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INTRODUGAO

Este capitulo trata da Sindrome de Williams-Beuren (doravante SW),
apresentando sua caracterizagao do ponto de vista genético, com-
portamental e linguistico e focalizando, particularmente, o compro-
metimento visuoespacial, caracteristico dessa populagao. Discu-
timos em que medida esse comprometimento especifico interfere
em atividades vinculadas ao uso do espago especificamente, mas
também pode comprometer indiretamente outras areas de atuagao,
como o proprio desenvolvimento da linguagem. Busca-se entender a
especificidade da SW ao estabelecer uma relagao entre as alteracoes
da neuroanatomia e funcionamento cerebral na sindrome e o perfil
cognitivo desses individuos, além de ressaltar a importancia desse
entendimento para a criacao de estratégias mais adequadas para o
desenvolvimento e aprendizado satisfatorios dessa populacao.

O capitulo se organiza da seguinte forma: na proxima segao
uma possivel caracterizagao genética e comportamental da SW é
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apresentada. Em seguida, o perfil dessa populagao ¢ relacionado ao
desenvolvimento e funcionamento neuronal, buscando-se discutir
em que medida caracteristicas especificas desses individuos rela-
cionam-se com achados da neurociéncia cognitiva. A segdo final
encerra o capitulo, considerando como esses achados discutidos
podem auxiliar para o desenvolvimento de estratégias pedagogicas
mais adequadas para esses individuos.

CARACTERIZAGAO DA SINDROME DE WILLIAMS

A SW caracteriza-se a partir de uma desordem genética rara que
acomete uma regiao especifica do cromossomo 7. Os impactos ge-
rados pelo apagamento dos genes resultam em um perfil clinico
bastante especifico que retine, além de cardiopatias, caracteris-
ticas fisicas pouco usuais. Aspectos ligados ao desenvolvimento
global também estdo afetados e os individuos apresentam atra-
so de desenvolvimento que varia entre leve e moderado, sem que
haja, no entanto, um consenso entre os pesquisadores da area so-
bre quais dominios cognitivos estariam preservados ou compro-
metidos na sindrome.

Os primeiros relatos clinicos relacionados a SW surgem da
descricao de uma cardiopatia especifica, denominada estenose
supravalvar aértica!, Fanconi, em 1951, e Sissman et al., em 1959,
relataram individuos que apresentavam a cardiopatia associada a

1 A estenose supravalvar adrtica consiste em uma ma formacdo cardiaca mais
comumente encontrada em pacientes com a SW que dificulta a saida do fluxo
sanguineo do coragdo em ponto posterior a valvula aértica. Na SW, ela é causada
pela perda da elastina, relacionada ao apagamento do gene ELN, ocasionando
uma desorganizagao local do tecido elastico com actimulo de colageno e células
musculares lisas. (LONG et. al., 2013; KITCHINER, D. et al., 1994; LIU, C. W. et al., 1997).
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hipercalcemia idiopatica? além de um déficit de desenvolvimento
importante. No entanto, somente no inicio da década de 60, a Sin-
drome de Williams-Beuren, que leva esse nome por conta dos tra-
balhos de Williams et al. (1961), Beuren et al. (1962) e Garcia et al.
(1964), teve sua apresentacao clinica caracterizada a partir de um
perfil clinico que englobava, além de cardiopatias e a hipercalcemia
idiopatica, baixa estatura, personalidade amigavel, dismorfias fa-
ciais, anomalias dentarias e atraso de desenvolvimento que variava
entre leve e moderado.

A delegio cromossomica responsavel pelo perfil clinico da SW é
rara e apresenta frequéncia estimada entre 1:7500 e 1:25000 dos nas-
cidos vivos (HENNEKAM et al., 2010; UDWIN, 1990). Esse tipo de apa-
gamento nao ¢ revelado, no entanto, no teste genético de cariotipo
convencional, realizado comumente com o objetivo de indicar se ha
alguma falha na representacao dos cromossomos presentes nas célu-
las, sendo necessaria uma investigacao mais especifica, como a reali-
zada em testes como o FISH (Hibridizacao Fluorescente in situ)® e o
Array-CGH*, sendo o tltimo o mais usual para diagnosticos realizados
nos dias de hoje. Apenas a partir da correlagao entre o perfil apresen-
tado pelos individuos com SW, a ocorréncia da cardiopatia e o apaga-
mento genético foi possivel chegar a causa da sindrome em 1993.

A desordem genética que compromete uma regiao especifica
do cromossomo 7 (7q11.23) envolve pelo menos 27 genes que reve-

2 Ahipercalcemia idiopatica se define como um nivel elevado de célcio no sangue
de causa desconhecida que pode causar fraqueza, fadiga, vomitos, dor muscular,
entre outros (GARBIM et al., 2017).

3 Outros exemplos de testes genéticos utilizados no diagnéstico da SW sao:
a hibridagdo somatica, Reacdo em Cadeia da Polimerase (PCR), Oligonucleotide
isothermal high resolution DNA tiling microarray.

4 Enquanto o FISH, definido previamente com padrao ouro para diagndstico em
SW, consiste em identificar uma regiao especifica do DNA, o Array-CGH ¢é capaz de
também medir a quantidade da perda de material genético.
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lam muito sobre a caracterizagao da sindrome. Cabe salientar que
a regido acometida se encontra em uma parte do cromossomo
cercada por sequéncias de DNA® repetitivo, capaz de promover
erros durante sua replicacao. Essa instabilidade pode ser causa-
dora de duplicacdes® ou delecdes nessa regido. A delecao de genes
caracteriza a SW, enquanto a duplicagdo de genes da mesma area
caracteriza uma sindrome ainda pouco explorada, a sindrome da
duplicagao do cromossomo 7, comumente associada a um perfil
mais semelhante ao do Transtorno do Espectro Autista (TEA) (SO-
MERVILLE et al., 2005; BERG et al., 2007; TORNIERO et al., 2007,
VAN DER AA et al., 2009; VELLEMAN; MERVIS, 2011; MORRIS et
al., 2015).

O estudo sobre os genes impactados na sindrome revela que
as caracteristicas proprias de cada individuo estdao, muitas vezes,
relacionadas as especificidades do apagamento cromossoémico,
podendo variar de individuo para individuo. Um dos genes ge-
ralmente afetado é o ELN, relacionado a producao de elastina no
corpo e associado ao perfil facial dismorfico apresentado na sin-
drome - como os labios espessos - e até mesmo ao perfil clinico,
no que diz respeito a alteragdes de tecidos que podem ocasionar
problemas cardiacos, por exemplo. Ja o apagamento do LINKI, co-
mumente relacionado ao desempenho de habilidades visuoespa-
ciais, pode resultar em impactos diretos e indiretos, como impac-
tos indiretos na linguagem, comprometendo o desempenho em
tarefas que envolvam essas habilidades, o que pode levar a conclu-
soes equivocadas em relagao a preservacgao de habilidades linguis-
ticas (BELLUGI et al., 2000; PHILLIPS et al., 2004; OLIVEIRA, 2016).

