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RESUMO

O hipotireoidismo congénito, uma das alteragdes do metabolismo
detectadas por meio da triagem neonatal, pode acarretar alteragdes no
desenvolvimento global do individuo. O objetivo deste estudo foi tragar o perfil
das habilidades do desenvolvimento em criangas com hipotireoidismo
congénito e verificar possiveis influéncias dos dados da histdria clinica no perfil
tracado. Foram avaliadas, por meio da Early Language Milestone Scale e do
Inventario Portage Operacionalizado, 35 criangas (23 do género feminino e 12
do masculino) com hipotireoidismo congénito detectado pela triagem neonatal.
As criancas pertenciam a faixa etaria de 2 a 36 meses e realizavam tratamento
com reposi¢cao hormonal ha pelo menos um més. Os dados da histéria clinica
foram obtidos por meio de entrevista com os responsaveis legais pelas
criangas e analise de prontuario. Na avaliagdo por meio da Early Language
Milestone Scale, 11 criancas apresentaram desempenho alterado na funcéao
auditiva expressiva, 2 na funcao visual e 1 na fungao auditiva receptiva. Na
avaliagcdo por meio do Inventario Portage Operacionalizado, 7 criangas
apresentaram desempenho alterado na area da linguagem, 5 na area cognitiva,
4 nas areas motora e social e 3 na area de autocuidados. Nao foram
observadas influéncias dos dados da histéria clinica no resultado obtido.
Concluiu-se que a maioria das criangas avaliadas neste estudo apresentou
desempenho adequado para as habilidades avaliadas. Paras as criangas com
desempenho alterado, observou-se maior déficit na area de linguagem,
principalmente no que diz respeito aos aspectos expressivos e na area
cognitiva. Nao ficou provada a influéncia dos dados da historia clinica no perfil
tracado para as habilidades do desenvolvimento. Entretanto, observou-se
tendéncia para desempenho adequado nas habilidades avaliadas entre as
criangas que realizaram a triagem neonatal, receberam o diagnéstico e
iniciaram o tratamento para o hipotireoidismo congénito mais precocemente e

que receberam dosagem de levotiroxina mais elevada no inicio do tratamento.

Palavras-chave: Hipotireoidismo congénito. Desenvolvimento infantil.

Desenvolvimento da linguagem. Avaliagéo.

XiX



1 - INTRODUCAO






3

1 - INTRODUCAO

1 - INTRODUCAO

O hipotireoidismo congénito (HC) é causado pela producao
insuficiente dos hormoénios tireoideanos devido a malformagcdo da glandula
tiredide ou alteragdo na biossintese hormonal. E detectado em 1:4000 recém-
nascidos e se nao tratado precocemente torna-se uma das poucas causas de
retardo mental passivel de prevengdo (MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™,
1998, MANGLIK; CHATTERJEE; CHOSH", 2005).

Durante a vida fetal e ao longo dos primeiros anos de vida, os
horménios tireoidianos exercem grande influéncia no desenvolvimento do
sistema nervoso, especialmente nos processos de mielinizagdo, arborizagao
dendritica, formacéo de sinapses, migragdao neuronal, diferenciagdo celular e
expressdo de genes (ROVET'®', 1999, NUNES®?, 2003).

O desenvolvimento das habilidades cognitivas dos individuos
diagnosticados com HC depende principalmente da precocidade do inicio do
tratamento e adequagao ao mesmo, além da gravidade da patologia. Criangas
tratadas tardiamente, sem controle hormonal e acompanhamento
multidisciplinar adequados, tendem a apresentar alteracbes nas habilidades
globais do desenvolvimento, ou seja, nas habilidades motoras, cognitivas,

linguisticas, sociais e de autocuidados.

A Triagem Neonatal (TN), também conhecida como Teste do
Pezinho, detecta o HC entre outras alteragdes congénitas do metabolismo.
Deve ser realizada entre o terceiro e sétimo dia de vida permitindo o inicio do
tratamento dentro do primeiro més de vida e, consequentemente, a prevengao

das sequelas nas habilidades do desenvolvimento.
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Em 1990, a Lei Federal n°. 8069/90 tornou obrigatdria a realizagao
da TN para o HC e fenilcetonuria em todo o pais, entretanto, o Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) foi criado pelo Ministério da Saude
somente no ano de 2001. Seu objetivo foi estabelecer normas para a

realizacdo de um Programa de Triagem Neonatal (PTN).

A Associacao de Pais e Amigos dos Excepcionais de Bauru (APAE-
Bauru) possui desde 1998 o PTN implantado no Laboratério e Ambulatério de
Screening Neonatal “Teste do Pezinho” (Laboratério do Teste do Pezinho da
APAE-Bauru). Este PTN é credenciado pelo Ministério da Saude e oferece TN,
diagndstico, tratamento e acompanhamento para o HC, fenilcetonuria e
hemoglobinopatias. Sua cobertura se estende as criangas nascidas em grande
parte da regido Centro Oeste Paulista. As criangas triadas e diagnosticadas
com HC realizam o tratamento de reposicdo hormonal com dosagens de
levotiroxina e recebem acompanhamento endocrinoldgico, pediatrico,

psicoldgico, neuroldgico, além de assisténcia social.

Embora o PNTN n&o inclua a atuagéo fonoaudiolégica como parte da
rotina de acompanhamento de criangcas com HC, estudos tém observado
alteragbes do desenvolvimento da habilidade de linguagem em criangas com
inicio do tratamento tardio e até precoce. Diante do exposto, este estudo
objetivou tragar o perfil das habilidades do desenvolvimento de criangas com
HC em tratamento no Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru,

enfocando a comunicacéo.
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2 - REVISAO DE LITERATURA

2.1 - Hipotireoidismo congénito e suas formas

O hipotireoidismo congénito (HC) é um disturbio do metabolismo
sistémico caracterizado pela producido deficiente dos horménios tireoideanos
devido ao mau funcionamento ou malformacdo da glandula tiredide. E a
principal causa de retardo mental passivel de prevencédo se diagnosticada e
tratada oportunamente (SETIAN'®, 1996, MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO",
1998, ALMACHE?®, 2003, MANGLIK; CHATTERJEE; CHOSH"®, 2005).

Afeta cerca de 1:4000 recém-nascidos (RNs) em regides iodo-
suficientes  (LAFRANCHI®*, 1999, CAMPOS; CAMPOS?, 2003). A
SOCIEDADE BRASILEIRA DE TRIAGEM NEONATAL'", 2003, apresentou um

estudo sobre a prevaléncia do HC no Brasil de 1:3.808 RNs vivos.

Segundo LAFRANCHI®*, 1999 e ALMACHE?, 2003, o HC é mais
freqiente no género feminino, atingindo a propor¢cdo de 2:1 em relagdo ao
género masculino. No estudo de CAMPOS; CAMPOS?, 2003, a propor¢do

encontrada foi de quatro mulheres para cada homem.

A causa desta alteracdo metabodlica pode ser classificada em
primaria - quando a falha ocorre na glandula tiredide; secundaria - quando
ocorre deficiéncia do horménio hipofisario tirotrofina (TSH) estimulador da
producao dos hormoénios tireoidianos; e terciaria - quando ocorre deficiéncia do
horménio hipotalamico liberador de tirotrofina (TRH) que estimula a produgao
do TSH. O HC pode ainda ser causado pela resisténcia periférica a agao dos
hormanios tireoidianos (KNOBEL; NOGUEIRA; MEDEIROS-NETO®, 2001).
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As causas secundarias e terciarias sdo mais raras. O HC de causa
primaria além de ser mais comum pode ser classificado em permanente ou
transitério (KNOBEL; NOGUEIRA; MEDEIROS-NETO®®, 2001). Cerca de 85%
do HC permanente é decorrente da digenesia tireoidiana (caracterizada por
agenesia da glandula, ectopia com tecido tireoidiano encontrado desde a base
da lingua até o mediastino, ou hipoplasia com glandula de tamanho reduzido
em posi¢cado cervical normal). As disormonogéneses, erros inatos da sintese
hormonal, ocorrem em 10% dos casos de HC permanente. Os 5% restantes
resultam da transferéncia de anticorpos maternos para a crianga (FALEN35,
1992, PERONE et al.®®, 2004, VONO-TONIOLO; KOPP''® 2004). O HC
permanente pode ainda ser causado pela deficiéncia de iodo (ALMACHE3,
2003).

Todos os erros inatos da sintese hormonal, as disormonogéneses,
sao considerados autossdmicos recessivos, com excecgao dos defeitos na acao
do receptor do hormdnio da tiredide, os quais sdo considerados autossémicos
dominantes (LAFRANCHI®*, 1999).

As formas transitorias do hipotireoidismo primario sido menos
frequentes em relacdo as permanentes. Podem ser idiopaticas, decorrentes da
prematuridade ou principalmente da insuficiéncia ou excesso de iodo materno,
fetal ou no RN. Podem ser causadas ainda pela passagem transplacentaria de
drogas antitireoidianas ou de anticorpos antitireoidianos maternos, podendo
apresentar-se com bécio e ser de curta duragdo. Normalmente as formas
transitérias necessitam de tratamento que deve ser ministrado, via de regra, até
os trés anos (KNOBEL; NOGUEIRA; MEDEIROS-NETO®, 2001, ALMACHE?,
2003).

Sendo a tiredide a primeira glandula endécrina a se formar durante o
desenvolvimento embrionario, evidéncias sugerem que os fatores de
transcrigdo génica FOXE1 (também conhecido como FKHL15, TITF-2 e TTF2),
NKX2.1 (também conhecido como TITF-1 e TTF1) e PAX-8, s&o indispensaveis
a evolugao glandular do ponto de vista migratério e proliferativo. Varios estudos
sugerem que mutagbes nesses fatores de transcricdo génica acarretam

alteragdes no controle transcricional dos genes da tireoglobulina (TG), da



9

2 - REVISAO DE LITERATURA

tirioperoxidade (TPO) e do receptor de TSH (rTSH) (LAFRANCHI®, 1999,
VONO-TONIOLO; KOPP''® 2004).

Segundo ROVET'"' 1999, a agenesia da glandula tiredide pode
estar relacionada as alteracdes nos fatores de transcricdo TTF1, TTF-2 e PAX-
8 e acarretar HC grave de inicio no terceiro trimestre gestacional. Nos casos de
ectopia da glandula tiredide os mesmos fatores de transcricdo génica podem
estar alterados, porém o HC ¢é leve e de inicio apds o nascimento. As
disormonogéneses podem estar relacionadas as alteragdes nos genes NIS
(natrium-iodide sumporter) e rTSH e acarretar HC moderado com inicio ao
nascimento. Nos casos de hipoplasia glandular nenhum gene foi associado,
porém o grau de HC é leve e também de inicio pés-natal. Também foram
associados as digenesias os genes rTSH, Gsa (stimulatory G protein a) e as
disormonogéneses os genes da TG, TPO, THOX2 (thyroid oxidase 2) e
pendrina (PARK; CHATTERJEE®®, 2005).

Tanto fatores genéticos, como ambientais, podem exercer influéncias
no desenvolvimento do HC, tais como: gestacdo de gémeos, associagdo de
outros defeitos congénitos, género feminino e nascimento em idade gestacional
superior a 40 semanas. Entretanto, ha uma tendéncia ao aumento do risco de
ocorréncia do HC em familias com histérico de alteracées na glandula tiredide,
em criangas grandes para a idade gestacional em que a mé&e apresenta
diabetes e quando a idade da mé&e na gestacao é superior a 40 anos (MEDDA
et al.”®, 2005).

2.2 - Hormonios tireoideanos e 0 sistema nervoso

A gléndula tiredide se origina durante a quarta semana de gestagéo e
é capaz de concentrar iodo e secretar tiroxina (T4) e triiodotironina (T3) a partir
da décima semana gestacional. Porém, o eixo hipotalamo-hipofisiario-tiredideo
se encontra ativado somente por volta do quarto més e meio de gestacéo
(PORTERFIELD; HENDRICH®, 1993).
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O T4 e T3 sédo fundamentais para o crescimento e desenvolvimento
de varios 6rgéos e tecidos. Aproximadamente 90% do hormdnio secretado pela
glandula tiredide estdo na forma de T4 e apenas 10% na forma de Ts. A maior
parte do T3 circulante, hormdnio necessario para a atividade de praticamente
todos os tecidos do organismo, é derivada do T4 por desiodacdo (ALMACHE?,
2003, NUNES®, 2003).

Os hormoénios tireoidianos tém grande influéncia no desenvolvimento
do sistema nervoso (SN) durante a vida fetal e ao longo dos primeiros anos de
vida. Destes horménios, dependem os processos de vascularizagdo do SN,
mielinizagdo, arborizagdo dentritica, formagéo de sinapses, migragdo neuronal,
diferenciagdo celular e expressdo de genes. Como estes processos
normalmente apresentam um pico a partir do quinto més de gestagao e apos o
nascimento, dependendo do tipo de processo e sua localizagdo no ceérebro,
niveis adequados de horménio tireoidiano sdo essenciais (NUNES®', 1984,
BERNAL; NUNES", 1995, LEONARD; FARWELL®, 1997, BOTLER'®, 1996,
ROVET™', 1999, NUNES®?, 2003).

O hormoénio T3 age formando um complexo com o receptor do
horménio da tiredide. Este ultimo funciona como regulador da transcricdo de
genes produtores das proteinas que dao suporte aos eventos
neurodesenvolvimentais. As regides do nucleo caudado, hipocampo e cortex,
regides responsaveis por atividades cognitivas, possuem receptores da tiredide
fazendo com que a agao do Tj; reflita nas habilidades perceptivas do individuo
(IGLESIAS et al.>*, 1996, ROVET'' 1999).

PORTERFIELD; HENDRICH®, 1993, sugeriram que o papel dos
horménios tireoidianos no desenvolvimento neurolégico acontece em trés
fases:

Fase |: periodo anterior a sintese dos hormoénios tireoidianos pelo
feto em que a maior parte do tronco cefalico e uma porgéo significante da
neurogénese cerebral dependem da passagem transplacentaria de horménio
tireoidiano sintetizado pela mae. Esta fase correspondente a décima e décima

segunda semana de gestagao.
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Fase llI: periodo em que a tiredide do feto € capaz de sintetizar e
secretar seus horménios. Nesta fase, a migracao, proliferacdo e maturacao
neuronal e o desenvolvimento de sinapses dependem dos hormdnios
tireoidianos fetais e maternos.

Fase lll: periodo apds o parto em que o desenvolvimento neurolégico
depende exclusivamente dos horménios tireoidianos secretados pela tiredide
do RN. Tanto a mielinizagdo como a gliogénese continuam ocorrendo até os 2

anos de idade, porém em maior atividade nesta fase do que na fase anterior.

Nos casos de HC em que a mée tem a fungéo tireoidiana normal e o
feto apresenta alguma fungéao tireoidiana durante a gestagéo, as areas do SN
mais afetadas sdo aquelas relacionadas ao desenvolvimento pds-natal, ou
seja, cerebelo, hipocampo e coértex, principalmente o visual e o auditivo
(BOTLER', 1996). Isso ocorre porque os efeitos deletérios da falta dos
horménios tireoideanos durante o periodo gestacional podem ser evitados pela
passagem transplacentaria de horménios da méae para o feto (BERNAL;
NUNES", 1995, WARD et al.'®, 1998, CALVO et al.?°, 2002, LAVADO-
AUTRIC et al.®’, 2003, ZOELLER'®, 2004, KEMPERS et al.*®, 2006).

Porém, a partir do nascimento a transferéncia de horménio materno
para o feto desaparece e aqueles RNs tratados apds o terceiro més de vida
apresentardo geralmente atraso no desenvolvimento fisico e cognitivo (WARD
et al.’® 1998, ZOELLER'#, 2004).

Exemplificando a importancia do horménio materno para o
desenvolvimento do feto, VAN WASSENAER et al."'’, 2002, observaram
sequelas no desenvolvimento de criangas prematuras, porém sem HC,
decorrentes da auséncia do hormdnio tireoidiano materno apds o nascimento.
Afirmaram que o sistema hipotalamo-hipofisiario-tiredideo do bebé prematuro

nao se encontrava totalmente maduro.

Quando a deficiéncia dos horménios tireoidianos se inicia no periodo
pré-natal ocorre uma redugao numérica das células nervosas. Porém, quando
seu inicio é pds-natal, as fibras nervosas e area de contato das sinapses ficam

menores, comprometendo a capacidade de transmissao dos impulsos nervosos
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(BOTLER'®, 1996). Em ambos os casos, o tratamento com reposicdo hormonal
pode até compensar o numero de células nervosas, entretanto, a composigao e
arquitetura neuronal se manterdo alteradas, ndo sendo possivel prevenir
totalmente as seqiielas neurolégicas (PORTERFIELD; HENDRICH®, 1993,
BOTLER'®, 1996).

