pois é voluntaria.

Em caso de duvidas relacionadas aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera consultar o Comité
de Etica em Pesquisa Envolvendo Seres Humanos da UFPE no endereco: Avenida da Engenharia
s/n — Prédio do CCS - 1° Andar, sala 4 - Cidade Universitéaria, Recife-PE, CEP: 50740-600, Tel.:
(81) 2126.8588 — email: cepccs@ufpe.br).

Responsavel pelo Projeto:

Janaina Gaia Ribeiro Dias
Doutoranda em Psicologia Cognitiva
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ASSENTIMENTO DO (A) MENOR DE IDADE EM PARTICIPAR COMO VOLUNTARIO (A)

Eu,

portador () do documento de Identidade (se ja tiver documento), abaixo

assinado, concordo em participar do estudo Avaliacdo e intervencdo cognitiva em estudantes com
anemia falciforme como voluntario (a). Fui informado (a) e esclarecido (a) pela pesquisadora sobre a
pesquisa, o0 que vai ser feito, assim como 0s possiveis riscos e beneficios que podem acontecer com a
minha participacéo. Foi-me garantido que posso desistir de participar a qualquer momento, sem que eu

ou meus pais/responsaveis precisemos pagar nada.

Recife, / /

Assinatura do (a) menor:

Presenciamos a solicitacdo de consentimento, esclarecimentos sobre a pesquisa e aceite do

voluntério em participar.

Testemunha 1:

Nome:

Assinatura:

Testemunha 2:

Nome:

Assinatura:
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ANEXO F - TCLE ENTREVISTA COM PROFISSIONAL

UNIVERSIDADE FEDERAL DE PERNAMBUCO - UFPE
CENTRO DE FILOSOFIA E CIENCIAS HUMANAS - CFCH
PROGRAMA DE POS-GRADUACAO EM PSICOLOGIA COGNITIVA - CURSO DE
DOUTORADO

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO (TCLE) - ENTREVISTA

Solicitamos a sua autorizacdo para participar como entrevistada voluntaria da
pesquisa Avaliacdo e intervencdo cognitiva em estudantes com Anemia
Falciforme. Esta pesquisa estd vinculada ao Programa de POs-graduacdo em
Psicologia Cognitiva-UFPE e € da responsabilidade da pesquisadora Janaina Gaia
Ribeiro Dias, doutoranda vinculada Nucleo de Pesquisa em Psicologia da Educacao
Matematica (NUPPEM-UFPE) e ao Laboratério de Neurociéncias (LNeC-UFPE)
localizados no Centro de Filosofiae Ciéncias Humanas (CFCH), Av. da Arquitetura,
s/n, CEP: 50740-550, na cidade de Recife, Pernambuco. E-mail para contato do
pesquisador responsavel: janainagrd.psi@gmail.com. A pesquisa esta sob orientacdo
da Prof2 Dr2 Sintria Labres Lautert, e-mail: sintrialautert@gmail.com e coorientacao
da Prof2 Dr® Renata M2 Toscano B. L. Nogueira, e-mail: rm_toscano@yahoo.com.br.
A senhorandopagard nadae nemreceberd nenhumpagamento sendoa participacao
nesta pesquisa integralmente voluntaria.

Em caso de davidas relacionadas aos aspectos éticos deste estudo, vocé podera
consultar o Comité de Etica em Pesquisa Envolvendo Seres Humanos da UFPE no
endereco: Avenida daEngenharia s/n — Prédio do CCS - 1° Andar, sala 4 - Cidade
Universitaria, Recife-PE, CEP: 50740-600, Tel.: (81) 2126.8588 - e-mail:
cepccs@ufpe.br.

Assinatura da pesquisadora
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CONSENTIMENTO DA PROFISSIONAL ENTREVISTADA PARA A
PARTICIPACAO DA PESQUISA

Eu, ,CPF , abaixo
assinado, Médica Neurologista da Fundacdo de Hematologia e Hemoterapia de
Pernambuco (HEMOPE), declaro minha participacdo como voluntaria para esta
pesquisa de Doutorado. Declaro também ter sido informada e esclarecida pela
pesquisadora Janaina Gaia Ribeiro Dias, que a entrevista sera publicada na Tese,
com finalidade exclusiva para compor os dados da pesquisa. Foi-me garantido que
pOsso retirar 0 meu consentimento a qualquer momento, sem que isto leve a qualquer
penalidade para mim.

Os dados coletados ficardo armazenados em pastas de arquivo pessoal, sob a
responsabilidade da pesquisadora Prof2 Dr2 Sintria Labres Lautert, no endereco: Av.
da Arquitetura, Centro de Filosofia e Ciéncias Humanas (CFCH), s/n, Nucleo de
Pesquisa em Psicologia da Educagédo Matematica, 8° andar, CEP: 50740-550, na
cidade de Recife, Pernambuco, pelo periodo de no minimo 5 anos.

Local e data: Recife, de outubro de 2021.

Assinatura da profissional entrevistada:
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ANEXO G - PROTOCOLO DE SEGUIMENTO DE CRIANCAS PORTADORAS DE
DOENCA FALCIFORME
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