5 Asigla corresponde ao acido desoxirribonucleico, do inglés deosyribonucleic acid.

6 Enquanto a replicagao de DNA faz uma copia exata do DNA, uma duplicacao
de gene envolve a repetigao (uma ou mais vezes) de uma parte da gene, levando a
mutagoes.
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Do ponto de vista comportamental, os individuos com SW sao
usualmente caracterizados por uma personalidade amigavel e co-
municativa, relacionada muitas vezes ao que alguns autores deno-
minam de hipersociabilidade (JONES et al., 2000; MERVIS; KLEIN-
-TASMAN, 2000). Assim, individuos com SW normalmente sdo
excelentes puxadores de assunto, gostam de conhecer pessoas no-
vas e, principalmente, de conversar com essas pessoas. Esse perfil
eloquente, no entanto, acarreta algumas preocupacdes no que diz
respeito a vulnerabilidade dessa populagao, uma vez que esses indi-
viduos muitas vezes parecem desconhecer os perigos relacionados
a conversa com estranhos, uma vez que para eles “todos no mundo
sao meus amigos” (DOYLE et al., 2004). Além disso, apesar de um
perfil comportamental comumente relacionado a uma personali-
dade hipersocial, ha relatos de individuos com SW que apresen-
tam transtornos psiquiatricos diversos, como ansiedade (DYKENS,
2003) e fobia especifica (LEYFER et al., 2006).

Por conta disso, a SW muitas vezes é descrita a partir de um
perfil cognitivo Gnico, de “picos e vales”, uma vez que ao mesmo
tempo em que se apresentam dificuldades para o desenvolvimento
de algumas habilidades - como € o caso das tarefas que envolvem o
dominio visuoespacial - ha facilidade na execugao de outras ativi-
dades, como comunicagao e linguagem. Nesse sentido, a avaliagao
da fungao cognitiva realizada em individuos com SW por vezes re-
vela resultados divergentes. Nunes (2010) descreve em seu estudo
um desempenho inferior dos participantes com SW em instrumen-
tos de avaliacao neuropsicologica quando esses incluem demandas
cognitivas visuoespaciais. A autora relata ainda tragos comporta-
mentais divergentes do comportamento hipersocial, caracteristico
da sindrome, como os relacionados ao diagnoéstico do TEA.

As habilidades musicais também sao destaque na SW (DON,
SCHELLENBERG; ROURKE, 1999). Esse tipo de apresentacao pare-
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ce ser reflexo da hipersensibilidade a ruidos agudos e capacidade
de distincao de tons musicais observada na sindrome (MARTENS
et al., 2010). Hickok et al. (1995) descrevem em seu estudo a grande
incidéncia de individuos com SW com apresentacao neuroanatomi-
ca equivalente a pessoas com o que chamamos de ouvido absoluto,
capacidade de identificar e recriar uma nota musical nunca ouvida
anteriormente. Apesar disso, como reflexo do comprometimento
visuoespacial na sindrome, esses individuos apresentam dificulda-
de para a leitura e escrita de partituras musicais.

A linguagem na SW também ¢ foco de estudo e de opinides
muitas vezes divergentes. Ainda hoje nao ha um consenso acerca
da preservagao ou nao das habilidades linguisticas na sindrome, di-
vidindo os autores da area entre os que acreditam que o dominio
linguistico esta comprometido (CAPIRCI; SABBADINI; VOLTERRA,
1996; KARMILOFF-SMITH et al., 1997; THOMAS et al., 2001; VOL-
TERRA et al., 1996; KARMILOFF-SMITH, 2015) e aqueles que afir-
mam que o dominio linguistico esta preservado (BELLUGI et al.,
1990, 1992, 1994; REILLY; KLIMA; BELLUGI, 1990; TEMPLE; CLAH-
SEN, 2002; CASHON, C.H et al., 2016). No entanto, encontra-se uma
facilidade por esses individuos na construgao de dialogos, elabora-
¢ao de historias e discursos em publico que se apresentam com al-
gumas caracteristicas idiossincraticas: um vocabulario rebuscado,
mas uso de estruturas mais simples; interesse na troca linguistica,
mas perseveracao em tépicos que nem sempre sao os centrais na
interacdo que esta se desenrolando. De qualquer modo, sua faci-
lidade para tarefas linguisticas é contemplada muitas vezes no seu
perfil e caracterizagao diagnostica.

E importante salientar que o desenvolvimento da linguagem é
quase sempre atrasado para criancas com SW (MERVIS et al., 2003).
No entanto, de maneira geral, costuma-se apresentar, dentre as
pesquisas na area realizadas com adolescentes e adultos que o vo-
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cabulario concreto, as habilidades fonologicas, assim como habili-
dades sintaticas mostram-se preservados. Ja a linguagem relacional
(ex. expressoes que utilizam operadores 16gicos ou de comparagao)
e a pragmatica estdo listadas, em sua maioria, como dificuldades
claras para a sindrome.

Embora as habilidades gramaticais sejam consideradas
como estando acima do esperado em criancas com SW, tendo
em vista os grandes comprometimentos cognitivos observados
nesses individuos (BELLUGI et al., 1988), ha autores que trazem
resultados sugerindo certa dificuldade com construcgdes gra-
maticais complexas, com estratégias de esquiva para seu uso
(como, por exemplo, preferéncia de uso de relativas de sujeito
com adaptacoes do verbo usado em vez de relativas de objeto, ou
seja, substituindo estruturas mais complexas por estruturas re-
lativamente menos complexas) (KARMILOFF-SMITH et al., 1997;
ZUKOWSKI, 2001). Adicionalmente, tem-se chamado a atengao
para as possiveis relagdes entre os diferentes dominios cogniti-
vos que possam estar envolvidos na expressao linguistica, como
€ o caso da memoria de trabalho verbal (MERVIS; JOHN, 2010)
e do dominio cognitivo visuoespacial, ja citado (PHILLIPS et al.,
2004; OLIVEIRA, 2016), que podem impactar o desempenho gra-
matical desses individuos.

Bellugi et al. (1988), por exemplo, comparam o desempenho de
individuos com SW a um grupo também marcado por um compro-
metimento cognitivo importante, a Sindrome de Down (doravante
SD). O que os autores observam é um resultado superior do grupo
com SW nas atividades linguisticas, a partir da aplicacao do teste
linguistico elaborado por Bishop (1983), utilizado para avaliacao da
compreensao linguistica, o TROG (Test of Reception for Grammar
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[Teste de Gramatica Receptiva])’. Seu desempenho é, no entanto,
ainda inferior ao do grupo com desenvolvimento tipico.

No entanto, os resultados do TROG precisam ser vistos com
cautela. Zukowski (2001) observa particularmente a producao de
sentencas relativas de sujeito e de objeto (ex. escolho o ledo que
empurrou o tigre; escolho o leao que o tigre empurrou), uma das
construgdes mais complexas das linguas naturais. A autora afirma
que individuos com SW que apresentaram dificuldade na avaliagao
linguistica, no TROG, foram capazes de produzir sentencas rela-
tivas gramaticalmente bem formadas, mesmo que em quantidade
menor do que o numero de produgdes do grupo com desenvolvi-
mento tipico.