No cortex, a deficiéncia hormonal reduz o comprimento e as
ramificacdes dos neurdnios piramidais, a densidade das terminacdes axonais e
o numero de espinas dendriticas. No cerebelo, ocorrem déficits no numero,
densidade e ramificagdes dos dendritos (NUNES®', 1984, BERNAL; NUNES",
1995). Portanto, na presenca do HC podem ser observadas diminui¢ées do
tamanho absoluto do cérebro e do cerebelo, além de atrofia das circunvolucdes
cerebrais (LUDUENA; PRADA; SANDI”", 2002).

As alteracdes nas conexdes neuronais reduzem a capacidade de
transmissao neuronal afetando o funcionamento intelectual. Dependendo do
sincronismo da deficiéncia hormonal, as habilidades cognitivas também sao
afetadas. Portanto, quanto maior o periodo pré-natal e pods-natal de

hipotireoidismo, maior a extensdo dos danos cerebrais (ROVET'', 1999).

Estes danos irreversiveis no tecido neuronal ndo acarretam apenas
retardo mental e outras alteragdes neurologicas, mas também alteragbes
metabdlicas e maturacionais em todo o organismo, principalmente com relagéo
ao tecido 6sseo. Portanto, na deficiéncia dos hormonios tireoidianos o
crescimento também fica comprometido (LUDUENA; PRADA; SANDI”", 2002).

Entre as complicagdes neurologicas do HC, incluem-se cefaléias,
disturbios dos nervos cranianos e periféricos, alteracdes sensitivo-motoras,
alteragbes na cognicédo e no nivel de consciéncia. Nos bebés hipotiredideos, o
aumento generalizado acentuado ou hipertrofia dos musculos constitui a
sindrome de Kocher-Debré-Sémélaigne que da origem ao “bebé Hércules”.
Nestes casos os musculos diminuem de tamanho com a terapia de reposi¢ao
hormonal (ABRAMS; ZIMMERMAN', 1997).
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Para a sintese dos horménios tireoidianos € necessario o iodo. Sua
falta, quando grave o suficiente para afetar a produgdo dos horménios
tireoideanos durante o periodo pré e pods-natal, resulta em HC e danos

cerebrais com retardo mental como conseqiiéncia clinica (DELANGE®', 2001).

A alteragao cerebral causada pela deficiéncia de iodo é mais grave
do que a causada pelo HC esporadico. Neste ultimo, o hormbnio de origem
materna pode ser capaz de proteger o cérebro do feto durante toda a vida fetal
e o tratamento de reposicdo hormonal precoce pode prevenir o aparecimento
de alteragdes cerebrais na crianca (DELANGE?®', 2001). Porém, na deficiéncia
grave de iodo, o hipotireoidismo materno também esta presente na gravidez
contribuindo para o surgimento de alteragbes neurolégicas néo revertidas com
o inicio da reposicao hormonal, pois se tornaram permanentes ja no fim do
segundo trimestre de gestagdo (DELANGE?', 2001, LAVADO-AUTRIC et al.?’,
2003).

O cretinismo, termo utilizado por muito tempo na literatura
representando retardo mental severo, é a forma mais grave de alteragcéo
cerebral causada pela deficiéncia de iodo (DIAMENT??, 1996). E caracterizado
por alteragdes graves e irreversiveis no desenvolvimento cerebral, retardo
mental e presencga de sinais neuroldgicos, incluindo surdez, diplegia espastica,
rigidez motora e sinais de insuficiéncia tireoidiana grave como, mixedema,
imaturidade sexual e nanismo (DELANGE®', 2001).

2.3 - Diagnéstico e tratamento do hipotireoidismo congénito

Criangas com HC podem apresentar ja nos trés primeiros meses de
vida sinais clinicos sugestivos dessa alteragdo metabdlica. Nestes casos, sao
observados sinais de letargia, sonoléncia, hipotonia, hipotermia, ictericia
prolongada, edema, olhos empapugados, fontanelas amplas, distens&o

abdominal, bdcio, macroglossia, “facies cretinica”, choro rouco, obstrugéo
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nasal, dificuldade para mamar, dificuldade respiratéria, constipacao intestinal,
pele fria, marmorata, palida, seca, descamativa e carotinémica e hérnia
umbilical. Apos o terceiro més estes sinais tornam-se cada vez mais evidentes
e ¢é possivel observar atraso do crescimento e do desenvolvimento
neuropsicomotor. Estas criancas podem ainda nascer com mais de 40
semanas de gestacao e peso elevado, sendo consideradas grandes para a
idade gestacional (FALEN®®, 1992, MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™, 1998,
UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS™'®, 2005).

Este diagnostico clinico é dificil e incomum de ser realizado antes do
terceiro més de vida. As caracteristicas clinicas podem n&o aparecer devido a
protecao relativa e transitéria dos hormdnios tireoidianos maternos durante a
gestacdo (LUDUENA; PRADA; SANDI”', 2002) e, embora as seqiielas se
iniciem antes do primeiro més, estas criangas podem se desenvolver
normalmente até o quarto ou quinto més (MENABO et al.”®, 1990, SETIAN'®,
1996, SOUZA; SCHWARTZ; GIUGLIANI''?, 2002). Por esta razao, a deteccéo
do HC durante a primeira semana de vida é essencial para o inicio rapido do
tratamento e, conseqlientemente, para a prevengao de suas manifestagdes e
seqiielas (FRANCA; SANDRINI*’, 1997, WARD et al."®, 1998, JONES et al.*®,
2006, ROSE et al.*®, 2006).

A TN, também conhecida por Teste do Pezinho, permite a detecgao
precoce do HC entre outras alteragdes congénitas do metabolismo. O primeiro
PTN do Brasil foi implantado em 1976 pela APAE de Sao Paulo e contribuiu
para a aprovagao da primeira lei no pais (Lei Estadual n°. 3914/73) a tornar
obrigatoria a realizagdo da TN para todas as criangas nascidas a partir de
entdo. Entretanto, a Lei federal n°. 8069/90 somente foi aprovada em 1990 com
o objetivo de formalizar a obrigatoriedade da TN para o HC e fenilcetonuria em
todo o territério nacional (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE™, 2002). Porém,
SETIAN'® 1996 e FRANCA; SANDRINI®*’, 1997, afirmaram que muitas

criangas ainda nascem no Brasil sem a oportunidade de realizar a TN.

No ano de 1992 a TN foi incorporada ao Sistema Unico de Saude -
Portaria GM/MS n°. 22 de 15 de Janeiro de 1992. Em 2001, o Ministério da

Saude, por meio da Secretaria de Assisténcia a Saude, criou o PNTN - Portaria
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GM/MS n°. 822 de 6 de junho de 2001. Seu objetivo foi incluir também na TN a
deteccdo da anemia falciforme, de outras hemoglobinopatias e da fibrose
cistica, além de estabelecer normas para a realizagdo de um PTN (BRASIL.
MINISTERIO DA SAUDE", 2002).

A realizacdo da TN traz beneficios aos individuos com alteragao
metabdlica, aos seus familiares, a sociedade e ao governo, por permitir a
prevencao de sequelas no desenvolvimento, principalmente o retardo mental e,
reduzir os gastos com o tratamento e acompanhamento destes individuos
(GEELHOED et al.*°, 2005, CARROLL; DOWNS?, 2006). Antes do inicio da
realizacdo da TN, o diagndstico clinico era comumente atrasado e o
prognoéstico neurodesenvolvimental de criangas com HC pior (CHIOVATO;
BARGAGNAZ, 1999).

Estudos tém mostrado a evolugao dos PTN para o HC no Brasil. As
coberturas dos PTN descritas foram: 15% em Sergipe (RAMALHO; VALIDO;
AGUIAR-OLIVEIRA®, 2000), 81% em Santa Catarina (NASCIMENTO et al.?,
2003), 32,2% em Campina Grande (RAMOS et al.®, 2003), 85% em Sergipe
(RAMALHO et al.**, 2004) e 94,5% na Bahia (ALMEIDA et al.*, 2006).

O exame de TN consiste em coletar uma amostra de sangue em
papel filtro ou do corddo umbilical ou por puncdo do calcanhar para
mensuragdo do nivel de TSH ou de T4. Quando um desses hormoénios é
analisado na TN, o outro € analisado no diagndstico para confirmagao do HC.

No Brasil, as duas estratégias sdo utilizadas (WARD et al.'®°, 1998).

Com relacéo a coleta da amostra de sangue, MENABO et al.”®, 1990,
verificaram sensibilidade de 100% e especificidade e acuracia de 99.4% ao
utilizar sangue do corddo umbilical apos o parto. Ao empregar sangue colhido
por puncao de calcanhar no terceiro dia de vida do bebé, verificaram

sensibilidade, especificidade e acuracia de 100%.

A coleta por puncgao do calcanhar entre o 3° e 5° dia de vida permite
a pesquisa do HC e da fenilcetonuria na mesma amostra, porém suas

desvantagens séo a permanéncia dos RNs e das maes por tempo prolongado
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no hospital, a menor quantidade de sangue colhido e a necessidade de
enfermeiras e material especializado (MENABO et al.”®, 1990, MEIRELLES et
al.”’, 1991). As vantagens da coleta de sangue do cordao umbilical sdo: manter
a rotina de alta ao RN de parto natural entre o primeiro e segundo dia de vida,
nao elevar os custos pela manutencédo hospitalar da mae e do RN e n&o expor
os RNs a riscos de infeccdo hospitalar pela permanéncia prolongada no
bercario. Sua desvantagem refere-se a impossibilidade de obtencéo
concomitante de material para a pesquisa de fenilcetonuria, cuja coleta deve
ser realizada a partir do terceiro dia de vida (MEIRELLES et al.”’, 1991).

Com relacdo & andlise da amostra de sangue, MEIRELLES et al.”’,

1991, afirmaram que a dosagem de TSH forneceu menos resultados falso-
positivos, pois as concentragdes de T, podem estar baixas nos bebés
prematuros, de baixo peso, doentes e na deficiéncia de TBG (T4 binding
globulin).  Posteriormente, SOUZA; SCHWARTZ; GIUGLIANI'", 2002,
verificaram que a dosagem de T4 apresentou 10% de casos falso-negativos,
enquanto a dosagem de TSH nas primeiras 48 horas poderia levar a um

aumento de casos falso-positivos.

TYLEK-LEMANSKA; KUMOROWICZ-KOPIEC; STARZYK'™®, 2005,
observaram que nos neonatos de baixo ou muito baixo peso, niveis normais de
TSH entre o 3° e 6° dia de vida ndo excluem a disfuncao tireoidiana, devendo
ser repetido o exame apds a 42 semana de vida. LAFRANCHI®, 1999,
considerou que os PTN que medem as concentragcbes de TSH conseguem
detectar apenas as criancas com HC primario, ja os PTN que medem
primeiramente o nivel de T4 tém o potencial de detectar criangas com HC

hipotalamico-putuitario.

A técnica referida pelo PNTN para a realizagao da TN consiste em
obter uma amostra de sangue coletada por pungdo do calcanhar, em papel
filtro, e efetuar a mensuracéo primaria do TSH. A dosagem de T4 é realizada no
exame confirmatério em amostra de sangue em soro, quando o nivel de TSH
na TN for maior que 20 mUI/L. A coleta deve ocorrer entre o quinto e sétimo dia
de vida, quando a fungdo hormonal do recém-nascido ja se encontra

estabilizada. Este periodo possibilita o diagndstico e inicio do tratamento
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precoce dos casos positivos para o HC que nao deve ultrapassar os 30 dias de
vida (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE', 2002). O diagnéstico do HC &
confirmado por concentragdes elevadas de TSH e reduzidas de T, (CAMPOS;
CAMPOS?, 2003).

PARK; CHATTERJEE®®, 2005, destacaram a importancia do
diagndstico etiologico e genético do HC. Afirmaram que os resultados das
analises genéticas podem ajudar no aconselhamento genético quanto ao risco
de recorréncia do HC na familia, além de sugerir a melhor opcédo de
tratamento. HANUKOGLU et al.*’, 2001, observaram que durante o primeiro
ano de vida, os casos de agenesia da glandula tiredide necessitaram de
tratamento com doses maiores de levotiroxina e acompanhamento hormonal
mais freqliente. Nas demais digenesias e nas disormonogéneses esse tipo de

atencao pode ser necessaria apos o primeiro ano de vida.

Os casos diagnosticados com HC devem receber tratamento e
acompanhamento de equipe multidisciplinar composta ao menos por meédico
endocrinologista ou endocrinologista-pediatra, psicologo e assistente social. O
acompanhamento hormonal por meio de exames laboratoriais também faz
parte da rotina destes individuos (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE'®, 2002).

O tratamento do HC é realizado por meio da reposigao hormonal com
levotiroxina (T4 sintético). Sua dosagem deve ser individualizada e adequar-se
a necessidade do individuo para que os niveis hormonais sejam mantidos
dentro da normalidade (ROSE et al.®, 2006). Existem duvidas quanto a
dosagem ideal, pois a ineficacia de doses inferiores as recomendadas foi
comprovada, porém nao se tem certeza se doses superiores resultariam em
menores comprometimentos decorrentes do HC, principalmente quanto aos
déficits intelectuais (HINDMARSH®?, 2002). Entretanto, LAFRANCHI®*, 1999,
afirmou que overdoses medicamentosas podem acarretar fusao prematura das
suturas do cranio, aceleracdo do crescimento e da maturacdo Ossea e

problemas de comportamento.



18

2 - REVISAO DE LITERATURA

Durante a reposicdo hormonal sao necessarias reavaliagdes
periodicas dos niveis de TSH e de T4 livre, que devem ser mantidos abaixo de
5 mU/L e dentro do intervalo de 10 e 16 mg/dl, respectivamente, durante o
primeiro ano de vida. Estes exames devem ser realizados a cada quatro ou
seis semanas nos primeiros seis meses de vida, a cada dois meses entre seis
e dezoito meses de vida e a cada trés e seis meses apds este periodo
(BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE', 2002, ROSE et al.®, 2006). Durante os
seis primeiros meses de idade as criangcas com HC devem ser acompanhadas
com mais frequéncia, pois este € um periodo critico de desenvolvimento
neuroldgico, de formagao dendritica e de rapido crescimento e mudangas no
corpo  (HINDMARSH®?, 2002). Assim, as avaliagdes periddicas do
desenvolvimento neuropsicomotor e do crescimento pondero-estatural ajudam
garantir a adequagao constante da terapia de reposigao hormonal (ROVET1°1,
1999, SOUZA; SCHWARTZ; GIUGLIANI'"2, 2002, UNIVERSIDADE FEDERAL
DE MINAS GERAIS''®, 2005).

Na década de 70, com o surgimento dos principais PTN para o HC
no mundo, acreditava-se que os trés primeiros meses de vida correspondiam a
fase critica para o inicio do tratamento. Desde entdo, tem-se mostrado a
importancia do inicio do tratamento o mais préximo ao nascimento,
considerando que mesmo com intervencao precoce podem ocorrer alteragdes
cerebrais minimas (BOTLER', 1996, ROVET'®", 1999). ROVET; EHRLICH;
SORBARAY, 1987, consideraram que apesar dos avancos com a TN em
relagdo a prevencao do retardo mental, faz-se necessario o desenvolvimento
de procedimentos de diagnéstico alternativos para a detecgdo do HC ainda
mais precoce, ou seja, durante a gestacao. GHAZI et aI.‘”, 2005, observaram
que o diagnostico e o inicio do tratamento para o HC durante a vida fetal pode
diminuir a mortalidade perinatal e otimizar o desenvolvimento fisico e intelectual

da criancga.

Devido a grande participagdo dos hormdnios tireoidianos no
desenvolvimento cerebral, quanto maior o periodo de insuficiéncia hormonal,
maior a gravidade e extensdo dos danos cerebrais e quanto antes se iniciar a

reposicdo hormonal com levotiroxina, menos a crianga sera afetada



19

2 - REVISAO DE LITERATURA

(ROVET'™, 1999, ALMACHE?®, 2003). A este respeito, ALMACHE®, 2003 e
ROSE et al.®®, 20086, propdéem o inicio do tratamento antes do 15° dia de vida,

especialmente para os casos de deficiéncia grave dos horménios tireoidianos.

Criancas com diagnéstico e tratamento tardio (idade superior a 30
dias) apresentam desenvolvimento neuropsicomotor atrasado. No entanto,
conseguem recuperar o ritmo de ganho pdndero-estatural e normalizar os
parametros metabodlicos alterados como freqlUéncia cardiaca, habitos
intestinais, habitos de sono, temperatura e umidade da pele (BRASIL.
MINISTERIO DA SAUDE'8, 2002).

Os fatores de risco para alteragdes no desenvolvimento em criangas
com HC tratado precocemente referem-se a concentracdo de T4 antes do
tratamento, a maturagdo éssea, a etiologia do HC, a idade no inicio do
tratamento, a dose inicial de levotiroxina, a adequacdo do tratamento nos
primeiros 2 anos de vida e apods, e o nivel socioecondbmico da familia
(CHIOVATO; BARGAGNA®, 1999).

Para que ndo ocorram comprometimentos neuroldgicos decorrentes
de reposicdo hormonal irregular é extremamente importante garantir a
aderéncia das familias ao tratamento principalmente nos primeiros 3 anos de
vida. A equipe multiprofissional deve estar sempre atenta e aconselhar os
familiares da necessidade de tratamento regular, continuo, sem
esquecimentos, exatamente para que a crianga permanega com crescimento e
desenvolvimento normais (UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS™®,
2005).

Atencao deve ser oferecida também a familia da crianga com HC,
uma vez que o sentimento de culpa dos pais e a frustracdo da perda da crianga
“‘perfeita” podem levar a atitudes incorretas em relagéo a crianga. Nestes casos
durante o acompanhamento da crianca com HC, devem ser realizadas
avaliacbes da relagdo afetiva entre os pais e a crianca (CHIOVATO;
BARGAGNA®, 1999).
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2.4 - Desenvolvimento na presenca do hipotireoidismo congénito

KLEIN; MELTZER; KENNY®®, 1972, avaliaram o quociente intelectual
(Ql) de 31 criangas com HC, aos 3 anos de idade, divididas em grupos,
considerando a variavel idade no inicio do tratamento. O grupo A iniciou o
tratamento antes dos 3 meses, o grupo B entre 3 e 5 meses, o grupo C entre 5
e 7 meses e o Grupo D ap6s 7 meses. A média do QI de todas as criangas foi
de 72 pontos. A média do Ql do grupo A, B, C e D foi 89, 70, 71 e 54 pontos,
respectivamente. O grupo A obteve pontuagcdo média significantemente
superior aos outros grupos e, 78% de suas criangas apresentaram QI acima do
limiar de normalidade. Os autores concluiram que o tratamento para o HC deve
comegar o mais cedo possivel permitindo a prevencdo de alteragdes

intelectuais.

GLEISNER et al.*?, 1986, observaram alteragdes no desenvolvimento
neuropsicomotor de 22 criangas em tratamento para o HC, com idade superior
a 7 anos. O grau de alteragdao estava relacionado a idade da criangca no
diagnostico do HC. Criangas diagnosticadas antes dos 6 meses de vida
iniciaram a marcha e a fala por volta de 2 anos de idade. Criancas
diagnosticadas apds os 2 anos, iniciaram a marcha aos 2 anos € 6 meses € a
fala por volta dos 3 anos e 6 meses, com excegcao de trés criangcas que
iniciaram a fala depois dos 6 anos de idade. Em todas as criangas foram
observadas alteragbes neuroldgicas, entre elas: atraso na inibigdo de reflexos
primitivos, incoordenagdao motora grossa e fina, transtornos da linguagem,
sincinesias, hipotonia e transtornos de conduta. Quanto ao Ql, foram
observados escores de normalidade em 2 criangas, escores limitrofes em 5
criangas, retardo leve em outras 5 criancas e retardo mental de moderado a

severo em 10 criangas.

ROVET; EHRLICH; SORBARA¥, 1987, acompanharam
longitudinalmente, até os 5 anos de idade, um grupo de 80 criangas (23
meninas e 57 meninos) com HC detectado na TN, por meio da avaliagdo do

desenvolvimento neuropsicomotor. As criangas foram divididas em: grupo com
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atraso na idade o6ssea (45 criangas com idade 6ssea no diagnostico < 36
semanas) e grupo sem atraso na idade 6ssea (35 criangas com idade éssea no
diagndstico = 37 semanas). Os grupos nao se diferenciavam quanto ao peso
no nascimento, niveis hormonais, nivel de instrugdo familiar e socioeconémico,
porém a maioria das criangas com agenesia da glandula tiredide fazia parte do
grupo com atraso na idade O&ssea. As criangas de ambos os grupos
demonstraram desempenho dentro da normalidade em todas as avaliagdes. No
primeiro ano de vida ndo foram observadas diferengas entre os grupos,
entretanto, as criancas com atraso na idade o&ssea apresentaram pior
desempenho nas habilidades auditivas, de fala e motora fina aos 2 anos de
idade e nas habilidades de locomogao, sociais, perceptivas e motora fina aos 3
anos de idade. Aos 4 anos, estas criangas apresentaram alteracoes nas
habilidades verbais, de compreensao da linguagem e aritmética e, aos 5 anos,
nas habilidades motoras, de vocabularios, compreensdo da linguagem,
aritmética, no QI total e de execugdo. Nao foram observadas diferengas entre
0s grupos quanto a avaliagdo do comportamento. Segundo os autores, estes
achados sugerem que o inicio do HC para as criangas com atraso na idade
o0ssea ocorreu durante a gestacao, acarretando atraso no desenvolvimento do

SN e do sistema esquelético.

ARASON et al.®, 1990, acompanharam o crescimento de 52 criancas
com HC (41 meninas e 15 meninos) até os 9 anos de idade, quanto a altura,
peso, perimetro cefalico (PC), idade 6ssea e altura adulta prevista e as
compararam com o percentil da populagdo inglesa. Observaram que a média
do percentil para a altura e PC foi maior do que a média da populagdo. Apds o
primeiro ano de vida, os valores para o peso foram significantemente inferiores
ao da populacdo. Mesmo com idade 6ssea maior, a previsdo da altura adulta
nao foi diferente da média de seus pais e da populagao. Por fim, verificaram
que quanto maior o tempo de hipotireoidismo pds-natal, menor a altura atingida

até os 9 anos de idade.

BAZAN; PASTERI; CHAIL", 1990, avaliaram o crescimento e
desenvolvimento neuropsicomotor de 29 criangcas com HC de 2 a 4 anos de

idade, divididas em grupos de acordo com a idade no diagndstico. O grupo A
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foi diagnosticado antes dos 3 meses, o grupo B entre o 3° e 6° més, o grupo C
entre 0 6° e 24° més e o grupo D apds o 24° més. Observaram redugao na
velocidade de crescimento e maior diferenca entre a idade cronologica e idade
o0ssea conforme aumentava a idade das criangcas no diagnostico. Com o
tratamento para o HC houve reducédo nas concentragdes de TSH em todos os
casos. Quanto a evolugao neuropsicomotora o grupo A se mostrou normal, o
grupo B apresentou atraso leve, o grupo C apresentou déficit leve a moderado
e o0 grupo D apresentou desempenho extremamente abaixo do esperado. A
avaliagao eletroencefalografica nos grupos A e B foi normal e nos grupos C e D
revelou alteragao do tragado relacionado a frequéncia e amplitude com poucas
respostas. Concluiram que a idade no diagnoéstico do HC é determinante do

grau de desenvolvimento dessas criangas.

ROVET®, 1990, avaliou as habilidades intelectuais de 107 criangas
com HC dos 1° ao 6° ano de idade. Todas as criangas iniciaram o tratamento
com levotiroxina por volta do 13° dia de vida, entretanto, 58 foram alimentadas
por leite materno e 49 por meio de formulas. As criangas apresentaram
desempenho intelectual semelhante. O nivel de T, durante o 1° e 2° més de
vida foi significantemente maior nas criangas alimentadas com leite materno,
porém o mesmo nao foi observado nos meses seguintes. O autor concluiu que
as criangas alimentadas com leite materno alcangaram niveis hormonais dentro
da normalidade mais rapidamente, porém os niveis de T4 observados na
primeira infancia n&o refletiram, necessariamente, em posteriores melhoras no
funcionamento intelectual, uma vez que todas as criangas estavam em

tratamento com reposicao hormonal.

FUGGLE et al.*®, 1991 avaliaram aos 5 anos de idade as habilidades
cognitivas, motoras e o comportamento de 57 criangcas com HC tratado
precocemente e as compararam com 51 criangas controle pareadas quanto a
idade, género, nivel socioecondmico e repertério de linguagem. Observaram
pequenas diferengas, porém néo significantes, no Ql e no comportamento dos
dois grupos. Déficits significantes nas habilidades motoras principalmente
quanto ao equilibrio e destreza foram observados nas criancas com HC em

comparagao ao grupo controle. As criangas com HC grave no diagnéstico (nivel
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muito baixo de T4) apresentaram QI inferior e habilidades motoras piores em

comparagao as criangas com HC menos grave.

HEYERDAHL; KASE; LIE®®, 1991, avaliaram o desenvolvimento
cognitivo aos 2 e 6 anos de idade de 46 criangas com HC identificado na TN.
As criangas com niveis de T4 mais elevados durante o segundo ano de vida
apresentaram melhores indices de desenvolvimento mental (IDM) e aquelas
com niveis de T4 mais elevados durante o sexto ano apresentaram QI verbal
melhor. Com relagao ao género, os meninos apresentaram IDM inferiores aos 2

anos.

GLORIEUX; DUSSAULT; VAN VLIET*, 1992, avaliaram aos 12 anos
de idade o desenvolvimento cognitivo de 27 criangas com HC e as compararam
com seus irm&os alteragdo metabdlica. Doze criangas apresentaram HC grave
no diagndstico (nivel muito baixo de T4 e idade déssea reduzida) e quinze
apresentaram HC moderado (nivel baixo de T4 e idade 6ssea adequada). As
criangas com HC grave apresentaram QI verbal e ndo-verbal significantemente
inferior as criangas com HC moderado. Metade das criangas com HC grave
apresentou QI total inferior ao grupo controle e a outra metade apresentou QI
total semelhante. Das criancas com HC moderado, 4 apresentaram QI total
superior ao grupo controle e 5 apresentaram QI total inferior. Segundo os
autores estes resultados sugerem que os déficits cognitivos persistirdo até a

idade adulta.

BRAGATTI-WINCKLER; ROTTA", 1994, relataram o caso de um
menino de 5 anos de idade com HC e historico materno de alcoolismo e
desvios de conduta na gravidez. Na época do diagndstico e inicio do
tratamento com levotiroxina a crianca tinha um 1 ano e 28 dias. A mesma
dosagem medicamentosa foi utilizada sem controle médico até os 5 anos de
idade. Com relagcédo ao desenvolvimento neuropsicomotor, a crianga sentou
com apoio aos 7 meses, sem apoio aos 12 meses, engatinhou com 1 ano e 6
meses, iniciou marcha aos 2 anos e até os 5 anos nao apresentava controle de
esfincter. A familia relatou hipotonia muscular intensa desde bebé. Com 3 anos
de idade, foi realizada avaliacdo auditiva mostrando hipoacusia neurossensorial

severa a esquerda e moderada a direita. Aos 4 anos e 6 meses de idade, a
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familia procurou atendimento médico devido a hiperatividade intensa,
agressividade e auto-agressao. Nesta época foram observados episédios de
“auséncia”’, marcha em circulos e sem movimentos conjugados dos membros
superiores, interagdo pobre com o meio e emissdo de vogais. O exame fisico
mostrou robustez, hipoma posterior a esquerda, genitdlia com micropénis e
testiculo retrati a esquerda. Apods adequagdo do tratamento e
acompanhamento endocrinologico a crianga apresentou melhoras quanto ao
uso de brinquedo, simbolizacdes, interacdo com outras criancgas, tentativa de
comunicagao gestual e resposta ao nome. Nao apresentava auto-agresséo e o
padrdao da marcha vinha se modificando com esboco de movimentos

associados dos membros superiores.

CORREA et al.3°, 1994, relataram o caso de uma menina com 3 anos
e 7 meses de idade apresentando atraso no crescimento e no desenvolvimento
neuropsicomotor. A crianga apresentava rosto inexpressivo, olhar vago, choro
inarticulado, sucg¢ao voluntaria, auséncia de preensao palmar voluntaria,
abasia, estasia, hipotonia muscular e auséncia de controle cervical. No exame
clinico observou-se estatura de 64 centimetros (< que percentil 2,5), peso de
6550 gramas (< que percentil 2,5), perimetro cefalico de 40 centimetros (< que
percentil 2,5), cabelos finos e secos, pele marmorata, seca e descamativa,
base nasal rasa, micrognatia discreta, auséncia de dentes, lingua espessa,
dificuldade de succdo e refluxo gastroesofagico. O raio-x de cranio mostrou
fontanela anterior ampla com diastese de suturas cranianas, além de estruturas
O0sseas com densidade aumentada, alteracdo também encontrada nos raios-X
de coluna toracico-lombar, sacro e de méaos e punho. Constatou-se entao,
idade 6ssea compativel com 3 meses. A cintilografia da glandula tireéide com
iodo 131 indicou auséncia de atividade captante sugerindo HC por provavel
mecanismo auto-imune. Com a confirmagdo do HC, a crianca iniciou a

reposicao hormonal com levotiroxina.

FRANCOIS et al.*®, 1994, avaliaram a audicdo de 42 individuos com
HC tratado com levotiroxina e os compararam com 42 individuos controle
pareados quanto a idade e género. Para a avaliagao de 13 criangas com idade

entre 12 e 30 meses utilizou-se a impedanciometria e a audiometria de reforgo
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visual. Para a avaliagao de 29 individuos com idade entre 4 e 21 anos utilizou-
se a impedanciometria e a audiometria tonal liminar. Em nenhum caso foram
relatadas queixas auditivas, zumbido ou vertigem, fatores de risco ou
antecedentes familiares. Das criancas, 11 apresentaram limiares auditivos < 20
decibels (dB) e 2 apresentaram limiares entre 30 e 40 dB. Dos individuos com
idade superior a 4 anos, 4 apresentaram perda auditiva condutiva com limiares
auditivos até 30 dB, outros 4 apresentaram perda auditiva neurossensorial de
20 a 25 dB nas frequéncias da fala e 12 apresentaram perda auditiva
neurossensorial de 20 a 50 dB nas altas frequéncias. Os tipos e graus de perda
auditiva nao se correlacionaram com a etiologia do HC ou com os niveis dos
horménios tireoidianos ao iniciar o tratamento. Quando os limiares auditivos
dos individuos com HC foram comparados com os limiares do grupo controle,

nao foram observadas diferengas significantes.

GOTTSCHALK; RICHMAN; LEWANDOWSKI*, 1994, avaliaram as
habilidades cognitivas, motoras, adaptativas e de fala em 16 criangas com HC
(10 meninas e 6 meninos) entre 5 anos e 1 més e 9 anos e 3 meses de idade.
A média de idade no inicio de tratamento foi 15,6 dias. Ndo foram observados
déficits cognitivos e adaptativos nas criangas avaliadas, porém as alteragdes
motoras e de articulagdo da fala foram significantes. As criangas com menor
idade 6ssea no diagnostico foram piores em quase todas as avaliagdes. Os
autores afirmaram que criangas com atraso na idade 6ssea sao de risco para
alteragdes no desenvolvimento cognitivo e motor, devendo ser acompanhadas

mais de perto mesmo.

GRANT?*, 1994, avaliou o crescimento de 361 criangas com HC
identificado na TN. As avaliagdes quanto a altura, peso, indice de massa
corporal (IMC) e PC foram realizadas do nascimento até os 4 anos de idade. O
PC foi significantemente maior nas criangas com HC grave (nivel muito baixo
de T4 no diagndstico) do que nas criangas com HC menos grave (nivel baixo de
T4 no diagnostico). A altura das criangas com HC grave no primeiro e segundo
ano de vida foi menor do que o esperado para a idade cronoldgica, porém no
3° e 4° ano de vida todas as criangas com HC apresentaram altura maior ou

igual ao esperado. Em todas as idades, o peso dos meninos com HC menos
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grave foi maior do que o esperado para a idade cronoldgica, o0 mesmo
aconteceu para os meninos com HC grave aos 3 e 4 anos. O IMC em todas as
criangas com HC foi maior do que o esperado para a idade cronoldgica, com

excecao dos meninos no primeiro ano de vida.

KOOISTRA et al.®?, 1994 avaliaram as habilidades motoras e
cognitivas de 72 criangas com HC tratado precocemente e as compararam com
35 criangas controle pareadas quanto a idade, género e nivel socioeconémico.
As criangas foram avaliadas aos 7 anos e 6 meses e posteriormente aos 9
anos e 6 meses de idade. Observaram que apesar do tratamento ter sido
iniciado no 23° dia de vida, as criangas com HC grave (nivel muito baixo de T4
no diagndstico) apresentaram alteragdes motoras significantes e habilidades
cognitivas muito préximas ao limite inferior na idade de 9 anos e 6 meses.
Estas alteragdes foram observadas particularmente nas criangas com agenesia
da glandula tiredide. A coordenagdo motora grossa e o equilibrio pioraram com

0 aumento da idade, enquanto a linguagem e memaria se mantiveram.