Nessa mesma direcao, ha uma série de estudos que vem con-
templando a hipdtese de que o dominio da linguagem na SW esteja
preservado e alguns desempenhos julgados insatisfatérios cons-
tituem uma interferéncia indireta de outros dominios cognitivos
comprometidos, durante o processamento linguistico. Phillips et al.
(2004) observam em seu estudo o desempenho de individuos com
SW no TROG e verificam uma peculiaridade quanto as sentencas
em que o grupo encontrava mais dificuldades: sentengas com com-
ponentes visuoespaciais (ex. mostre o livro que o menino colocou
em cima do caderno). A partir dessa observacgao, os autores elabo-
ram um novo teste, o TRUST (Test for Receptive Understanding of
Spatial Terms [Teste para compreensao de termos espaciais]), em
que custos advindos de outros dominios sao considerados e, por
isso, observa-se separadamente a compreensao de sentengas com

7 Trata-se de um teste de compreensao de contrastes gramaticais, amplamente
utilizado para a lingua inglesa. Foi normatizado a partir de uma ampla testagem com
792 criangas de 4 a 16 anos de idade e 70 adultos de dez regioes distintas do Reino
Unido. A versao mais atual, o TROG-2 (BISHOP, 2003), é constituido por 80 frases,
divididas em 20 blocos (quatro frases por bloco), em que se analisam 20 categorias
gramaticais distintas.
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ou sem componentes visuoespaciais. Os dados encontrados a partir
da aplicacao do segundo instrumento avaliativo corroboram a hi-
potese de que a presencga de componentes visuoespaciais adiciona
custo a tarefa linguistica na SW.

Oliveira (2016), com base no estudo de Phillips et al. (2004),
encontra resultados semelhantes a partir de estudos de caso com
individuos com SW, falantes de PB. O desempenho desses partici-
pantes € inferior em tarefas linguisticas com demandas de compo-
nentes visuoespaciais. Adicionalmente, seu desempenho em tarefas
de compreensao linguistica foi plenamente satisfatério quando ava-
liadas estruturas complexas da lingua, por meio do MABILIN (M6-
dulos de Avaliagdo de Habilidades Linguisticas), desenvolvido no
LAPAL - Laboratério de Processamento e Aquisicao da Linguagem
da PUC-Rio e comumente utilizado na identificacao de individuos
com TDL (Transtorno de desenvolvimento da Linguagem) (CORREA,
2000; 2012). A avaliacao contempla as denominadas sentencas de
alto custo computacional, como uma relativa encaixada de objeto
(ex. O leao que o urso molhou pulou a pedra)®.

Esse tipo de estudo traz a tona evidéncias sobre as possiveis
interferéncias no desempenho de individuos com SW em tarefas
linguisticas sintaticas e, paralelamente, abre espaco para a discus-
sao sobre em que medida ha um comprometimento desse dominio

8 As sentencas incluidas no MABILIN sao: ativas (A menina calcou o chinelo);
passivas com papéis tematicos reversiveis e irreversiveis (O menino foi pintado pelo
palhaco; O carrinho foi puxado pelo menino); interrogativas QU e QU+N de sujeito
e de objeto (Quem molhou o urso?; Quem o urso molhou?; Que leao molhou o urso;
Que ledo o urso molhou?); sentencas relativas ramificadas a direita de sujeito e de
objeto (Mostra o leao que molhou o urso: Mostra o leao que o urso molhou.); relativas
encaixadas de sujeito com o verbo da principal transitivo (O leao que molhou o urso
pulou a pedra); relativas encaixadas de objeto com verbo transitivo (O leao que o urso
molhou pulou a pedra); relativas encaixadas de sujeito com verbo intransitivo (O leao
que molhou o urso dormiu) e relativas encaixada de objeto com verbo intransitivo (O
ledo que o urso molhou dormiu).
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na sindrome. Por outro lado, parece ser um consenso de que ha
dificuldades mais salientes no dominio da pragmatica, entendida,
amplamente, como a adequacao da linguagem ao contexto comuni-
cativo/situacional (LAWS; BISHOP, 2004; GONCALVEZ et al., 2004;
REILLY et al., 2004; TARLING; PERKINS; STOJANOVIK, 2006).

Rossi et al. (2007) avaliaram 12 individuos com SW, com idade
cronolégica entre 6 anos e 6 meses a 23 anos e 6 meses e idade
mental entre 4 anos e 7 meses e 14 anos e 2 meses comparados a um
grupo de outros 12 participantes sem a sindrome e com idade men-
tal pareada, em situagao de conversacao. Observaram-se compor-
tamentos verbais e nao-verbais, de natureza pragmatica, tais como
numero de turnos por minuto, enunciados por turno, Extensao Mé-
dia de Enunciados, frequéncia e tipologia de disfluéncias da fala e
classificagcao quanto ao tipo de pausas plenas do discurso. Segundo
os pesquisadores, os individuos do grupo com SW fizeram uso de
“estratégias comunicativas, na tentativa de preencherem o espa-
¢o comunicativo, como o uso de clichés, efeitos sonoros, recursos
entonacionais e as pausas plenas que mostraram ser favoraveis do
ponto de vista socio-comunicativo” (ROSSI et al., 2007, p. 1). Por ou-
tro lado, foram verificados também comportamentos verbais ecola-
licos (repeticao da fala do interlocutor) e perseverativos (resisténcia
a mudanca de tépico), os quais podem prejudicar o desempenho
comunicativo desses individuos.

Na préxima secao apresentamos uma caracterizacao neuroana-
tomica e funcional do cérebro na SW e estudos que parecem corro-
borar a dificuldade vinculada a tarefas que envolvam processamento
visuoespacial, assim como seu impacto para a escrita e leitura.
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NEUROANATOMIA E FUNCIONAMENTO CEREBRAL NA SW

A investigacao sobre alteragoes da neuroanatomia e funcionamento
cerebral em decorréncia das delegoes genéticas especificas tem um
poder explicativo consideravel sobre o perfil cognitivo de “picos e
vales” de individuos com SW. As alteracoes na estrutura cerebral que
marcam a neuroanatomia dessa sindrome sao restritas a determina-
das areas corticais, e parecem afetar o funcionamento cerebral de
modos especificos e nao de forma global. Outro aspecto importante
¢ que medidas neurofisiologicas funcionais, provenientes de estudos
com Imagem de Ressonancia Magnética funcional (IRMf) e Eletroen-
cefalografia (EEG)?, tém mostrado que mecanismos cerebrais atipi-
cos conseguem gerar comportamentos que aparentam ser tipicos
(MILLS et al., 2000; FISHMAN et al., 2011), evidenciando uma necessi-
dade de complementar dados comportamentais com neurofisiologi-
cos a fim de se entender a complexidade do quadro, de forma plena.