PIZARRO; PASKULIN; OLIVEIRA®, 1994, relataram o caso clinico
de uma menina de 8 anos de idade com HC por agenesia da glandula tiredide
apresentando sinais de puberdade precoce. A crianga foi diagnosticada aos 3
anos de idade e tratada irregularmente desde entdo. No exame fisico,
observou-se altura de 120 centimetros, 24,4 quilogramas, aparecimento de
mamas pré-puberal bilateralmente (mamas Tanner Il), auséncia de pélos
pubianos e axilares e presenga de odor androgénico. O exame neurolégico
revelou lesdao cerebral do tipo ataxica e desenvolvimento neuropsicomotor
compativel com a idade de trés a quatro anos. A tomografia computadorizada
do encéfalo ndo mostrou alteragdes, ja o raio-x de maos e punho revelou
atraso na idade 6ssea de 2 anos em relagéo a idade cronolégica. O quadro de
puberdade precoce consequiente ao HC foi caracterizado pela constatacao de
ovarios estimulados bilateralmente, com secregao estrogénica pds-puberal na
presenca de atraso da idade 6ssea. A puberdade pode ter sido desencadeada
pela presenca de estimulo discreto, porém constante, de secrecao hipofisaria
decorrente dos niveis moderadamente elevados de TSH durante o

desenvolvimento da crianga.
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CAMPOS et al.?", 1995, avaliaram o QI, comportamento e
crescimento de 23 criangas (11 meninas € 12 meninos) com HC identificado na
TN. As criangas foram acompanhadas do diagndstico até os 59 meses de
idade. A idade média no inicio do tratamento foi 14,5 dias e a maioria das
criangas apresentaram nivel socioecondmico médio. Quanto a etiologia, 12
criangas apresentaram glandula tiredide ectdpica, 6 apresentaram agenesia de
glandula e 5 apresentaram disormonogénese. A avaliagdo do QI total, verbal e
de execucdo, do comportamento e do crescimento indicou normalidade. As
criangas com idade 6ssea superior a 32 semanas e niveis menos baixo de T4
na TN apresentaram QI verbal significantemente superior. Nao foram
observadas correlagbes significantes entre as variaveis: QI total, Ql de
execugao, comportamento, idade 6ssea, niveis de T4 na TN, idade no inicio do

tratamento e valores de T4 durante o tratamento.

ROVET; EHRLICH®, 1995, avaliaram as habilidades cognitivas e o
comportamento de 94 criancas com HC até os 8 anos de idade. Observaram
efeitos positivos de doses altas de levotiroxina nas avaliagdes das habilidades
cognitivas (Ql total, QI verbal, Ql de execugao, compreensao verbal, aritmética
e memoria) com excegdo da memoria verbal e compreensdo da leitura.
Entretanto, verificaram que quanto maior a dosagem de levotiroxina, maiores
os problemas de comportamento no final da infancia, tais como reclusao social,
ansiedade, problemas sociais, de conduta e hiperatividade. Seus resultados
sugeriam que o periodo critico dos efeitos dos horménios tireoidianos para as
habilidades verbais e de memodria encontra-se por volta dos dois meses de
idade. Em contraste, o periodo pré-natal pareceu ser critico para as habilidades
visoespaciais e visomotoras. Ressaltaram ainda que criangas com alteracdes
de memodria tenderam a apresentar problemas escolares e dificuldade para o

acompanhamento de instru¢des apresentadas oralmente.

SALERNO et al."™, 1995, avaliaram aos 7 anos de idade, 47
criangas com HC detectado na TN e as compararam com 40 criangas controle.
Todas as criangas com HC ou iniciaram o tratamento dentro do 1° més de vida,
ou entre o 23° e 53° dia. A média do QI das criangas com HC ficou dentro da

normalidade e foi muito semelhante ao grupo controle. A idade no inicio do
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tratamento e a dosagem inicial de levotiroxina nao influenciaram no
desempenho das criangas. As criangas com nivel baixo de T4 no diagnostico
apresentaram QI inferior as criangas com nivel muito baixo de T4. A etiologia do
HC n&o influenciou significantemente no QI das criangas e embora dois meses
de tratamento tenha sido capaz de normalizar as concentragcoes de T4 em
todas as criangas, a concentragdo de TSH normalizou-se em apenas 50% das

criangas.

KOOISTRA et al.®®, 1996 avaliaram a atengdo sustentada de 48
criangcas com HC tratado precocemente (idade média de 7,9 anos) e as
compararam com 35 criangas controle pareadas quanto a idade, género e nivel
socioeconémico. As criangas com HC foram divididas em dois grupos: 38
criangas com nivel muito baixo de T4 no diagndstico e inicio do tratamento aos
24 dias de vida (23 com agenesia da tiredide e 15 com digenesia) e 10 criangas
com nivel baixo de T4 no diagndstico e inicio do tratamento aos 37 dias de vida
(todas com digenesia da tiredide). O tratamento das criangas com HC foi
adequado e o QI significantemente inferior ao grupo controle. Observou-se
maior declinio do tempo de atencédo nas criangas com nivel muito baixo de T4
no diagnéstico, sugerindo que estas apresentaram dificuldades para manter a
atencao. Nao foi observada correlagao entre a idade no inicio do tratamento e a
atencao sustentada, entretanto, o inicio do tratamento mais cedo nas criancas
com nivel muito baixo de T4 pareceu nao ter sido suficiente para prevenir os
problemas de atencdo. Os autores consideraram que a alteragdo na atencao

sustentada possa influenciar as futuras atividades escolares e profissionais.

ROVET; ALVAREZ'®, 1996, avaliaram as habilidades intelectuais,
vocabulario, memdria e atencédo de 86 criangas com HC identificado na TN. As
criangas foram avaliadas aos 7 e 9 anos de idade e divididas em grupos quanto
aos niveis hormonais durante o tratamento: nivel de T4 e TSH elevados (HH),
nivel de T4 elevado e TSH normal (HM) e nivel de T4 elevado e TSH baixo (HL).
Observaram que os grupos nao se diferenciaram quanto ao QI total, verbal ou
de execugdo. Aos 7 anos de idade, o grupo HH obteve os melhores resultados
em vocabulario e os piores em memoaria de digitos e atengcdo. Aos 9 anos, o

grupo HH novamente obteve os piores resultados em atengdo, porém estas
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criangcas nao foram as mesmas do grupo HH aos sete anos. Independente da
razao dos niveis hormonais elevados, a habilidade de ateng¢do encontrou-se
defasada enquanto algumas habilidades verbais encontraram-se adequadas.
Os autores concluiram que niveis elevados de T, e TSH durante o tratamento

contribuem para alteragdes atencionais.

SIRAGUSA et al.’° 1996 avaliaram a altura, o peso e o PC durante
0s 6 primeiros anos de vida em 35 criangas com HC detectado na TN e as
compararam com 54 criangas com HC diagnosticado clinicamente. A média de
idade das criangas na TN foi 32 dias e no diagndstico clinico 141 dias. O grupo
com HC detectado na TN apresentou: comprimento significantemente menor
antes de iniciarem o tratamento hormonal; aumento normal do peso e altura
nos seis primeiros anos de vida, com excecdo dos casos de agenesia
tireoidiana; aumento significante do PC durante o segundo ano e atraso na
maturagdo Ossea, apesar do crescimento normal. As criangas diagnosticadas
por critérios clinicos também apresentaram recuperacdo do crescimento,

porém somente apds dez meses de terapia medicamentosa.

HEYERDAHL et al.*', 1997, avaliaram o crescimento de 103 criancas
com HC desde o nascimento até o 6° ano, considerando os niveis de Ty, T3, €
TSH e a altura. No 1° ano de vida, observaram comprimento inferior aos
valores de referéncia e idade média de inicio do crescimento atrasada. Os
niveis baixos dos horménios tireoidianos durante o 1° més de vida pareceram
ter influenciado na idade de inicio do crescimento. Entre o0 6° e 12° més de
vida, o padrao de crescimento foi linear, porém reduzido. A partir de entao,

houve aumento na velocidade de crescimento.

MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™, 1998, avaliaram a evolugdo
neurologica de 37 criangas com HC até o 1° ano de vida e a correlacionaram
com o tratamento e gravidade do HC. Observaram altera¢cdes neuroldgicas e
idade éssea atrasada em 9 casos e algumas das caracteristicas fisicas
comumente associadas ao HC como ictericia, hérnia umbilical, constipagao e
temperatura corporal mais baixa. Das 9 criangas com alteragéo neuroldgica, 7
apresentaram HC grave, mostrando relagéo significante entre a gravidade do

HC e as alteragdes neuroldgicas.
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ROVET', 1999, avaliou as habilidades neuropsicolingiiisticas até os
13 anos de idade em 48 criangas com HC identificado na TN e os comparou
com um grupo controle. Os adolescentes com menor idade Ossea
apresentaram alteragdes visoespaciais, indicando que o hipotireoidismo intra-
uterino pode influenciar nesta habilidade. Quanto mais baixo o nivel de T4 no
diagndstico maior o atraso observado nas habilidades visoespaciais,
visomotoras, de atencéo, leitura, memaria narrativa, velocidade de nomeacéo e
sintaticas. Os adolescentes com inicio tardio do tratamento, apresentaram
maiores dificuldades nas habilidades de discriminacdo e reconhecimento de
objetos familiares. O autor sugeriu a necessidade de avaliagdes
neuropsicolinguisticas em individuos com HC em todas as idades, além de
estudos envolvendo procedimentos de neuroimagem estrutural e funcional que
possibilitem a identificacdo dos sitios de perda hormonal seletiva e das bases

das habilidades visoespacial e visomotora.

SALERNO et al.'®, 1999, avaliaram o QI de 40 criancas com HC e
as compararam com seus irmaos sem a alteragao metabdlica (40 criangas). A
idade média das criangas com HC foi de 12 anos e de seus irméaos 12,25 anos.
Das criangcas com HC, 24 apresentaram glandula tiredide ectopica, 8
apresentaram agenesia e 8 disormonogénese. A média do QI das criangas dos
dois grupos néao se diferenciou significantemente. As criangas com nivel muito
baixo de T4 no diagndstico apresentaram QI inferior. As criangas com agenesia
obtiveram QI total, verbal e de execucgao inferiores as criangas com glandula
ectdpica, as criangas com disormonogénese e aos seus irmaos. Este resultado
sugeriu que a transferéncia hormonal materna durante a gestagcdo ¢é

insuficiente para as necessidades do feto em casos de HC grave.

BARGAGNA et al.”, 2000, avaliaram as habilidades cognitivas,
linguisticas e motoras de 24 criangcas (18 meninas e 6 meninos) com HC
diagnosticado e tratado precocemente e as compararam com 25 criangas
controle pareadas quanto ao género, idade e nivel socioeconémico. Aos 3, 5 e
7 anos de idade, as criangcas com HC n&o se diferenciaram das criangas
controle quanto as habilidades cognitivas. Aos 7 anos, ndo foram observadas

diferencas significantes no desempenho motor dos dois grupos, porém aos 3
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anos algumas criangas com HC apresentaram alteragdes motoras finas, de
equilibrio, de qualidade do movimento e movimentos associados e aos 5 anos
todas apresentaram habilidades motoras inferiores as criangas controle. Com
relacdo a linguagem aos 3 anos de idade, 50% das criangas com HC
apresentaram desempenho em provas de compreensao da linguagem,
vocabulario e fonologia considerados dentro dos padrées normais, 29%
apresentaram alteragbes fonologicas e 21% apresentaram alteragdes
fonologicas e morfossintaticas (linguagem expressiva). Aos 5 anos, 50% das
criangas com HC apresentaram desempenho em provas de compreensao
gramatical, vocabulario e fonologia considerados dentro dos padrées normais,
37,5% apresentaram alteragdes fonologicas e 12,5% apresentaram alteragdes
fonologicas e morfossintaticas. Aos 7 anos, 71% das criangas apresentaram
desempenho em provas de compreensao gramatical, vocabulario e fonologia
considerados dentro dos padrdes normais e 29% alteragdes fonoldgicas. As
criangcas com HC grave apresentaram alteragbes cognitivas, linguisticas e
motoras com mais frequéncia do que as criangas com HC menos grave. Todas
as criangas com alteragdes fonolégicas e morfossintaticas realizaram

procedimentos terapéuticos e apresentaram bons resultados.

BONGERS-SCHOKKING et al.'?, 2000, avaliaram o desenvolvimento
cognitivo de 61 criangas com HC aos 10 e 30 meses de idade. As criangas
foram divididas em dois grupos: HC grave e HC moderado. O IDM e o indice de
desenvolvimento psicomotor (IDP) das criangas dos dois grupos ficaram dentro
da normalidade. A média do IDM e IDP para o grupo com HC grave foi inferior
em relagéo ao grupo com HC moderado. Dentro do grupo com HC grave, as
criangas com inicio do tratamento precoce (antes do 13° dia de vida) e altas
doses de levotiroxina obtiveram os melhores IDM e IDP. Dentro do grupo com
HC moderado, as criangas com inicio do tratamento tardio e com baixas doses
de levotiroxina obtiveram os piores IDM. Observou-se correlagao entre o IDM e
o nivel socioecondmico e entre o IDP e a idade na época da avaliagdo. Os
autores afirmaram que embora os primeiros meses de vida sejam cruciais para
o desenvolvimento das fungdes cognitivas (como fala e compreensao), este
periodo se estende para todo o 1° ano quando sao consideradas as fungdes de

execucao (como habilidade motora grosseira e fina).



32

2 - REVISAO DE LITERATURA

SALERNO et al.’®, 2000, avaliaram o efeito de diferentes doses
iniciais de levotiroxina no QI de criangas de 4 anos de idade com HC detectado
na TN. As 83 criangas foram divididas em trés grupos: grupo A (42 criangas
tratadas com doses iniciais de 6 a 8 pg/kg/dia), grupo B (21 criangas tratadas
com dose inicial de 8 a 10 pg/kg/dia) e grupo C (20 criangas tratadas com dose
inicial de 10 a 15 pg/kg/dia). O QI no grupo C foi significantemente maior
quando comparado ao grupo A, mas nao ao grupo B. Ndo foram observados
sinais e sintomas clinicos de superdosagem no tratamento das criangas do
grupo C, como também n&o foram observadas diferengas significantes no

peso, na altura e na idade Ossea entre os trés grupos.

SALERNO et al."””, 2001, avaliaram o crescimento, desenvolvimento
puberal e altura final de 55 criangcas com HC detectado na TN. A média de
idade das criangas no inicio do tratamento foi 25 dias. As criangas foram
avaliadas trimestralmente até os 12 meses, a cada trés ou seis meses até os 3
anos e anualmente apés os 3 anos. O inicio da puberdade ocorreu em idades
tipicas e a média total de crescimento puberal foi normal nos meninos e
ligeiramente inferior nas meninas. Todas as criangas atingiram altura adulta
meédia dentro dos valores esperados, poréem o IMC esteve acima do percentil
95 até os 6 anos de idade e variou entre o percentil 50 e 85 nos anos
subsequentes. A idade 6ssea das criancas esteve atrasada nos primeiros anos
de vida, porém se normalizou até os 5 anos. A etiologia do HC, a gravidade no
diagnostico, a idade no inicio do tratamento e a dose medicamentosa ndo
influenciaram no crescimento longitudinal, no desenvolvimento puberal e na
altura final das criangas. Os autores concluiram que como o tratamento
precoce levou ao desenvolvimento puberal e altura final normais, o principal
fator determinante da altura dessas criangas foi o potencial genético de

crescimento da familia.

RUIBAL-FRANCISCO et al.'®, 2001, avaliaram o desenvolvimento
puberal de 15 mulheres com HC e 26 mulheres controle a cada 6 meses. As
mulheres com HC foram diagnosticadas com idade média de 1,64 anos e
desde entdo, passaram a receber o tratamento hormonal substitutivo de

maneira ininterrupta. Inicialmente a reposicdo hormonal foi realizada com



33

2 - REVISAO DE LITERATURA

preparado farmacolégico de 90% de T4 e 10% de T3 e posteriormente com
levotiroxina exclusivamente. O crescimento e desenvolvimento puberal das
mulheres com HC foi normal em relagdo as mulheres do grupo controle, porém
seu inicio foi tardio, seu desenvolvimento mais rapido e o crescimento no

periodo pds-menarca foi maior.

FIGUEIREDO; SCHERMANN?®, 2001, examinaram a interacdo mae-
crianga e o comportamento em criangas com HC tratadas precocemente de 4 a
6 anos de idade e, as compararam com um grupo de criangas sem a alteragao
metabodlica. Nao foram observadas diferengas significantes na interagdo e no
comportamento das criangas dos dois grupos. Os autores concluiram que o
fato das criangas com HC terem sido tratadas precocemente, com boa adesao
ao tratamento e serem provenientes de familias com nivel socioeconémico
médio, possa ter servido como fator preventivo para o nao aparecimento de
disturbios no desenvolvimento social e comportamental na idade pré-escolar.
Entretanto, a combinacdo de situagdes (gravidade do HC e o contexto social)
pode revelar risco adicional para o desenvolvimento de problemas emocionais
e comportamentais, visto que a crianga passa por procedimentos de controle e
reposicdo hormonal que diferem da rotina de uma crianga saudavel podendo

levar a familia a trata-la como doente.

LUDUENA; PRADA; SANDI”", 2002, relataram o caso de uma
menina com 11 dias de vida apresentando ictericia prolongada, sonoléncia,
succgao fraca, distensao abdominal, constipacao intestinal, fontanela posterior
ampla e presenca de hérnia umbilical. Com a suspeita de HC, solicitou-se a
determinacdao do nivel de TSH confirmando a alteracdo metabdlica. O
tratamento com levotiroxina foi iniciado imediatamente apds o diagnostico. A
cintilografia da tiredide demonstrou tecido tireoidiano hipoplasico. A crianga
apresentou evolugdo favoravel com normalizacdo do nivel de TSH aos
quarenta e cinco dias de vida e das caracteristicas fisicas e neurolégicas por

volta dos dois meses.

OERBECK et al.?®, 2003, avaliaram as habilidades intelectuais,
motoras e de aprendizagem em 49 adultos com HC identificado até o 3° ano de

idade e os compararam com seus irmaos sem a alteracido metabdlica. A média
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da idade do grupo com HC foi 20 anos e do grupo de irmaos foi 21 anos. Em
todas as habilidades avaliadas, os adultos com HC apresentaram desempenho
inferior aos seus irmaos. Foram observadas diferencas significantes quanto a
habilidade motora global, coordenagdo motora, habilidade de nomeacgéo e
aritmética, porém os grupos nao se diferenciaram quanto a velocidade motora,
fluéncia verbal, leitura e escrita. Com relagao a escolaridade, 6% dos adultos
controle e 24% dos adultos com HC n&do completaram o ensino médio. Os
adultos com nivel baixo de T4 no diagndstico apresentaram desempenho nas
habilidades motoras melhor do que aqueles com nivel muito baixo. O
desempenho nas habilidades verbais e aritméticas dos individuos que iniciaram
o tratamento com dosagens de levotiroxina mais elevadas e demonstraram
nivel menos baixo de T4 nos 6 primeiros anos de vida, também foi melhor. Os
adultos que iniciaram o tratamento com dosagens de levotiroxina menores

foram os que n&o completaram os estudos.

TINELLI et al.’*®, 2003, avaliaram o comportamento de 12 criangas e
18 adolescentes com HC com idade média de 10 anos e 4 meses e 13 anos e
5 meses respectivamente e os compararam com 58 criangas e 58 adolescentes
controle pareados quanto a idade. O tratamento para o HC foi iniciado entre o
20° e 30° dia de vida. Foram observados problemas comportamentais mais
freqlentes no grupo com HC do que no grupo controle. No grupo com HC, as
criangas apresentaram comportamentos delinquentes e os adolescentes
demonstraram isolamento, ansiedade, depressdo, agressividade, problemas
atencionais e de raciocinio. Na avaliacdo psiquiatrica 44% dos adolescentes
com HC apresentaram sintomas de ansiedades e fobia, 16% apresentaram

depressao e 11% apresentaram déficits de atengao.

ANDROVANDI; NUNES®, 2004, avaliaram o QI de 22 criangas com
HC, na faixa etaria de 6 anos a 12 anos e 9 meses. Todas as criangcas haviam
iniciado o tratamento ante do 3° més de vida. Observou-se QI total, Ql verbal e
QI de execucéo acima de 90 (resultados classificados na média ou acima) em
17, 18 e 18 participantes, respectivamente. Escores inferiores a 90, foram

observados em 5 criangas na avaliagdo do QI total e em 4 criangas na
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avaliagdo do QI verbal e QI de execugdo. As criangas cujas familias

apresentavam renda maior obtiveram melhores escores.

SIMONS et al.', 2004, avaliaram os aspectos educacionais,
comportamentais e as habilidades motoras de 59 criangas aos 10 anos de
idade, com HC identificado na TN. O grupo controle foi composto de 59
criangas estudantes nas mesmas salas de aula pareadas quanto a idade,
género, nivel socioecondmico e linguagem expressiva. As criangas com HC
foram divididas em: grupo 1 (tratamento com niveis de T4 <40 nmol/L) e grupo
2 (tratamento com niveis de T4 > 40 nmol/L). As criangas com HC do grupo 1
apresentaram pior desempenho em todos os aspectos avaliados. A taxa de
leitura, sua precisdo e compreensdo foram semelhantes nos trés grupos,
porém as habilidades matematicas e habilidades motoras foram
significantemente inferiores no grupo 1 de criangas com HC. Problemas
comportamentais foram observados com maior frequéncia nos grupos com HC
principalmente quanto a intranquilidade e dificuldade em acalmar-se. Os
autores concluiram que problemas comportamentais de grau leve sdo comuns
em individuos com HC tratado precocemente e que as alteragdes educacionais

observadas foram de baixa significancia.

TORRES et al.'™ 2004, avaliaram a atencdo sustentada de trés
grupos de criangas com idade entre 7 e 13 anos. O grupo 1 foi composto de 35
criangas com queixas de disturbio de aprendizagem, sem alteragdes
neuroldgicas ou uso de medicamentos. O grupo 2 foi composto de 37 criangas
com HC tratado desde o sétimo dia de vida, apresentando QI normal. O Grupo
3 foi composto de 40 criangas do ensino fundamental, sem queixas de
problemas de aprendizagem e sem alteragdes metabdlicas para o HC. A
avaliagdo da atencao sustentada foi realizada por meio de uma bateria
computadorizada (SESH 1.0) desenvolvida especificamente para o diagnostico
das alteragcdes atencionais de pacientes com HC e seu acompanhamento. As
criangas do grupo 1 apresentaram atengao sustentada inferior ao grupo 3 e as
criancas do grupo 2 apresentaram rendimento intermediario. Segundo os
autores, as alteragbes atencionais no grupo com HC foram relativamente

independentes do rendimento intelectual e da precocidade do tratamento.
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BONGERS-SCHOKKING; DE MUINCK KEIZER-SCHRAMA", 2005,
avaliaram o desenvolvimento cognitivo e neuropsicomotor de 45 criangas com
HC em idade escolar e as compararam com 37 criangas controle. O Ql total
das criangas de ambos os grupos foi semelhante. O desempenho nas
habilidades visomotoras e verbais foi inferior nas criancas com HC e o indice
de alteragdes comportamentais foi superior. Observou-se que quanto menor a
dosagem de levotiroxina no inicio do tratamento maiores os indices de
alteragdes comportamentais e quanto maior a dosagem de levotiroxina no
inicio do tratamento melhor o desenvolvimento cognitivo aos 5 e 7 anos de
idade.

GHAZI et al.*!, 2005, relataram o caso de uma familia com trés filhos
afetados pelo HC e sem histérico anterior. A mae eutiredidea casou com o
primo e teve na primeira gravidez uma menina com sinais clinicos do HC que
foi a obito devido a obstrucdo nas vias aéreas superiores e asfixia, ocorridas
apos o nascimento. A necropsia revelou glandula tiredidea grande na regido
anterior do pescog¢o, comprimindo a traquéia. Na segunda gravidez, de um
menino, o diagndstico ultra-sonografico realizado na 202 semana gestacional,
revelou massa na regido anterior do pesco¢o. O menino nasceu na 382 semana
de gestagao de parto cesariana de emergéncia e também apresentou os sinais
clinicos de HC. O diagnéstico foi confirmado no 3° dia de vida por meio de
niveis elevados de TSH e baixos de T4. O tratamento com levotiroxina foi
iniciado imediatamente, os niveis hormonais foram mantidos dentro da
normalidade e o crescimento fisico e desempenho escolar estavam
aparentemente normais. Na terceira gestagdo, de uma menina, foi realizada a
ultra-sonografia na 332 semana de gestacdo com indicativos de aumento da
glandula tiredide. Amniocentese foi realizada para avaliar os niveis de TSH e T4
e 500 ug de levotiroxina foi injetada na cavidade amnidtica semanalmente a
partir da 352 semana de gestacdo. Varias ultra-sonografias foram realizadas e
observaram reduc¢ado do tamanho da massa na regidao do pescogo. A menina
nasceu de parto cesariana na 37% semana de gestagcdo, com Apgar 9 no
primeiro minuto e 10 no quinto. O peso, cumprimento e PC foram 3700 gramas,
51 e 26 centimetros respectivamente. Nao foram observados problemas

respiratorios e ictericia, porém a crianga apresentou hérnia umbilical e precisou
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ser internada devido a distensdo abdominal e vémitos freqlientes. Niveis de
TSH e T, alterados confirmaram o diagndstico de HC e o tratamento com
levotiroxina foi iniciado no 3° dia de vida quando a crianga comecgou a se

alimentar oralmente.

OERBECK et al.®, 2005, avaliaram 49 adultos (idade média de 20
anos) com HC tratado precocemente, quanto a memoria, atengdo e
comportamento e os compararam com 41 adultos do grupo controle pareados
pela idade e género. Observou-se desempenho nos testes de memaria verbal e
atencdo significantemente inferior nos adultos com HC. Estes também
apresentaram alteragdes de comportamento com mais frequéncia. Doses
iniciais altas de levotiroxina, niveis menos baixo de T4 durante os seis primeiros
anos de vida e na época da avaliagdo nao apresentaram efeitos prejudiciais
para os resultados encontrados. Os resultados sugeriram melhores

desempenhos com doses de levotiroxina elevadas no inicio do tratamento.

ROVET'®, 2005, avaliou o desempenho cognitivo de 42 criancas
com HC e as comparou com seus irmaos sem a alteracdo metabdlica. Todas
as criancas com HC foram identificadas pela TN. As criancas com HC
apresentaram QI significantemente inferior aos seus irmaos e essa diferencga foi
maior nas criangas com agenesia e ectopia da glandula tiredide. As criangas
tratadas com dosagem inicial mais elevada de levotiroxina tiveram QI mais
proximo de seus irmaos. Ao se comparar os dois grupos nao foram percebidas
influéncias da idade 6ssea, do nivel de T4 no diagndstico e da idade de inicio
do tratamento nos resultados das avaliagdes. Para o autor, ndo ficou claro se
doses mais elevadas de levotiroxina permitiriam o desenvolvimento normal de
criancas com HC de inicio intra-uterino, pois provavelmente, os déficits
cognitivos existirdo uma vez que o desenvolvimento cerebral depende dos

hormoénios tireoidianos.

BARGAGNA et al.®, 2006, avaliaram 52 criangas com HC tratadas
precocemente quanto as habilidades motoras, cognitivas e linguisticas. Foram
observados déficits motores e linglisticos nas criancas avaliadas, porém a
cognigao esteve dentro dos padrbes de normalidade. As criangas com niveis

muito baixos de T4 antes do inicio do tratamento para o HC e niveis
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socioecondmicos menos privilegiados apresentaram maiores alteragdes no

desempenho das habilidades avaliadas.

DLUHOLUCKY;  HOMOVA; LUKAC®, 2006, realizaram
acompanhamento longitudinal de uma crianga com HC tratado desde a 42
semana de vida e sua irm& gémea homozigotica sem a alteragado metabdlica. O
desenvolvimento das duas criangas foi muito semelhante. Nos primeiros anos
do ensino fundamental, a crianca com HC apresentou desempenho nas
habilidades de memdria e raciocinio légico inferior a sua irma. Porém, ao
receber acompanhamento em escola especial durante a adolescéncia, seu
desempenho nestas habilidades melhorou, mostrando que déficits cognitivos
em criangas com HC tratado precocemente podem nao ser graves e variam

durante o desenvolvimento do individuo.

HATIPOGLU et al.*®, 2006, relataram dois casos de criancas com
HC. O primeiro descreveu um menino de 7 meses de idade com choro rouco,
sonoléncia e historico de ictericia prolongada durante o periodo neonatal. Na
avaliagdo clinica observou-se lingua pequena e alargada, depressao da base
do nariz, voz rouca e atraso neuropsicomotor. Os exames laboratoriais
referentes aos hormoénios tireoidianos mostraram-se alterados. Apds um més
de tratamento para o HC observou-se queda de cabelo, normalizando-se apos
4 meses de tratamento por meio de reposi¢do hormonal. O segundo caso
descreveu uma menina de 16 meses de idade com atraso no desenvolvimento
e auséncia de marcha. O tratamento para o HC foi iniciado aos 2 meses de
idade e suspenso aos 4 meses devido a queda de cabelo. No exame clinico,

foram observadas letargia, rouquidao e pele seca.

HEPWORTH; PANG; ROVET®, 2006, avaliaram os potenciais
evocados durante o reconhecimento de palavras e faces em 9 criangas com
HC de 11 a 13 anos de idade e em 9 criangas controle pareadas pela idade. Os
grupos nao se diferenciaram quanto a acuracia e o tempo de reagdo aos
estimulos apresentados, entretanto, observou-se resposta neurofisiolégica
alterada durante provas de repeticdo de estimulo verbal nas criangas com HC.
Os autores inferiram que tais dificuldades podem estar associadas a alteragcdes

da meméaria de curto prazo.
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KEMPERS et al.’®, 2006, avaliaram as habilidades cognitivas e
motoras de 70 adultos jovens com HC identificado na TN e os compararam
com 66 adultos participantes do grupo controle. Os adultos avaliados
apresentaram idade média de 21 anos e 6 meses, entretanto, 49 deles ja
haviam sido avaliados aos 9 anos e 6 meses de idade. A idade média no inicio
do tratamento para o HC foi 28 dias. Os adultos com HC apresentaram
alteragdes motoras significantes quando comparados ao grupo controle e QI
significantemente inferior a média da populagdo. O QI total e de execug¢do dos
adultos com HC grave (nivel muito baixo de T4 no diagndstico) foi inferior aos
obtidos pelos adultos com HC leve e moderado. Os autores concluiram que
déficits cognitivos e motores persistiram nos adultos jovens com HC tratados
precocemente principalmente, no que diz respeito aos dominios verbais, de
execucao, equilibrio e habilidade motora fina. Estes déficits foram mais
pronunciados nos adultos com HC grave e néao tiveram correlagdo com a idade
de inicio do tratamento, uma vez que a média da idade no inicio do tratamento

dos adultos com HC leve, moderado e grave foi a mesma.

MARTI et aI.75, 2006, avaliaram os potenciais evocados auditivos
N100 e N200 em 15 criancas de 5 anos de idade e as compararam com 33
criangas controle. O tratamento para o HC foi iniciado em média no 14° dia de
vida e as criangas foram divididas em grupo com HC grave e grupo com HC
moderado, de acordo com a maturagado 6ssea observada no diagnostico. Nao
foram observadas diferengas entre as criangas com HC e as criangas do grupo
controle e entre as criancas com HC moderado e HC grave, quanto
organizagao anatémico-funcional do sistema auditivo. Porém, a laténcia N200
foi maior nas criangas com HC, principalmente naquelas com dosagem elevada
de levotiroxina no tratamento e QI verbal mais reduzido. A amplitude da onda
N200 nado se correlacionou com a dosagem inicial de levotiroxina no
tratamento. Desta forma, os autores inferiram que a diferencga sutil observada
nos potenciais evocados auditivos entre as criangas com HC e criangas

controle esteve relacionada a adequacao do tratamento para o HC.

PNIEWSKA-SIARK et al.®', 2006, acompanharam longitudinalmente,

dos 4 anos e 8 meses aos 14 anos e 2 meses, o desenvolvimento fisico e
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cognitivo de 102 criancas com HC diagnosticado pela TN. A idade média no
inicio do tratamento foi 19 dias. As criangas foram divididas em trés grupos
quanto a etiologia: agenesia, hipoplasia, e ectopia da glandula tiredide.
Observou-se desenvolvimento fisico e cognitivo adequado nos trés grupos,
entretanto, o grupo com agenesia apresentou indices de crescimento e QI

significantemente inferiores aos outros grupos.
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A deficiéncia dos horménios tireoidianos durante a vida fetal e nos
primeiros anos de vida pode acarretar retardo mental e alteragdes do
desenvolvimento (BARGAGNA et al.”, 2000, LUDUENA; PRADA; SANDI™,
2002). Mesmo com o inicio precoce do tratamento para o HC algumas
sequelas podem nao ser prevenidas e até se tornarem irreversiveis
(BOTLER™, 1996, SIMONS et al.'® 2004, GEELHOED et al.*’, 2005,
ROVET'®, 2005).

A literatura tem referido alteragbes nas habilidades do
desenvolvimento (habilidades motoras, cognitivas, linguisticas, sociais e de
autocuidados) em criangas com HC, mesmo quando o diagndstico foi precoce
e tratamento adequado. A magnitude de tais alteragbes depende de alguns
fatores como a etiologia do HC, época de seu inicio (pré ou pds-natal),
gravidade da deficiéncia hormonal e idade da crianga ao iniciar o tratamento de
reposicdo hormonal (ROVET'®', 1999, SALERNO et al."®, 1999, ALMACHE?,
2003, OERBECK et al.®*, 2003, ROVET"'2, 2005).