Nas dltimas duas décadas, o avango de tecnologias de neuroi-
magem e de novos métodos de analise de dados tem permitido es-
tudos mais detalhados sobre a neuroanatomia na SW. Medidas mais
recorrentes sdao: volume de estruturas cerebrais subcorticais (ex. a
amigdala, o hipocampo, etc.), a profundidade de sulcos corticais',

9 Almagem por Ressonadncia Magnética (IRM) é feita por uma técnica ndo invasiva,
que permite visualizar a anatomia cerebral. Ja a IRM funcional é um outro tipo de
exame que permite visualizar a intensidade e distribuicao da ativacao neuronal
relativa a uma tarefa cognitiva, por exemplo. A Eletroencefalografia (EEG) coleta
pequenas modulagoes elétricas no couro cabeludo em decorréncia de atividade
sinaptica de populagdes neuronais. Desse modo, podem ser analisados padroes
tipicos ou atipicos de ondas cerebrais no EEG continuo, ou podem ser comparadas
respostas neurofisiologicas associadas a eventos especificos, como os de eventos
especificos (ex. ver rostos vs. ver casas) a fim de caracterizar, principalmente, o curso
temporal de respostas neuronais envolvidos nos processos cognitivos.

10 O cortex cerebral € a parte mais superficial do cérebro. Ele tem cerca de 2
a 5 mm de espessura e cobre o encéfalo em forma de dobras, das quais as partes
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a densidade de substancia cinzenta, o padrao de formagao das do-
bras corticais, entre outros. Por exemplo, alteracdes no volume,
densidade de substancia cinzenta e formagao irregular de giros sao
encontradas consistentemente no cortex parietal e no sulco intra-
parietal em individuos com SW. Considerando a associagao entre o
cortex parietal e sua fungao no processamento visuoespacial, es-
ses achados estdo em plena consonancia com o déficit talvez mais
marcante da sindrome (MEYER-LINDENBERG et al., 2004; MEYER-
-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006; FAN et al., 2017, ver Fig. 1).

Diferente das medidas estruturais anatomicas, a técnica de
IRMf monitora a ativacao cerebral, geralmente, enquanto os par-
ticipantes estao engajados em uma tarefa cognitiva. Um exemplo
desse tipo de exame em individuos com SW mostrou uma bai-
xa conectividade entre a amigdala e o cortex orbital pré-frontal.
E essa conectividade que est4 associada a aprendizagem de com-
portamentos sociais adaptativos!! por associacdo a significado
emocional, principalmente a pistas de ameaca (HAAS; REISS, 2012;
JARVINEN; KORENBERG; BELLUGI, 2013; FAN et al., 2017; ver Fig. 2).

bojudas sao chamadas de giros, e as fissuras entre essas dobras, de sulcos. O cortex
pode ser dividido nos lobos frontal, temporal, parietal e occipital, que se apresentam
espelhados em ambos os hemisférios. Algumas estruturas anatomicas importantes
sdao encontradas na parte interior do cortex, como a amigdala e o hipocampo, que
estao localizados subcorticalmente, no lobo temporal, outras (como o hipotalamo) se
encontram em outra parte do cérebro chamada de diencéfalo. A substancia cinzenta,
que também pode ser vista na superficie cortical € composta na maior parte por
nucleos neuronais e células gliais, enquanto na substancia branca encontram-se os
axonios (‘cauda$ ) desses mesmos neurdnios.

1 Comportamentos adaptativos podem ser entendidos como aqueles
comportamentos e habilidades praticos que permitem que um individuo consiga
alcangar um certo nivel de funcionamento independente na sociedade, incluindo
atividades do dia-a-dia. O desenvolvimento desses comportamentos envolve
construtos sociais, valores pessoais, e expectativas de outros, aspectos que se
espera modifiquem-se ao longo do desenvolvimento sob aprendizagem mediada por
cognicao social e avaliacdo emocional, entre outras coisas (MORRIS, 2010).
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Assim, a vivéncia de emogdes e seu processamento, como o medo,
por exemplo, deve impedir certos comportamentos, enquanto emo-
¢Oes positivas podem reforcar outros. O mecanismo, principalmen-
te aquele envolvido na percepgao de possiveis ameacas, nao parece
funcionar bem em individuos com SW, levando, por exemplo, a uma
tendéncia excessiva de aproximacao social com estranhos.

Nesse sentido, medidas neurofisioldgicas podem ser asso-
ciadas a comportamentos observados. A escolha pelo instrumen-
to de coleta de dados sobre o funcionamento neuronal dependera
dos objetivos tragados: enquanto medidas de IRMf sao excelentes
para detectar de forma precisa em que locais do cérebro ocorre
ativacao, medidas de EEG sao 6timos detectores do tempo em que
certas operagdes cognitivas ocorrem. Dados de EEG mostraram,
por exemplo, que tanto no processamento visual quanto auditivo,
individuos com SW tendem a serem mais lentos em dirigir a atengao
para a informacao sensorial (PINHEIRO et al., 2011; MILLS et al.,
2013; KEY; DYKENS, 2016).

Modificacdes na integridade de neurénios também podem ser
detectadas; um exemplo disso ¢ a reducao observada de N-acetil-
-aspartato no cerebelo. Essa molécula, amplamente encontrada no
cérebro, ¢ um marcador da integridade neuronal. A sua reducao no
cerebelo pode, entre outros, estar associada a dificuldades na me-
moria implicita (MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006),
relacionada a aprendizagem inconsciente e a automatizacao de
processos cerebrais.

Uma questdo ¢é se as alteragdes na estrutura e no funciona-
mento ja estdo presentes na fase neonatal ou se sao resultantes de
um desenvolvimento atipico posterior. Um estudo recente chegou
a conclusdo que o perfil neuroanatdmico da sindrome ¢é igual em
criangas e adultos, sugerindo que as alteracdes estdo presentes ja
na infancia (FAN et al., 2017). Porém, também ha mau funcionamento
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neuronal que nao é evidenciado por modificagdes estruturais, mas
que deve ser fruto de problemas de conectividade e mau funcio-
namento de neurdnios. Esses aspectos ja parecem decorrer de um
desenvolvimento atipico ao longo da infancia (HAAS; REISS, 2012).
E um desafio para qualquer estudo produzir dados que possam
ser generalizados a todos os individuos com SW. Dada a relativa
raridade da sindrome, grupos de participantes costumam ser
pequenos, e as exigéncias de testes cognitivos de modo a viabilizar
a comparabilidade com grupo de controle, muitas vezes, limitam
a inclusdo de participantes no grupo de SW aqueles com nivel
cognitivo funcional maior. E mesmo dentro desse grupo, ha uma
diversidade no nivel de funcionamento cognitivo entre individuos
com SW, atrelada, inclusive, a extensdo da delecdo e aos genes
especificos envolvidos nessa delecao do cromossomo 7. Essa
variedade faz com que haja poucos resultados que possam ser
generalizados para todos os casos de SW. Isso vale em menor grau
para a anatomia, mas principalmente para o que se sabe sobre o
funcionamento neuronal. Por exemplo, em relacao a processamen-
to linguistico, ha estudos de EEG que evidenciaram uma resposta
neurofisiologica maior para o grupo de SW em relagao a incongru-
éncia semantica em sentencas do tipo A mae 1é um chapéu com-
parado ao grupo de controle (PINHEIRO et al., 2010; FISHMAN et
al., 2011); ja outros estudos relatam respostas iguais para ambos os
grupos. O primeiro resultado sugere uma analise semantica atipica,
possivelmente mais dependente do contexto sentencial do que da
pragmatica ou conhecimento do mundo nesse grupo, enquanto o
segundo resultado nao aponta para atipicidade alguma. No entan-
to, ha dominios cognitivos que ja contam com uma literatura mais
extensa, apresentando evidéncias mais robustas e replicadas, como
€ o caso para o processamento visual e a cognicao social; porém,
outros, como o da linguagem, carecem de maior investigagao.
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PROCESSAMENTO VISUAL

Embora haja em individuos com SW uma certa ocorréncia de algu-
mas questdes oftalmolodgicas, como iris de padrao estrelado, hiper-
metropia, estrabismo e baixa acuidade de visao estéreo, sem que
esses problemas estejam necessariamente relacionados aos défici-
ts visuoespaciais especificos da sindrome, as dificuldades reporta-
das em tarefas como a construgao visuoespacial?, ou tarefas de de-
senho livre e copias de figuras geométricas, apontam para uma base
neuronal distinta (SUGAYAMA et al., 2002; MEYER-LINDENBERG et
al., 2004; MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006; ATKIN-
SON; BRADDICK, 2011).

O modelo neuroanatomico de processamento visual atualmen-
te mais aceito é o de duas vias (GOODALE; MILNER; 1992). O termo
via se refere a conexoes, por fibras nervosas, entre areas cerebrais
que desempenham uma série de operagdes cognitivas em conjunto.
O modelo de duas vias prevé que ha dois circuitos neuronais dis-
tintos, porém interativos, que servem a funcionalidades cognitivas
especificas. A via ventral que conecta o lobo occipital, responsavel
pelo processamento visual inicial, ao lobo temporal. Essa via esta
engajada no reconhecimento visual de objetos, rostos, etc. (Fig.1). A
via dorsal, que conecta o lobo occipital a partes posteriores do lobo
parietal, estaria destinada ao processamento de relagdes visuoes-
paciais e € essencial no controle de agoes guiadas visualmente. Re-
sumidamente, a via ventral esta associada ao “o que” e a via dorsal
ao “onde” do processamento visual.

12 A habilidade de construcao visuoespacial permite que o individuo consiga
visualizar um objeto como um conjunto de partes ou reconstruir um objeto a partir
das partes (MEYER-LINDENBERG et al. 2004). Essas habilidades costumam ser
testadas com tarefas de desenho ou copia, ou de construcao de figuras, como cubos, a
partir de blocos com variadas formas, dentre outros. (MEYER-LINDENBERG; MERVIS;
BERMAN, 2006)
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Figura 1. Modelo de duas vias: a ventral conecta o lobo occipital ao lobo temporal, a dor-
sal conecta o lobo occipital ao lobo parietal; a linha vermelha marca o sulco intraparietal;
a linha rosa marca o sulco parieto-occipital.

Fonte: Elaborag&o prépria

Figura 2. Localizagdo de algumas estruturas anatdémicas cerebrais.
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Fonte: Elaboragéo prépria
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Portanto, o modelo de processamento em duas vias explica
bem a aparente contradigao nas habilidades visuais em SW: o reco-
nhecimento visual esta relativamente intacto, enquanto as fun¢des
visuoespaciais estdo bastante comprometidas. Varios estudos re-
portaram reducao de substancia cinzenta nos sulcos parieto-occi-
pital e intraparietal, e formagao anormal de giros (podendo resultar,
por exemplo, em excesso de giros menores, causando uma desor-
ganizagao cortical), menor profundidade do sulco intraparietal
(MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006; FAN et al., 2017),
padroes atipicos de formagao de giros no cortex parietal (ECKERT
et al.,, 2006), e alteragdes corticais no lobo occipital e na zona tem-
poroparietal (FAN et al., 2017) (ver Fig.1 para referéncias anatomi-
cas). O mau funcionamento da via dorsal (“‘onde”) em decorréncia
dessas alteragdes estruturais também fica aparente em estudos de
IRMf que monitoram a ativacao cerebral enquanto os participantes
estdo engajados em tarefas como completar objeto, comparacao de
altura ou posi¢ao em cenas visuais, entre outras. Esses estudos evi-
denciam ativagao cerebral reduzida no cortex occipital, mas princi-
palmente na porc¢ao parietal, e maior redugao na via onde do que na
via o que em individuos com SW comparados com grupo controle
(MEYER-LINDENBERG et al. 2004, MEYER-LINDENBERG; MERVIS;
BERMAN, 2006).

Outras alteragoes anatdomicas complicam o quadro do fun-
cionamento cognitivo visual, especificamente em relacdo a mo-
tricidade fina que depende de uma coordenagao sofisticada entre
informacao visual e planejamento motor. A redugdo na substancia
cinzenta na parte posterior do talamo (uma estrutura cerebral que
funciona como importante intermediario na troca de informacoes
visuais e coordenacao motora, ver Fig.2) e o volume atipico do ver-
mis cerebelar (uma estrutura cerebral essencial para o planeja-
mento, iniciacao e sincronizagao de movimentos, por exemplo, dos

129



130

LINGUAGEM, COGNIGAO E ENSINO

olhos) sdo fortes indicagdes dos disturbios nos sistemas neuronais
envolvidos na execucao de agdes dirigidas pela anlise visuoespa-
cial (ECKERT et al., 2006; MENGHINI et al., 2013).