A crianga nasce equipada com habilidades pré-programadas para
produzir numerosos padrdes interativos e sensoérios-motores, possibilitando o
controle essencial a sua sobrevivéncia e seguranga sobre o corpo, motricidade
e simultaneamente sobre suas emocgdes, habilidades linguisticas e cognitivas
(CLARK?, 2004). Quando as habilidades motoras se desenvolvem com atraso,
costuma seguir uma sequéncia propria dependente da etiologia especifica que
levou a este atraso (WEBSTER et al.’®', 2005).

O desenvolvimento neuropsicomotor alterado pode interferir na
maturidade do desenvolvimento global da crianga em funcdo da qualidade de
exploracao ambiental e das possibilidades interativas. Nestas circunstancias, a
crianga pode perder oportunidades concretas de ampliar seu repertério,

ocasionando lacunas nas areas perceptivas, cognitivas, linguisticas, sociais e
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de autocuidados (LAMONICA®®, 2004, KENDAL®’, 2005). A exploracdo do

ambiente, manipulacédo de objetos, repeticao de ag¢des, dominio do controle do

esquema corporal e relagdes estabelecidas em situagbes vivenciadas
possibilitam a aquisicdo do conhecimento, mostrando que 0s processos
cognitivos estdo integrados na atividade motora (LAMONICA®®, 2004,
KENDAL®’, 2005, WEBSTER et al.’®', 2005).

A aquisicdo e desenvolvimento da linguagem dependem das
condicbes e da interacdo de fatores organicos, psiquicos e sociais
(CASTANO?*, 2003, PERISSINOTO; ISOTANI®", 2003). Como sua aquisi¢do
ocorre por meio do intercambio, exploragao ativa e relagdes estabelecidas com
o ambiente, o desenvolvimento motor atrasado pode acarretar alteragdes no
desenvolvimento da linguagem que serao refletidas nas atividades do dia a dia,
influenciando, portanto, no desenvolvimento das habilidades sociais e de
autocuidados (LAMONICA®®, 2004, WEBSTER et al.’?', 2005). Estas ultimas
habilidades podem ainda sofrer influéncias do protecionismo advindo da cultura
brasileira que faz com que pais de criangas com alteracao do desenvolvimento
ou consideradas doentes, ndo oferecam oportunidades para que seus filhos
realizarem tarefas do cotidiano mesmo tendo capacidades para tal (MANCINI
etal.”?, 2002).

Por meio da linguagem a crianga tem acesso a valores, crengas e
regras de sua cultura, antes mesmo de aprender a falar. A medida que se
desenvolve seu sistema sensorial, incluindo visdo e audi¢do, torna-se mais
refinado, seu nivel linglistico aumenta e seu campo de socializagdo se
estende, principalmente com o egresso escolar oferecendo oportunidades de
interacdo com outras criangas. Em suas relagdes e interagdes com adultos
ocorrem trocas de experiéncias e conhecimentos estabelecendo relagdes
reciprocas e bidirecionais, contribuindo para o desenvolvimento linguistico
(BORGES; SALOMAO™, 2003).

MENDES; MOURA®, 2004, afirmaram que na brincadeira conjunta, a
crianga e a mae interagem num contexto que promove o desenvolvimento

emocional e das capacidades sociocognitivas. Os gestos, as expressoes
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faciais, o olhar do bebé (primeiras formas de comunicagao intencional) e as
vocalizagdes com entonagdes marcadas sdo respondidos pela mae que, por
sua vez, encoraja a crianga a usar a linguagem de forma mais elaborada e

funcionalmente correta.

Por volta de 1 ano de idade, a maioria das criangas fala ao menos
uma palavra, € compreendida por estranhos 25% das vezes, acata uma ordem
simples ndo acompanhada por gestos e apontam para objetos desejados. Sua
comunicacao oral consiste basicamente de balbucios e sua brincadeira é quase
restrita a exploragao sensorial de objetos. Ao longo do 2° ano, as criangas
utilizam palavras mais espontaneamente, formam frases de duas palavras,
utilizam fala telegrafica, sdo compreendidas por estranhos 50% das vezes,
acatam duas ordens dadas e brincam com objetos por meio de acgdes
explanatérias funcionais e concretas. Aos 3 anos de idade, a maioria das
criancas € fluente em sentengas no presente, passa a produzir gradativamente
palavras representativas de objetos e eventos préprios ao seu ambiente, é
compreendida por estranhos 75% das vezes e comeca a apresentar
brincadeira simbdlica. Posteriormente, a tendéncia para representacdo mental
do mundo aumenta tanto na linguagem quanto na brincadeira e sua fala é
100% compreendida por estranhos (COPLAN?®, 1985, ZORZI'®", 1994,
BORNSTEIN et al.”, 1999, ZORZI'?®, 2002).

Segundo WETHERBY; YONCLAS; BRYAN'??, 1989, embora as
primeiras palavras surjam entre doze e dezoito meses de idade, as alteragbes
no desenvolvimento da linguagem sédo detectadas muitas vezes somente na
pré-escola. Entretanto, ja no inicio do desenvolvimento comunicativo destas
criangas pode-se observar padrao de comunicagao tipicamente gestual e
diferengas nas fungdes comunicativas como regulagdo do comportamento,
interagdo social e atengédo conjunta. Desta forma, é de extrema importancia o
acompanhamento do desenvolvimento linguistico de criangas com idade
inferior a 36 meses (WALKER et al.’"®, 1989).

COPLAN?®, 1985, afirmou que retardo mental afeta 3% das criancas

e constitui a alteragdo do desenvolvimento mais comum entre criangas com
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atraso no desenvolvimento da fala e da linguagem. Este atraso global da
linguagem €& acompanhado por alteragbes do comportamento adaptativo
(capacidade de vestir-se, alimentar-se e ir ao banheiro sozinho) e da
capacidade de resolver problemas. Desta forma, a observacado de atrasos no
desenvolvimento da linguagem € provavelmente uma das melhores formas de

triagem do retardo mental.

De acordo com o DSM.IV34, 2006, o retardo mental é caracterizado

como:

“funcionamento intelectual significativamente inferior a média,
acompanhado de limitagdes significativas no funcionamento adaptativo em pelo menos duas
das seguintes areas de habilidades: comunicacdo, autocuidados, vida doméstica, habilidades
sociais/interpessoais, uso de recursos comunitarios, auto-suficiéncia, habilidades académicas,
trabalho, lazer, saude e seguranga”.

LAMONICA®®, 2004, afirmou que sendo a linguagem a expressdo dos
processos mentais, pode-se inferir que quanto maior a capacidade de
inteligéncia maior a capacidade de compreender conceitos, elaborar frases e
expressar-se, principalmente quando o funcionamento do SN, do sistema
sensorial e perceptual encontra-se integro. Assim, considerando-se que a
‘gravidade do retardo mental na aquisicdo de linguagem é inversamente
proporcional ao QI” os deficientes mentais sempre apresentardo
desenvolvimento da linguagem compativel com a idade mental (CLARK?,
2004). Estes individuos podem ainda apresentar alteragdes nas habilidades de
autocuidados, socializagdo e auto-orientacdo, além de dificuldades em
atividades escolares e profissionais (DSM.IV**, 2006, KNOBLOCK;
PASSAMANICK®!, 2000).

Criancas acompanhadas com procedimentos de estimulagao,
quando identificados precocemente os sinais de anormalidade e/ou desvios
desenvolvimentais, demonstram melhoria na condicdo de respostas e
rearranjos na plasticidade cerebral, capazes de minimizar o impacto no
desenvolvimento estrutural e funcional (PIOVESANA®®, 2001, HAHNE;
ECKSTEIN; FRIEDERIC*, 2004). Desta forma, o diagnéstico precoce
associado aos procedimentos de intervencao interdisciplinares, € fundamental
para a melhora do desenvolvimento fisico, cognitivo, percepto-sensorial e

afetivo da crianga.
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Considerando as possiveis alteragcbes no desenvolvimento de
individuos com hipotireoidismo congénito, este estudo foi delineado com os

objetivos de:

» Tracgar o perfil das habilidades do desenvolvimento de criangas
com hipotireoidismo congénito diagnosticado e tratado

precocemente, enfocando as habilidades comunicativas;

> Verificar influéncias da historia clinica nas habilidades do

desenvolvimento na presenca do hipotireoidismo congénito.
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Inicialmente o projeto de estudo foi submetido ao Comité de Etica em
Pesquisa em Seres Humanos da Faculdade de Odontologia de Bauru da
Universidade de Sao Paulo (FOB/USP), protocolo numero 53/2005 de 5 de
junho de 2005. Apds aprovagao, o projeto foi encaminhamento para a APAE-

Bauru para ciéncia.

O presente estudo foi desenvolvido no Departamento de
Fonoaudiologia da FOB/USP em parceria com PTN do Laboratério e
Ambulatério de Screening Neonatal “Teste do Pezinho” da Associagao de Pais
e Amigos dos Excepcionais de Bauru (Laboratério do Teste do Pezinho da
APAE-Bauru).

A equipe do Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru
demonstrou interesse na proposta do estudo por nao contar com
acompanhamento fonoaudiolégico dos casos com alteragdes do metabolismo
atendidos e, pela possibilidade de avaliagdo da efetividade deste PTN na
prevencao de sequelas do desenvolvimento decorrentes do HC. Cabe ressaltar
que este estudo é parte de um projeto maior intitulado “Acompanhamento
fonoaudioldgico de criangas que apresentam alteragdes no Teste do Pezinho:
Hiperfenilalaninemias e Hipotireoidismo Congénito”. O objetivo deste projeto &
acompanhar longitudinalmente criangas com risco para atraso do

desenvolvimento por alteragées metabdlicas congénitas.

Serdo apresentadas a seguir, informagdes referentes a rotina de
atendimento do PTN realizado pelo Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-

Bauru, visando a compreenséao do estudo.

Implantado e credenciado pelo Ministério da Saude em 1998 como
Servico de Referéncia em Triagem Neonatal, o Laboratério do Teste do

Pezinho da APAE-Bauru estende sua cobertura a populagéo de grande parte
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da regidao Centro Oeste Paulista. Ao todo sdo aproximadamente 371 postos de
coleta em 206 cidades com distancia maxima de 350 km da cidade de Bauru.
Suas atividades englobam a realizagdo da TN, diagnostico, tratamento e
acompanhamento para o HC e fenilcetonuria desde 1998 e das
hemoglobinopatias desde 2001. Anteriormente a sua implantagao, as criangas
nascidas nessa regido com suspeita de alteracbes do metabolismo eram

encaminhadas para confirmagao diagnostica e tratamento na APAE-SP.

Sua equipe multidisciplinar € composta por endocrinologista-pediatra,
pediatra, psicologo, nutricionista, neuropediatra, assistente social,
hematologista e bioquimico. Em margo de 2005 foi firmada parceria com o
Departamento de Fonoaudiologia da FOB/USP. O objetivo dessa parceria foi
caracterizar as habilidades comunicativas das criangas diagnosticas, tratadas e
acompanhadas com HC, fenilcetonuria e hemoglobinopatias, estabelecer
estratégias de intervencdo fonoaudioldégica necessarias e acompanhar o

desenvolvimento das habilidades comunicativas.

Como o HC ¢ a alteragdo metabdlica de interesse deste estudo serao
descritos apenas os procedimentos realizados pelo PTN do Laboratério do
Teste do Pezinho da APAE-Bauru referentes a TN, diagndéstico, tratamento e

acompanhamento desta entidade clinica.

Para a realizagcdo da TN sdo coletadas amostras de sangue em
papel filtro por pun¢ao do calcanhar e analisado o nivel de TSH. O Laboratério
do Teste do Pezinho da APAE-Bauru realiza a coleta e sua analise e/ou orienta
as equipes dos postos de coleta da cidade de origem da crianga sobre as
técnicas de coleta, armazenamento da amostra coletada e a idade ideal para a
realizacdo da TN correspondente ao periodo de 3 a 7 dias de vida. Nestes
casos a amostra de sangue coletada deve ser enviada por correio ao
Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru para analise. Niveis de TSH
entre 6 e 9 pUl/ml sdo considerados suspeitos de HC. Nestes casos ha a
necessidade de nova coleta em papel filtro. Criancas com niveis de TSH acima

de 9 pUI/ml sdo convocadas para exame diagnostico.



55

5 - MATERIAL E METODOS

Para a realizagdo do exame diagnostico sao coletadas amostras de
sangue em soro e analisados os niveis de TSH e T4 Livre. Sdo considerados
confirmatdrios do HC niveis de TSH acima de 10 yUl/ml e de T4 Livre abaixo de
0,75 ng/dl. Quando a alteracdo metabdlica ndo é detectada, a familia recebe o
resultado da TN e/ou do exame diagndstico e a crianga néo é elegivel para o
programa de tratamento e acompanhamento para o HC do Laboratério do
Teste do Pezinho da APAE-Bauru.

O tratamento e acompanhamento das criangas com diagndstico
confirmado sao realizados no Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru
as tercas-feiras. O periodo ideal adotado para o inicio do tratamento
corresponde ao primeiro més de vida da crianca. As familias sdo encorajadas a
realizar o tratamento e acompanhamento de suas criangas no proprio
Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru, entretanto podem optar pela
realizacdo do tratamento e acompanhamento em suas cidades de origem.
Nesta circunstancia, o responsavel legal pela crianga deve assinar um termo se
responsabilizando pelo tratamento em sua cidade, para que a crianga seja

referenciada ao servigo publico oficializado pelo municipio de origem.

Na primeira consulta, a familia € esclarecida quanto ao resultado do
exame confirmatério, a patologia, a forma de tratamento e possiveis
consequéncias decorrentes da sua ndo adesado e/ou adesdo inadequada.
Neste momento € realizado o aconselhamento genético e estabelecido o
cronograma de tratamento e acompanhamento mais adequado para cada

crianga.

O tratamento do HC é realizado por meio da reposi¢gao hormonal com
dosagem de levotiroxina de acordo com os niveis de TSH e T4 Livre de cada
crianca. O Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru, por meio do
Sistema Unico de Saude do Ministério da Salde, oferece o medicamento
gratuitamente. O acompanhamento clinico e laboratorial € realizado
mensalmente para as criancas com até seis meses de idade, bimestralmente
para as criangas com seis a dezoito meses e trimestralmente para as criangas
com idade superior aos dezoito meses. Durante o tratamento, o nivel de TSH

deve ficar entre 0,49 e 4,67 yUl/ml e o nivel de T4Livre entre 0,71 e 1,85 ng/dI.
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Todas as criangas do programa de tratamento e acompanhamento
para o HC sao avaliadas por assistente social quanto ao nivel socioeconémico
e por psicélogo por meio de uma escala de desenvolvimento intitulada “Escala
Passos Basicos do Desenvolvimento” (EPBD), adaptagdo PEREZ-RAMOS®®,
1975. Nesta escala sdo avaliados o nivel cognitivo (em anos e meses), o
desempenho funcional nas atividades académicas e os niveis de apoio para
autonomia, autocuidados e habilidades sociais. Sua classificacdo numeérica
propicia o numero de meses de atraso da idade mental com relagdo a idade
cronoldgica. Porém, no Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru, a
analise do calculo da idade mental é realizada somente para as criangas que
apresentam atraso global do desenvolvimento. As criangas que apresentam
desenvolvimento considerado dentro de padrdes tipicos sao classificadas como
apresentando “desenvolvimento adequado”. Quando ha a suspeita ou
evidéncias de alteragbes no desenvolvimento, a criangca é encaminhada para
avaliagdo neurologica e atendimentos multidisciplinares em programas da rede

publica de sua cidade de origem.

A Figura 1 apresenta o numero de criangas nascidas vivas na regiao de
cobertura do PTN, o total de criangas triadas, a porcentagem de cobertura
populacional da TN, o numero de diagndstico efetuado e a prevaléncia do HC
durante o periodo de 2002 a 2005.

Ano N?/si\?;(las Triadas Cobertura Diagndstico Prevaléncia
0 (n) (%) (n)

2002 53.018 34.303 64,70% 7 1:7.574

2003 56.019 54.535 97,35% 14 1:4.001

2004 56.007 54.764 97,78% 20 1:2.800

2005 56.608 55.850 98,66% 19 1:2.979

Total 221.652 199.452 89,99% 60 1:3694

Observagao: a estatistica referente ao ano de 2006 sera efetuada somente apds o término do
corrente ano.

FIGURA 1 - Numero de criangas nascidas vivas, numero de criangas triadas,
cobertura populacional da TN, numero de diagndsticos de HC e

prevaléncia do HC durante o periodo de 2002 a 2005
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5.1 - Casuistica

A selecao e caracterizagao da casuistica foram realizadas por meio
da analise dos prontuarios e Banco de Dados do PTN do Laboratério do Teste

do Pezinho da APAE-Bauru seguindo os critérios de inclusao:

a) Possuir o diagndstico de HC;

b) Apresentar idade entre 2 a 36 meses;

c) Realizar tratamento e acompanhamento para o HC no PTN do
Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru, com adeséao

adequada segundo os critérios das diretrizes nacionais;

d) Estar em tratamento medicamentoso para o HC por um periodo

superior a um meés;

e) Nao apresentar outras alteragdes congénitas ou adquiridas e
sindromes genéticas ou neurolégicas comprovadas as quais nao

fazem parte do quadro do HC.