Porém, o fato de a via ventral ser relativamente preservada
nao quer dizer que o processamento sensorial visual é plenamen-
te tipico. Um dos testes de reconhecimento visual muito aplicado
¢ o de reconhecimento facial de Benton'. O processamento facial
tem interesse especial da neurociéncia cognitiva por envolver um
processamento visual especializado em seres humanos, dependen-
te de analise de configuragdo de tragos (distancia de olhos, etc.)
holistica. Dada essa especializagao visual, o reconhecimento facial
¢ importante por conta da sua ligacao estreita com aprendizagem
de comportamentos sociais, como a leitura de pistas afetivas e a
aproximagcao social, ambas bem atipicas em individuos com SW. De
fato, esses individuos demonstram um interesse peculiar por faces,
e costumam obter indices de reconhecimento facial compativeis
aos obtidos pelo grupo controle (MILLS et al., 2000; FISHMAN et al.,
2011). Ha uma literatura extensa sobre o reconhecimento facial com
medidas de EEG aplicando paradigmas experimentais distintos.
Um tipo de experimento compara o reconhecimento de imagens
de rostos, casas e objetos, todas de cabeca para baixo. Pessoas sem
nenhum comprometimento tém maior dificuldade em reconhecer
rostos invertidos do que casas e objetos, ja que a andlise configu-
racional facial se atrapalha particularmente pela inversao. Essa di-
ficuldade se expressa em tempos de reconhecimento demorados e
em uma assinatura neurofisiologica tipica por volta de 170ms ap6s

13 O teste de reconhecimento facial de Benton é um teste padronizado que pede
que o participante reconheca um rosto alvo entre 6 rostos diferentes apresentados.
Nas primeiras seis vezes, ha apenas um rosto entre os seis que € idéntico ao alvo, nas
proximas sete vezes, trés dos rostos apresentados sdo idénticos, porém apresentados
em poses diferentes (MILLS et al., 2000).
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a apresentacao do estimulo. Varios estudos mostraram a auséncia
ou reducao desse efeito em individuos com SW, o que evidencia que,
embora alcancem o reconhecimento facial como refletido nos acer-
tos na tarefa, eles o fazem por meio de um mecanismo neuronal alte-
rado (MILLS et al., 2000; NAKAMURA et al., 2013). Algo que confirma
essa conclusao é que alguns estudos relatam um aumento do volume
da area fusiforme facial ([fusiform face area], FFA) (ver. Fig. 2) (GOLA-
RAI et al., 2010), e uma ativagao neuronal incrementada nessa area
em resposta a apresentacao de rostos (MOBBS et al. 2004). Consi-
dera-se que essa area faz parte da via ventral do sistema e tem sido
amplamente associada ao processamento visual facial na literatura.

PROCESSAMENTO DE EMOGOES E COMPORTAMENTO SOCIAL

Estudos que comparam rostos “nao-confiaveis” e “confiaveis” (com
pistas da expressao facial) também nao eliciam uma resposta tipica
em individuos com SW. Em pessoas com desenvolvimento tipico,
rostos “ndo confiaveis” foram detectados dentro de 100ms, o que
pode ser flagrado por uma onda cerebral que reflete processamen-
to sensorial visual. Em vez disso, o grupo de SW apresentou uma
resposta neuronal mais tardia, aos 200ms, que reflete um proces-
samento associado a maior atencao (BELLUGI et al., 2000; MILLS
et al., 2000). Isso mostra que individuos com SW, apesar de serem
mais lentos para detectar e processar estimulos visuais como faces,
logo em seguida parecem agucar o foco atencional mais do que se é
esperado. Essa interpretacao parece ser confirmada por estudos de
IRMf que, em resposta a estimulos de faces, indicam uma ativagao
reduzida no cortex occipital, associado ao processamento visual,
e uma ativagao aumentada nas regioes pré-frontais e no cingula-
do anterior (ver Fig.2), ambas regioes cerebrais associadas ao di-
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recionamento e manutencao de atengao (MOBBS et al., 2004). O
interessante é que apesar dessa atengao amplificada, a leitura da
saliéncia social de faces comparada a estimulos que sao socialmen-
te irrelevantes, como casas, nao parece estar bem regulada. Key e
Dykens (2016) relatam um estudo que mediu a neurofisiologia de
familiaridade pela repeticao de faces e rostos. Em participantes
sem comprometimento, essa resposta a familiaridade ¢ influencia-
da pela saliéncia social (maior em faces do que em casas), mas em
participantes do grupo de SW, nao.

Portanto, parece que ha um desempenho preservado no re-
conhecimento facial, inclusive um interesse aumentado, porém via
mecanismos neuronais desviantes, associado a uma dificuldade de
fazer uma leitura da saliéncia social das faces e de pistas expressi-
vas possivelmente ameacadoras. Essa combinacdo um tanto para-
doxal correlaciona-se bem com a tendéncia marcante de individuos
com SW de se aproximarem de pessoas desconhecidas (JARVINEN;
KORENBERG; BELLUGI, 2013). Em parte, esse comportamento ¢
explicado por uma certa impulsividade generalizada, sem que se
desconsidere a importancia da aprendizagem de comportamentos
adaptativos para esse tipo de apresentagao. Em individuos com SW
parece haver algumas alteragdes estruturais nos sistemas neuro-
nais que regulam essa aprendizagem por experiéncias emocional-
mente marcadas. Alguns estudos reportaram ativagao menor a fa-
ces ameacadoras e ativacao maior a cenas visuais sem relevancia
social em areas importantes do processamento emocional, como
a amigdala cerebral (Fig.2). A conectividade entre esse 6rgao e a
regiao orbito-préfrontal também se mostrou baixa. Ambas as re-
gides também foram citadas por apresentarem alteracoes no volu-
me cortical e para a regido orbito-préfrontal foi relatada a redugao
de substancia cinzenta (MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN,
2006; JARVINEN; KORENBERG; BELLUGI, 2013). Além de alteracdes
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estruturais, ha estudos que sugerem que a regulacdo da resposta
emocional por neurotransmissores como a oxitocina, funciona mal
(DAl et al., 2012). A aprendizagem de comportamentos ora por medo
ora por reforco positivo também é regulado por outras estruturas
como o putamen e niicleo accumbens (Fig.2), os quais tem papel no
processamento cognitivo da motivagao, aversao e recompensa. Es-
sas estruturas sao citadas no estudo de Fan et al. (2017) como tendo
volume reduzido no hemisfério esquerdo de individuos com SW.

A apresentacao da anatomia e do funcionamento cerebral es-
pecifico para a sindrome fornece evidéncias sobre o conjunto de
caracteristicas cognitivas pouco usual encontrado no individuo
com SW ao mesmo tempo em que fornece esclarecimentos sobre
possiveis causas por tras de uma personalidade hipersocial. Dessa
forma, entende-se que as atipicidades observadas em estruturas
neuroanatdomicas podem explicar comportamentos apresentados
por essa populacao que sao muitas vezes percebidos como uma in-
genuidade frente aos possiveis perigos do ‘mundo real.

LINGUAGEM

Como mencionado anteriormente, a neurociéncia cognitiva ainda
carece de estudos de processamento linguistico em SW. Na litera-
tura atual, embora a linguagem seja considerada uma cognicao de
alta complexidade que encontra interface com sistemas cognitivos
variados, considera-se que o circuito neuroanatémico nuclear* en-

14 Ao definir esse circuito como nuclear ja se infere que, no momento de
processamento linguistico, varias areas cerebrais e varias fungdes cognitivas podem
estar envolvidas além daquelas desempenhadas pelo circuito nuclear. Assim, em tarefas
de leitura, o lobo occipital vai estar fortemente ativado também, ou, na interpretacao
de relagdes visuo-espaciais, o lobo parietal vai estar engajado. As areas delimitadas
pelo modelo apresentado na Fig. 3 indicam as areas que estudos mostraram como
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volvido na compreensao e producao linguistica € composto pelo lobo
temporal, giro frontal inferior e a regiao de encontro entre lobo tem-
poral e parietal (ver Fig. 3), na qual algumas func¢oes sao organizadas
bilateralmente, mas, no geral, hd uma dominancia lateral para o he-
misfério esquerdo (HE) (HICKOK; POEPPEL, 2007; FRIEDERICI, 2012).

Figura 3. Modelo simplificado de neuroanatomia de compreenséo de linguagem, com

fissura lateral (i.e. Fissura Silviana) marcada em vermelho (para maiores detalhes so-

bre modelos neurofuncionais de linguagem ver Hickok e Poeppel (2007) ou Friederici
(2012).

HE giro supramarginal HD
irea silviana temperoparictal

giro frontal inferior

lobo temporal
giro de Heschl

lobo temporal

Fonte: Elaboragéo proépria

Em individuos com SW nao ha relatos consistentes de alte-
ragdes estruturais nessas areas, com excecdo de um aumento na
medida de superficie cortical da fissura Silviana e o giro de Heschl
(ver Fig.3) (WENGENROTH et al., 2010; FAN et al., 2017). Essas areas
sao principalmente associadas ao processamento auditivo, o que
possivelmente explica a hipersensibilidade a ruidos e a habilidade
musical exacerbada observadas em individuos com SW (MARTENS,

indispensaveis e mais envolvidas no processamento linguistico no sentido estrito
(como processamento fonoldgico, processos combinatérios semanticos e sintaticos
e acesso ao léxico) (LENT, 2001; HICKOK; SMALL, 2015).
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2010). Um estudo relata um aumento do volume cortical no giro de
Heschl e uma resposta incrementada a estimulagao auditiva, for-
temente lateralizada para o HE (WENGENROTH et al., 2010). Mas a
relacao entre essa sensibilidade e o processamento fonologico nao
fica imediatamente evidente. Modelos neuroanatdémicos de com-
preensao linguistica propdem uma distribuicao de processamento
fonolégico, com dominadncia da analise em escala segmental (fo-
nes) para o HE e para escala suprassegmental (silabas, entoacao)
para o HD (HICKOK; POEPPEL, 2007). Pesquisas no processamento
fonologico em SW nao apontam para um maior dominio especifi-
co para uma dessas escalas apenas. Um estudo de Pinheiro (2011)
apresentou sentencgas com prosodia afetiva (feliz, triste e neutro)
e com ou sem conteudo semantico (o Gltimo, no caso, apenas com
contorno prosodico, sem palavras inteligiveis). Individuos com
desenvolvimento tipico mostraram sensibilidade a manipulacdo
afetiva prosodica ainda dentro de 100ms apos a apresentacao do
estimulo, flagrada por uma onda cerebral que costuma marcar pro-
cessamento fonologico. Dentro de 300ms, pdde ser observado o
efeito da modulagao desse processamento pela presenca ou nao de
carga semantica, sinalizando uma interpretagao inicial da conota-
¢ao emocional da prosddia. Para os individuos com SW, a resposta
a manipulacao prosodica foi mais lenta (200ms) e, além disso, eles
nao demonstraram igual responsividade a manipulagao de conota-
¢ao emocional, o que indica uma dificuldade na avaliagao da signifi-
cancia emocional da prosodia. Outros estudos de ERP com foco no
processamento auditivo confirmam uma resposta atipica, revelan-
do um certo atraso no processamento fonético (MILLS et al., 2013)

Alguns poucos estudos de incongruéncia seméantica foram fei-
tos com individuos com SW. Nesses estudos, sao medidas respostas
cerebrais em relacao a palavras implausiveis em contextos senten-
ciais (ex. O rapaz calca o caderno (PINHEIRO et al., 2010)). Fishman
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et al. (2011) compararam trés grupos de participantes: individuos
com TEA, SW e desenvolvimento tipico. Desses trés, os participan-
tes com SW apresentaram as respostas mais aumentadas 400ms
apos a apresentacao da palavra incongruente, independentemen-
te da idade cronolégica ou quociente de inteligéncia geral (QI) dos
individuos. Essa assinatura neurofisiologica costuma refletir pro-
cessamento semantico, que parece ter tido uma saliéncia maior
para o grupo de SW, possivelmente por uma dependéncia maior na
interpretacao semantica do contexto sentencial em detrimento de
um contexto de natureza mais extralinguistica (conhecimento de
mundo ou situacionalidade, por exemplo). Ou seja, qualquer ma-
nipulacdo semantica em nivel sentencial teria um maior efeito em
individuos com SW. Porém, outros estudos nao reportaram dife-
renca entre grupos controle e SW (PINHEIRO et al., 2010). Isso su-
gere que o processamento semantico-lexical em si esta dentro da
normalidade, mas que, possivelmente a compreensao ¢ afetada por
questdes pragmaticas, de afetividade e de conhecimento de mundo.

ALFABETIZAGAO E LETRAMENTO

Alguns estudos avaliaram habilidades de leitura na SW e apresen-
tam resultados muito variados. De modo geral, os dados encontra-
dos em individuos com SW indicam habilidades inferiores quando
comparadas ao desenvolvimento tipico, mas apropriadas quando
se leva em conta a idade mental. Brawn et al. (2018) relatam varios
achados interessantes nesse sentido: um grupo com idade crono-
logica (IC) média de 15 anos e 1 més apresentava um nivel de leitura
compativel com a idade de 6 anos e 5 meses; um outro grupo com
IC média de 21 anos e 9 meses tinha um nivel compativel com 8 anos
e 8 meses; ja um outro grupo grande de 62 individuos, variando de
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ICs de 19 a 30 anos, apresentava idade de leitura variando de 5 a 18
anos (UDWIN, DAVIES, HOWLIN, 1996; LAING et al., 2001; MERVIS,
2009). Portanto, é o fator da idade mental (IM) que parece ser o pre-
ditor mais evidente da habilidade de leitura. Ademais, assim como
para leitores tipicos, sdo os indices de processamento auditivo, me-
moria de curto prazo, e consciéncia fonémica mencionados como
alguns dos preditores mais importantes do desempenho leitor. En-
quanto o QI esta relacionado com a habilidade de leitura de modo
global, Brawn et al. (2018) notam que podem ser observados perfis
distintos de leitores baseados em dominio de estratégia decodifi-
cadora (ex. palavra inteira vs. decodificacao fonolégica). De acordo
com os autores, essa distin¢do nao esta correlacionada com o QI,
o que sugere que diferentes mecanismos subjacentes ao processa-
mento podem impactar niveis de leitura.