Na época da coleta de dados, constavam no Banco de Dados do
referido laboratério 57 criangas na faixa etaria de 2 a 36 meses. Foram
excluidas da casuistica 16 criangas (28,07%) que realizavam tratamento e
acompanhamento para o HC em suas cidades de origem e 6 criangas (10,53%)

que apresentavam adeséao inadequada ao programa.

Desta forma, a casuistica foi composta por 35 criangas, 23 (65,71%)
do género feminino e 12 (34,29%) do masculino, na faixa etaria de 2 a 36
meses. Todas as criangas possuiam diagnostico de HC e realizavam o
tratamento no Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru ha pelo menos
um més. Dezesseis criangas (45,72%) pertenciam a faixa etaria de 2 a 12
meses, dez (28,57%) a faixa etaria de 13 a 24 meses e nove (25,71%) a faixa

etaria de 25 a 36 meses.
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5.2 - Procedimentos

A coleta de dados foi realizada no proprio Laboratério do Teste do
Pezinho da APAE-Bauru entre janeiro e agosto de 2006. Anteriormente aos
procedimentos de coleta de dados, os responsaveis legais pelas criangas
foram esclarecidos a respeito da parceria do Curso de Pdés-Graduacdo em
Fonoaudiologia nivel de Mestrado, com o Laboratério do Teste do Pezinho da
APAE-Bauru e dos objetivos propostos neste estudo. Em seguida, os
responsaveis pelas criancas foram orientados a realizar a leitura do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (Anexo 1) e, apds esclarecimentos de

duvidas e concordancia, assinaram o referido termo.

Para tracar o perfil das habilidades do desenvolvimento das criangas

com HC foram utilizados os seguintes procedimentos:

» Aplicacdo da Escala ELM - “Early language Milestone Scale”

(Anexo 2), com o objetivo de avaliar as habilidades linguisticas.

A Escala ELM (“Early Language Milestone Scale”) é considerada um
instrumento resumido de avaliacdo de linguagem. COPLAN et al.?’, 1982,
realizaram avaliagdes mensais da linguagem em recém-nascidos saudaveis,
pertencentes a classe socioecondémica média e baixa durante os 36 meses de
vida. A partir deste estudo transversal, foram selecionados 41 marcos de
linguagem, aos quais foram atribuidos valores normativos na referida faixa

etaria.

Os marcos de linguagem foram agrupados em func&o auditiva
expressiva (AE), fungao auditiva receptiva (AR) e fungédo visual (V). Dispostos
na forma de grafico em uma unica folha foram ainda divididos em 36 meses de
maneira que se possa localizar cada item e o més no qual determinada
habilidade teve seu inicio. O grafico indica os valores de 25%, 50%, 75% e

90% como representativo da porcentagem de criangas de determinada faixa
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etaria que atingiram a habilidade testada durante o processo de validagao da
escala. O tempo de aplicacdo depende da idade e do nivel de habilidade do
individuo avaliado (COPLAN et al.?’, 1982, COPLAN?®, 1993).

Estudos tém relatado a efetividade do uso da Escala ELM na
avaliacdo da linguagem de criancas com até trés anos de idade (LIMA", 1997,
LEIRIAO®®, 2003). Para KLEIN*®, 1991, a Escala ELM apresenta sensibilidade
e especificidade adequadas para identificar criancas com idade inferior a trés

anos com risco para alteragdes de linguagem.

Neste estudo, a forma de aplicacido e analise dos resultados da
Escala ELM seguiu o proposto pelo instrumento. Inicialmente, tragcou-se uma
linha vertical ao longo de todo o protocolo de resposta, exatamente na idade
cronologica em meses da crianga. Todos os itens que entrecruzassem esta

linha vertical nas funcdes AE, AR e V foram avaliados.

A determinagao do sucesso ou fracasso em cada item foi realizada
mediante a consideragdo do historico relatado pelo responsavel legal da
crianga, do teste direto do comportamento ou ainda da observagao espontanea

do comportamento em questao.

Os resultados foram analisados em nivel de teto, ou seja, obtencéo
de sucesso em trés itens consecutivos mais altos. Para finalizar a aplicagao da
escala, considerou-se necessario obter fracasso em trés itens consecutivos,

conforme referéncia prevista neste instrumento.

O desenvolvimento da linguagem foi considerado dentro dos padrdes
tipicos quando o valor do teto nas trés funcbes avaliadas (AE, AR e V)
correspondia a idade cronolégica da crianga. O mesmo foi considerado para as
trés funcdes separadamente, o que possibilitou avaliar o desempenho da
linguagem auditiva expressiva, auditiva receptiva e visual de modo

independente.
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» Aplicagdo do Inventdrio Portage Operacionalizado - IPO -

(Anexo 3), com o objetivo de avaliar as habilidades motoras, cognitivas,

linguisticas, sociais e autocuidados.

O Inventario Portage Operacionalizado (IPO) faz parte de um sistema
amplo que tem sido utilizado como instrumento de diagndstico e intervengao do
desenvolvimento infantil. Apresenta proposta de procedimentos de treino
domiciliar, curriculo para avaliacdo e ensino de criangas pré-escolares e/ou
com necessidades educacionais especiais e o0 inventario para pais.
(WILLIAMS; AIELLO', 2001).

Este instrumento apresenta as seguintes areas de desenvolvimento:
estimulacao infantil, especifica para avaliacdo de bebés de zero a quatro
meses de idade ou de criangas com tal nivel de funcionamento;
desenvolvimento motor, envolvendo ndo somente marcos do desenvolvimento,
mas também os atos motores coordenados por pequenos e grandes grupos
musculares; linguagem, englobando comportamentos comunicativos verbais,
nao verbais, receptivos e expressivos; socializacdo, enfatizando
comportamentos e habilidades relevantes na interagdo da crianga nos
diferentes ambientes; autocuidados, revisando atividades para independéncia
nas situagdes de vida diaria e cognigdo, com atencgao para atividades nas quais
ha o estabelecimento de relagbes de semelhancgas e diferencas, compreensao,
entre outras (WILLIAMS; AIELLO'®, 2001). Segundo as autoras, os inventarios
comportamentais sao relativamente faceis de serem aplicados e seus
resultados facilitam a programacgao de atividades individualizadas e fornecem

uma viséo global do desenvolvimento da crianga.

A aplicagao do IPO foi realizada mediante relato do responsavel legal
pela criangca e observacdo dos comportamentos alvos. Foram utilizados
materiais ludicos e pedagdgicos organizados de acordo com a exigéncia do
IPO e seu protocolo de respostas (WILLIAMS; AIELLO'®, 2001).

Todas as criancas foram avaliadas na abrangéncia do inventario nas
areas motoras, linguisticas, cognitivas, sociais e autocuidados, considerando

sua faixa etaria. Para as criangas que apresentavam idade cronoldgica
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variando de zero a um ano, aplicou-se inicialmente, a avaliagao considerando
as cinco areas de desenvolvimento propostas no IPO. Cabe ressaltar que a
area estimulacdo infantil foi também aplicada para as criangas que

apresentaram funcionamento do desenvolvimento inferior a quatro meses.

Primeiramente, foram avaliados os itens da faixa etaria
correspondente a idade cronoldgica da crianga e quando a crianga apresentava
desempenho insuficiente a sua faixa etaria era aplicado o inventario da faixa
etaria anterior. Assim, se uma criangas de 2 anos e 5 meses nao cumprisse 0s
itens referentes a faixa de 2 a 3 anos era aplicado o inventario da faixa de 1 a 2

anos.

Para a determinacdo dos resultados foram realizadas adaptacgdes.
Com a aplicagdo da regra de trés determinou-se, em cada area do
desenvolvimento, o numero de itens que deveriam ser realizados pela crianga

para cada més dentro de cada faixa etaria (Anexo 4).

Para a coleta dos dados da histdria clinica das criangas com HC

foram utilizados os seguintes procedimentos:

= Andlise de prontuario, com o objetivo de coletar as seguintes

informacgoes:

» Género;

» Peso no nascimento (superior a 2.500 gramas ou inferior a 2.500
gramas - baixo peso — WORLD HEALTH ORGANIZATION',
1980, ALEGRIA et al.?, 2002);

» ldade na época da coleta de dados, ao realizar a TN, receber o

diagndstico e iniciar o tratamento para o HC;

Nivel de TSH analisado na amostra de sangue da TN;

Dose de levotiroxina no inicio do tratamento;

Realizagéo do diagnéstico etiologico;

Nivel socioeconémico (avaliacdo do servigo social)

YV V V V V

Desempenho na EPBD (avaliagao psicoldgica);
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>

Resultado da avaliagao endocrinolégica (niveis hormonais durante

o tratamento para o HC);

Preenchimento da Ficha de Dados Gerais (Anexo 5) mediante

relatos dos responsaveis legais pelas criangas durante entrevista estruturada,

com o objetivo coletar as seguintes informacoes:

>
>

Y

Consanguinidade entre pais;

Realizagédo do pré-natal (adequada quando iniciada até o terceiro
més de gestagao);

Ocorréncia de problemas gestacionais;

Tipo de nascimento (a termo para as criangas nascidas apos a
372 semana de gestagcédo e prematuro para as criangas nascidas
antes deste periodo - WORLD HEALTH ORGANIZATION'
1980, ALEGRIA et al.?, 2002);

Tipo de parto (natural ou cesariana);

Suspeita do HC pelo obstetra;

Condicbes de saude na época da coleta de dados, apds o
nascimento e durante a primeira infancia;

Crescimento fisico (adequado quando as avaliagées do ganho de
altura e peso, realizadas durante o acompanhamento do HC,
encontravam-se dentro do esperado para a idade cronoldgica da
crianga);

Desenvolvimento do controle de esfincteres (diurno adequado
quando presente apds o 18° més de idade e noturno adequado
quando presente apos o 24° més de idade, segundo critérios
apresentados por GESELL e AMATRUDA - KNOBLOCK;
PASSAMANICK®', 2000);

Alimentacéo (adequado na auséncia de engasgos e sucg¢ao fraca,
considerando o tipo e consisténcia do alimento de acordo com a
idade cronoldgica da crianga);

Qualidade do sono (adequada na presenga de rotina nos horarios

de dormir e de sono tranquilo);
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Y

Frequéncia em instituicbes de ensino (creche, pré-escola ou
instituicoes);

Comportamento (julgamento dos responsaveis legais pelas
criangas);

Desenvolvimento comunicativo (julgamento dos responsaveis
legais pelas criangas);

Realizagéo de avaliagdes auditivas e visuais anteriores;
Ocorréncia de otites de repeticao;

Presenca de outros fatores de risco para alteracbes do
desenvolvimento além do HC (ocorréncia de problemas
gestacionais e/ou nascimento prematuro e/ou baixo peso no
nascimento e/ou problemas de saude da crianga apos o parto);

Presencga de antecedentes familiares.

Para a analise da influéncia das variaveis da histéria clinica nas

habilidades do desenvolvimento das criangas com HC foi realizada correlagao

dos resultados obtidos na Escala ELM e no IPO com os seguintes dados da

historia clinica:

>
>

YV V. V V V Y

vV Vv

Idade na época da coleta de dados;

Peso ao nascimento;

Idade ao realizar a TN, receber o diagnéstico e iniciar o
tratamento para o HC;

Nivel de TSH obtido na TN;

Dosagem de levotiroxina no inicio do tratamento do HC;

Nivel socioecondmico;

Género;

Presenca de outros fatores de risco para alteracbes do
desenvolvimento além do HC;

Niveis hormonais durante o tratamento do HC;

Desempenho na EPBD (avaliagao psicoldgica);

Desenvolvimento comunicativo (julgamento dos responsaveis

legais pelas criangas).
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Além desta analise, foi verificado o grau de concordancia entre os
resultados obtidos na Escala ELM e os resultados obtidos na area de
linguagem do IPO. Utilizou-se apenas a area de linguagem do IPO pelo fato da
Escala ELM ser uma triagem para a aquisicdo inicial de linguagem, né&o
abordando, no entanto, os aspectos motores, cognitivos, sociais e de
autocuidados abordados pelo IPO. Também foi analisado o grau de
concordancia entre o julgamento dos responsaveis legais pelas criangas a
respeito do desenvolvimento comunicativo e os resultados obtidos na Escala

ELM e na area de linguagem do IPO.

Foram oferecidos procedimentos de avaliagdo Audiolégica na Clinica
Fonoaudiolégica do Departamento de Fonoaudiologia da FOB/USP para todas
as criangas, entretanto, nenhuma familia demonstrou interesse. Esta falta de
interesse decorreu da realizacdo de triagem auditiva ao nascimento com
resultados dentro de parametros de normalidade; da auséncia de queixas
quanto a audi¢cdo e das dificuldades em agendar o exame em outro horario,
uma vez que estas criangas, em sua grande maioria, procediam de varias
cidades da regiao Centro Oeste Paulista e, portanto, dependiam de transporte

publico.

5.3 - Critérios de classificacdo dos resultados

Com o objetivo de uniformizar a andlise dos resultados e sua
compreensao, o desempenho global e o desempenho isolado em cada funcao
da Escala ELM e em cada area do IPO foram denominados de adequado ou

alterado.

Na Escala ELM, para a crianga obter desempenho global adequado,
o valor do teto nas trés fungdes avaliadas (AE, AR e V) deveria corresponder a
sua idade cronoldgica. O mesmo foi considerado para as trés fungdes
separadamente. Assim, foi possivel determinar o desempenho das criancas em

relagao a funcio auditiva expressiva, auditiva receptiva e visual.
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Para o IPO, o desempenho global e os desempenhos nas areas
motoras, linguisticas, cognitivas, sociais, autocuidados e estimulacao infantil
foram considerados adequados quando a pontuagcdo obtida correspondeu a

idade cronoldgica da crianga.

5.4 - Método estatistico

Para a apresentagdo dos resultados referentes ao perfil das
habilidades do desenvolvimento utilizou-se estatistica descritiva com valores de
frequéncia absoluta e relativa. Para a descricdo dos dados referentes a histéria
clinica utilizou-se estatistica descritiva com valores de frequéncia absoluta e
relativa, e valores de média, mediana, desvio padrao, valor minimo e valor

maximo.

Para a analise da influéncia das variaveis da histéria clinica nas

habilidades do desenvolvimento utilizou-se:

» Teste de Mann Whitney para comparagao da média de variaveis
ndo paramétricas entre dois grupos independentes (ZAR'?®,
1996);

» Estatistica kappa para verificar a concordancia entre os dois
procedimentos de avaliacdo (ZAR'®, 1996);

» Teste de Fisher e do qui-quadrado de contingéncia para verificar
a associagao entre duas variaveis qualitativas independentes
(ZAR'® 1996);

» Coeficiente de Correlagdo de Pearson para verificar correlagao

entre duas variaveis quantitativas (ZAR'%°, 1996).

Em todas as analises, o nivel de significancia fixado foi de p< 0,05.
Para a analise dos resultados da Estatistica kappa, utilizou-se a proposta de
LANDIS; KOCH®®, 1977, (Anexo 6).
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Foram avaliadas 35 criangas com HC diagnosticado e tratado no
Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru. A Tabela 1 apresenta a
distribuicdo da casuistica quanto a idade (meses) na época da coleta de dados

e quanto ao género.

TABELA 1 - Distribuicdo da casuistica quanto a idade na época da coleta de

dados e quanto ao género

Género

Idade Total

(meses) Feminino Masculino n (%)**
n (%)* n (%)*

2al2 8 (50,00) 8 (50,00) 16 (45,72)
13a24 10 (100,00) 0 (0,00) 10 (28,57)
25 a 36 5 (55,56) 4 (44,44) 9 (25,71)

Total 23 (65,71) 12 (34,29) 35 (100,00)

* Porcentagem calculada do total de criangas por faixa etaria.
** Porcentagem calculada do total de 35 criangas.

6.1 - Perfil das habilidades do desenvolvimento

O perfil das habilidades do desenvolvimento com enfoque na
comunicacao das criancas com HC diagnosticado e tratado no Laboratério do
Teste do Pezinho da APAE-Bauru foi tragado por meio da aplicagao da Early

Language Milestone Scale (Escala ELM) e do Inventario Portage
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Operacionalizado (IPO). A seguir serdo apresentados os resultados obtidos

para os dois instrumentos de avaliagao.

A Tabela 2 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto ao

desempenho global obtido na Escala ELM e no IPO.

TABELA 2 - Distribuigdo da casuistica quanto ao desempenho global obtido na
Escala ELM e no IPO

Desempenho Escala ELM IPO
Global n (%) n (%)
Adequado 24 (68,57) 27 (77,14)
Alterado 11 (31,43) 8 (22,86)
Total 35 (100,00) 35 (100,00)

A Tabela 3 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto ao
desempenho nas trés fungbes da Escala ELM (auditiva expressiva, auditiva

receptiva e visual).