As subcogni¢oes envolvidas na habilidade leitora podem ser
aferidas com varios testes. Na decodificacao, o que chama a aten-
¢ao € que os testes de natureza mais meta-cognitiva, como aqueles
que medem a consciéncia fonémica com tarefas como delecao fo-
némica e silabica (ex. se tirar “ne” de boneca, que palavra sobrou),
sdo os que apresentam indices menores para grupos de SW (LAING,
2002; MERVIS, 2009). Em um estudo brasileiro, resultados com in-
dividuos com SW descrevem que a consciéncia fonémica dos par-
ticipantes estava abaixo do esperado para a idade cronolégica, po-
rém, nao foi feita uma comparagao com grupo controle pareado
por idade mental (SEGIN et al., 2015). Da mesma forma, a leitura
de pseudopalavras (ex. balipo) e palavras irregulares (ex. pneu), e a
deteccao de rima apresentam uma relativa dificuldade, enquanto as
habilidades mais proximas a competéncia verbal oral, como a lei-
tura de palavras e segmentacao silabica, costumam ser adequadas
para o nivel esperado para a IM e o QI do individuo testado (MEN-
GHINI, VERRUCI, VICARI, 2004; BRAWN et al., 2018).
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Em nivel individual, as habilidades fonologicas e a consciéncia
fonémica sao preditores para o nivel de leitura, mas essa correlacao
¢ menos forte para individuos com SW do que para leitores com de-
senvolvimento tipico. Isso sugere que ha outros aspectos especifi-
cos da sindrome, provavelmente de natureza de organizagao visuo-
espacial, que impactam a leitura de forma diferenciada. Isso parece
se confirmar por testes que avaliam habilidades de ‘escaneamento
visual’ - por exemplo, com uma tarefa de detecgao visual rapida de
numeros duplicados em uma fileira de nimeros - que causam um
desafio particular para individuos com SW (BRAWN et al., 2018). Em
um estudo de Stinton, Farran e Courbois. (2008), os autores con-
cluiram que a rotagao mental de letras como L e S, que depende da
habilidade de rotacionar mentalmente objetos visuais para fins de
reconhecimento mesmo a partir de diversos angulos, também foi
mais dificil para o grupo com SW. Aumentar a saliéncia dos tragos
(ex. o traco que marca a letra L € o encontro da linha vertical e hori-
zontal na base, o que distingue esse grafema de um I, por exemplo)
pode ajudar na tarefa da rotagao mental, mas provou ter um efeito
muito menor no reconhecimento em individuos com SW do que em
leitores sem comprometimentos.

Estudos de escrita também apontam para uma rela¢ao com cog-
nicao visual. Semelhante as habilidades de leitura, os niveis da escrita
variam entre individuos com SW, muito em funcao de habilidades
espaciais e habilidades nao verbais, e relativamente pouco com QI
verbal (LAING, 2002; VARUZZA et al., 2014). Novamente, a habilidade
lexical parece ser um ponto forte, e a relacao fonema-grafema um
ponto mais fraco. Varuzza et al. (2015) aplicaram um teste no qual
participantes com SW tinham que escrever uma lista de itens en-
contrados em um quarto, para o qual eles obtiveram bons resultados.
Ja na tarefa de ditado de pseudopalavras, esses participantes apre-
sentaram indices mais fracos quando comparados ao grupo controle.
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Como uma das possiveis causas neurais dessas dificuldades,
além de questdes de processamento sensorial auditivo/visual e a
organizagao visuoespacial, é citada a reducao na integridade neu-
ronal no cerebelo, cujo funcionamento tem papel na memoria im-
plicita envolvida na aprendizagem sequencial e procedural. Uma
disfuncao dessa natureza pode impactar negativamente na auto-
matizagao de decodificagao no processo leitor, bem como na aqui-
sicao da motricidade fina da escrita.

No entanto, enquanto os estudos relatam fluéncia fonologica
e lexical relativamente preservada, na literatura sao citados indi-
ces mais baixos para a compreensao de leitura. Essa pode ser de-
pendente em maior grau de tarefas cognitivas mais complexas, que
envolvem, além de estratégias meta-cognitivas, conhecimento de
mundo e pragmatica, que podem propor um desafio adicional para
individuos com SW (LAING, 2002; MERVIS, 2009).

A partir dessas pesquisas, surge um consenso entre estudiosos
que a vantagem na habilidade lexical deve ser incorporada no pro-
cesso de alfabetizagao e letramento. De tal forma que se deve, por
um lado, potencializar esse potencial pela leitura de palavra inteira,
e, por outro, fortalecer a consciéncia fonémica, que costuma ser
um ponto fraco, por meio de abordagens fonicas (MERVIS, 2009).
De modo a contemplar problemas relacionados ao processamen-
to visual, recomenda-se, ainda, destacar tragos salientes das letras
e da organizacao textual. Ademais, ¢ importante trabalhar, desde
o inicio da alfabetizagao, com foco na compreensao leitora (MEN-
GHINI, VERRUCI, VICARI, 2004). Dentre as estratégias utilizadas
para contemplar problemas relacionados a memoria, recomenda-
-se trabalhar com a ilustragao mediante imagens com foco no reco-
nhecimento visual e ndo no processamento visuoespacial (BRAWN
etal.,, 2018).
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CONSIDERAGOES FINAIS

O perfil distinto de picos e vales que caracteriza a SW se reflete nas
evidéncias encontradas em relacdo ao comportamento social, ao
desempenho linguistico, as habilidades visuoespaciais, e as subcog-
nicoes envolvidas na leitura e escrita, mostrando-se compativeis
com os achados na neurociéncia sobre sua neuroanatomia e seu
funcionamento cerebral.

Tendo em vista a complexidade da interacao entre dominios
cognitivos distintos que afetam o desenvolvimento e desempenho
de habilidades na SW, ao trabalhar com esse publico, deve-se levar
em consideragao impactos especificos em decorréncia, principal-
mente do comprometimento dos dominios visuoespacial e social.
Por exemplo, a linguagem pode ser afetada quando é necessario
(de)codificar expressoes e relacdes visuoespaciais, ou quando ques-
toes pragmaticas estao envolvidas. Ja a escrita e a leitura podem
ser afetadas, por exemplo, pela organizagao visual e saliéncia de
tragos graficos, que apresentam uma dificuldade peculiar. De modo
geral, pode-se ainda apontar para possiveis dificuldades globais na
aprendizagem relacionadas, entre outros, a acometimentos nos
mecanismos de memoria implicita e na interagao entre os sistemas
responsaveis pelo processamento visuoespacial e a motricidade
fina que podem dificultar a¢oes visualmente motivadas.

Apesar de rara, a SW faz parte do publico contemplado pela
Educacao Especial/Inclusiva, e, portanto, ¢ importante levar em
consideragao suas especificidades de modo a possibilitar discus-
soes sobre adequacdes de estratégias pedagodgicas ao seu perfil
unico. Esse inclui claras potencialidades, como é o caso da sua so-
ciabilidade e habilidades comunicativa e linguistica no sentido es-
trito, que, no entanto, podem estar indiretamente impactadas pelos
comprometimentos mais especificos, como discutido neste capi-
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tulo. O melhor entendimento desses custos cognitivos adicionais a
partir da pesquisa cientifica pode auxiliar aqueles que lidam com os
individuos com SW na esfera educacional ou clinica.
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