TABELA 3 - Distribuicdo da casuistica quanto ao desempenho nas fungdes

auditiva expressiva, auditiva receptiva e visual da Escala ELM

Funcdes da Escala ELM

Desempenho
Auditiva expressiva Auditiva receptiva Visual
n (%) n (%) n (%)
Adequado 24 (68,57) 34 (97,14) 33 (94,29)
Alterado 11 (31,43) 1(2,86) 2(5,71)

Total 35 (100,00) 35 (100,00) 35 (100.00)




71

6 - RESULTADOS

A Tabela 4 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos meses
de atraso nas trés fungbes da Escala ELM (auditiva expressiva, auditiva

receptiva e visual).

TABELA 4 - Distribuicdo da casuistica quanto aos meses de atraso nas

funcbes auditiva expressiva, auditiva receptiva e visual da

Escala ELM
Funcdes da Escala ELM
Meses de
atraso Auditiva expressiva Auditiva receptiva Visual
n (%) n (%) n (%)
1 3(27,27) - -
2 1(9,09) - -
3 2(18,18) - -
4 1(9,09) - 1(50,00)
5 2(18,18) - -
6 1(9,09) - -
19 1(9,09) - -
21 - 1 (100,00) 1 (50,00)
Total 11 (100,00) 1 (100,00) 2 (100,00)

A Tabela 5 apresenta a distribuigdo da casuistica quanto ao
desempenho nas areas do desenvolvimento de abrangéncia do IPO
(autocuidados, socializagdo, motora, linguagem, cognicdo e estimulagcéo
infantil). A distribuicdo da casuistica quanto aos meses de atraso nestas areas

encontra-se descrita na Tabela 6.
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TABELA 5 - Distribuicdo da casuistica quanto ao desempenho nas areas
autocuidados, socializagdo, motora, cogni¢cédo, linguagem, e

estimulacéo infantil do IPO

Areas do IPO

Desempenho  Autocui  Sociali Motora Cog Lggem El*

n n n n n n

(%) (%) (%) (%) (%) (%)

Adequado 32 31 31 30 28 9
q (91,43) (88,57)  (88,57) (85,71) (80,00)  (75,00)

Alterado 3 4 4 S / 3
(8,57) (11,43) (11,43) (14,29) (20,00)  (25,00)

35 35 35 35 35 12

Total (100,00) (100,00) (100,00) (100,00) (100,00) (100,00)

Autocui: autocuidados; Sociali: socializagdo; Cog: cogni¢cdo; Lggem: linguagem; El:
estimulacao infantil.

* Procedimento utilizado para as criangas com funcionamento do desenvolvimento inferior a
quatro meses.

TABELA 6 - Distribuicdo da casuistica quanto aos meses de atraso nas areas
autocuidados, socializagdo, motora, cogni¢do, linguagem e

estimulacéo infantil do IPO

Mas Areas do IPO
at:j::so Autocui Sociali Motora Cog Lggem El
n (%) n (%) n (%) n (%) n (%) n (%)

1 1(33,33) 3 (75,00) 2 (50,00) 2(40,00) 2(28,57) 1(33,33)
2 1(33,33) - 1(25,00) 1(20,00) - -
3 - - - 1 (20,00) - 1(33,33)
4 - - - - 4 (57,14) -
20 - - - - - -

22 1(33,33) 1(25,00) 1(25,00) 1(20,00) 1(14,29) 1(33,33)

Total 3(100,00) 4 (100,00) 4 (100,00) 5 (100,00) 7 (100,00) 3 (100,00)

Autocui: autocuidados; Sociali: socializagdo; Cog: cognicao; Lggem: linguagem; EI:
estimulacao infantil.
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A concordancia entre o desempenho da casuistica na Escala ELM e
o desempenho na area de linguagem do IPO, medida por meio da Estatistica

kappa, encontra-se descrita na Tabela 7.

TABELA 7 - Concordancia entre o desempenho da casuistica na Escala ELM e

o desempenho na area de linguagem do IPO

Desempenho na area de linguagem do

Desempenho na IPO Kabpa
Escala ELM pp
Adequado Alterado
n (%) n (%)
Adequado 23 (65,71) 1(2,86)
0,559 *
Alterado 5 (14,29) 6 (17,14)

* Concordancia moderada.

6.2 - Dados da histéria clinica

A seguir, serao descritos os dados coletados por meio da analise de
prontuario e aplicacdo da Ficha de Dados Gerais com os responsaveis pelas
criancas, referentes a historia clinica das criangas com HC diagnosticado e

tratado no Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru.

A Tabela 8 apresenta a média (X ), mediana (Med), desvio padrao
(dp), valor minimo e valor maximo referentes a idade (meses) na época da
coleta de dados, ao peso (gramas) no nascimento, as idades (dias) ao realizar
a triagem neonatal (TN), receber o diagndstico e iniciar o tratamento para o HC,
ao valor de TSH (pUI/ml) obtido na TN e a dosagem (mg/dia) de levotiroxina no

inicio do tratamento medicamentoso.



74

6 - RESULTADOS

TABELA 8 - Caracterizacao da casuistica quanto a idade na coleta de dados, ao

peso no nascimento, as idades ao realizar a TN, receber o

diagnostico e iniciar o tratamento para o HC, ao nivel de TSH

obtido na TN e a dosagem de levotiroxina no inicio do tratamento

Caracterizacao da _ M Valor Valor
e 4 ed dp . .
casuistica minimo maximo

Idade na coleta de 15,7 15,0 12,00 o 36
dados (meses)
Peso ao nascimento 2858,7 29350  680,9 860 3900
(gramas)
Idade na TN (dias) 18,8 8,0 36,8 2 210
Idgde no diagnadstico 40,3 30,0 37.7 12 230
(dias)
Idade no inicio do 52,3 40,0 41,7 16 240
tratamento (dias)
Nivel de TSH na TN 576 224 82.4 6.60 368
(rUl/mI)
Dose inicial de
Levotiroxina 29,5 25,0 15,4 6,25 75

(mg/dia)

A Tabela 9 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto ao peso no

nascimento (gramas).

TABELA 9 - Distribuicao da casuistica quanto ao peso no nascimento

Peso no nascimento

%

(gramas)
Superior a 2500 29 82,86
Inferior a 2500 6 17,14
Total 35 100,00
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A Tabela 10 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto a idade
(dias) ao realizar a TN, a idade (dias) ao receber o diagndstico e a idade (dias)

ao iniciar o tratamento para o HC com dosagem de levotiroxina.

TABELA 10 - Distribuicdo da casuistica quanto a idade ao realizar a TN, a

idade ao receber o diagndstico e a idade ao iniciar o tratamento

para o HC
TN Diagnostico Inicio do
Idade tratamento
(dias)
n (%) % acum n (%) % acum n (%) % acum

0-7  16(4571) 4571 - - - -
8-30 16(4571) 9143 18(51,43) 51,43  12(34,28) 34,29
31-60  1(2,86) 94,29 12(34,28) 8571 17 (48,57) 82,86

61-90  1(2,86) 97,14  4(1143) 97,14  3(8,57) 91,43

91 - 120 - 97,14 - 97,14  1(2,86) 94,29
121 - 150 - 97,14 - 97,14  1(2,86) 97,14
151-240 1(2,86) 100,00 - 97,14 - 97,14
240 - 270 - 100,00  1(2,86) 100,00  1(2,86) 100,00

% acum: porcentagem acumulada.

A Tabela 11 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto ao nivel de

TSH (pUI/ml) obtido na analise da amostra de sangue coletada na TN.
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TABELA 11 - Distribuicdo da casuistica quanto ao nivel de TSH obtido na

analise da amostra de sangue coletada na TN

Nivel de TSH n (%) % acumulada
(LUI/ml)
6-9 5 (14,29) 14,29
10 - 20 11 (31,43) 45,72
21 - 60 9 (25,70) 71,42
61— 160 5 (14,29) 85,71
161 — 368 5 (14,29) 100,00

A Tabela 12 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto a
dosagem de levotiroxina (mg/dia) no inicio do tratamento medicamentoso para
o HC.

TABELA 12 - Distribuicdo da casuistica quanto a dosagem de levotiroxina no

inicio do tratamento medicamentoso para o HC

Dosagem de levotiroxina n (%) % acumulada
(mg/dia)
6,50 1(2,86) 2,86
12,50 6 (17,14) 20,00
25,00 16 (45,71) 65,71
37,50 5(14,29) 80,00
50,00 6(17,14) 97,14

75,00 1(2,86) 100,00
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A Tabela 13 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto a

realizagao do diagnostico etioldgico, ao nivel socioecondmico, ao desempenho

na Escala Passos Basicos do Desenvolvimento (EPBD) e ao controle dos

niveis hormonais durante o tratamento com levotiroxina.

TABELA 13 - Distribuicdo da casuistica quanto a realizagdo do diagndstico

etioldgico, ao nivel socioeconémico, ao desempenho na EPBD

e ao controle dos niveis hormonais durante o tratamento com

levotiroxina

Avaliacdes n %
i . Sim 0 0,00
Diagnostico
etioldgico .

Nao 35 100,00

Baixo-inferior 9 25,71
NNE.:I R Baixo-superior 25 71,43
socioecondémico

Médio-inferior 1 2,86

Adequado 33 94,29
Desempenho na
EPBD

Alterado 2 571
L Controlados 32 91,43
Niveis
hormonais Momentos de descontrole 3 8,57

EPBD: Escala Passos Basicos do Desenvolvimento.

A Tabela 14 apresenta a distribuicao da casuistica quanto aos dados

do periodo gestacional: existéncia de consanguinidade entre os pais,

realizacado do pré-natal e ocorréncia de problemas gestacionais.



78

6 - RESULTADOS

TABELA 14 - Distribuigdo da casuistica quanto aos dados do periodo

gestacional: existéncia de consanguinidade entre os pais,

realizacdo do pré-natal e ocorréncia de problemas
gestacionais
Dados do periodo gestacional n %
Consanguinidade Sim 0 0,00
entre os pais NA&O 35 100,00
Adequada 33 94,29
Realizacao do pré-natal
Alterada 2 5,71
Sim 11 31,43
Problemas gestacionais
Nao 24 68,57

A Tabela 15 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos tipos

de problemas de saude da mae durante a gestacao.

TABELA 15 - Distribuicdo da casuistica quanto aos tipos de problemas de

saude da mée durante a gestacao

Problemas de saude na gestacéo n (%)
Analgésicos para dores na coluna 1(9,09)
Hipertenséo arterial 1(9,09)
Hipertensédo arterial / ameaca de aborto 1(9,09)
Infeccdo geniturindria/ ameaca de aborto 1(9,09)
Inicio de contracdes no 7° més de gestacédo 1(9,09)
Ameaca de aborto 2 (18,18)
Anemia 2 (18,18)
Infeccado geniturinéria 2 (18,18)

Total

11 (100,00)




79

6 - RESULTADOS

A Tabela 16 apresenta a distribuigdo da casuistica quanto aos dados
do nascimento: tipo de nascimento, tipo de parto e suspeita do HC pelo

obstetra apés o parto.

TABELA 16 - Distribuicao da casuistica quanto aos dados do nascimento: tipo

de nascimento, tipo de parto e suspeita do HC apds o parto

Dados do nascimento n %
Tipo de A termo 27 77,14
hascimento Prematuro 8 22,86

Natural 16 45,71
Tipo de parto

Cesariana 19 54,29

Sim 0 0,00
Suspeitado HC

Nao 35 100,00

A Tabela 17 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto a
existéncia de problemas de saude na época da coleta, apds o parto e durante a

primeira infancia.

TABELA 17 - Distribuicdo da casuistica quanto a existéncia de problemas de
saude na época da coleta de dados, apdés o nascimento e

durante a primeira infancia

Problemas de saltde n %
Sim 3 8,57
Na coleta de dados
Nao 32 91,43
Sim 13 37,14
ApOs 0 nascimento
Nao 22 62,86
Sim 12 34,29

Durante a 12 infancia
Nao 23 65,71
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A Tabela 18 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos tipos

de problemas de saude na época da coleta de dados.

TABELA 18 - Distribuicdo da casuistica quanto aos tipos de problemas de

saude na época da coleta de dados

Problemas de saude na coleta de dados n (%)
Bronquite 1(33,33)
Rinite alérgica 2 (66,67)
Total 3 (100,00)

A Tabela 19 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos tipos

de problemas de saude ocorridos apés o parto.

TABELA 19 - Distribuicdo da casuistica quanto aos tipos de problemas de

saude ocorridos apds o parto

Problemas de salde apds o parto n (%)
Ictericia/incubadora 1(7,69)
Ictericia/incubadora/ Unidade de Terapia Intensiva 1(7,69)
Incubadora 1(7,69)
Problemas respiratérios 1(7,69)
Problemas respiratérios / incubadora 2 (15,38)
Problemas respiratérios / ictericia/ incubadora 3 (23,08)
Ictericia 4 (30,77)

Total 13 (100,00)
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A Tabela 20 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos tipos

de problemas de saude durante a primeira infancia.

TABELA 20 - Distribuicdo da casuistica quanto aos tipos de problemas de

saude durante a primeira infancia

Problemas de saude durante a 12 infancia n (%)

Dificuldades respiratorias / vomito projétil / dificuldade para

1(8,33)
aumentar o peso
Pele palida e descamativa / dificuldade para aumentar o peso 1(8,33)
Sonoléncia/ choro rouco / edema/ hérnia umbilical 1(8,33)
Sonoléncia / dificuldade respiratéria / bécio / dificuldade para 1(8,33)
aumentar o peso ’
Sonoléncia / Succado fraca / choro rouco / problemas
. T . . 1(8,33)
intestinais / hérnia umbilical
Sonoléncia / dificuldades respiratorias / pele palida e 1(8,33)

descamativa / problemas intestinais / hérnia umbilical

Sonoléncia / succdo fraca / voémito projétil / olhos
empapucados / choro rouco / hipotonia / bécio / pele palida 1(8,33)
e descamativa / dificuldade para aumentar o peso / :
problemas intestinais / hérnia umbilical

Succao fraca/ pele péalida e descamativa / problemas
. o = - 1(8,33)
intestinais / hérnia umbilical
Vémito projétil / problemas intestinais / crises convulsivas 1(8,33)
Problemas intestinais 3 (25,00)
Total 12 (100,00)

A Tabela 21 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos dados
do desenvolvimento: crescimento fisico, desenvolvimento do controle de

esfincteres e alimentacéo.
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TABELA 21 - Distribuigcdo da casuistica quanto aos dados do desenvolvimento:

crescimento fisico, desenvolvimento do controle de esfincteres e

alimentagao
Desenvolvimento n %

Crescimento  /‘dequado 32 91,43
fisico Alterado 3 8,57
Controle de Adequado 7 43,75

i *
esfincteres Alterado 9 56.25
Adequada 33 94,29

Alimentacgéao
Alterada 2 5.71

* Foram consideradas apenas as 16 criancas (45,71%) com idade superior a 18 meses.

A Tabela 22 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto a
qualidade do sono, a frequéncia em instituicbes de ensino e a existéncia de

queixas do comportamento.

TABELA 22 - Distribuicdo da casuistica quanto a qualidade do sono, a
frequéncia em instituicbes de ensino e a existéncia de queixas

do comportamento

Relato do responsavel n %
Adequada 33 94,29
Qualidade do sono
Alterada 2 5,71
A L Sim 5 14,29
FreqUéncia em institui¢ces
de ensino NZo 30 85,71
Sim 6 17,14
Queixas do comportamento*
Nao 29 82,86

* Julgamento dos responsaveis legais pelas criangas com HC.
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A Tabela 23 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto ao
desenvolvimento comunicativo, a realizagdo de avaliagdes auditivas e visuais

anteriores e a ocorréncia de otites de repeticao.

TABELA 23 - Distribuicdo da casuistica quanto ao desenvolvimento
comunicativo, a realizagao de avaliagbes auditivas e visuais

anteriores e a ocorréncia de otites de repeticao

Relato do responsével n %
Desenvolvimento Adequado 32 91,43
comunicativo* Alterado 3 8.57
Avaliagdo auditiva ~ SIM 14 40,00
anterior N0 21 60.00

Sim 5 14,29
Otites de repeticéo

Nao 30 85,71

Sim 1 2,86

Avaliacéo visual
anterior Nao 34 97 14

* Julgamento dos responsaveis legais pelas criangas com HC.

A Tabela 24 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto aos tipos

de problemas de comunicagéo observados pelos responsaveis legais.

TABELA 24 - Distribuicdo da casuistica quanto aos tipos de problemas de

comunicagao observados pelos responsaveis legais

Problemas de comunicacao n (%)
Disfluéncia 1(33,33)
Atraso para o inicio da fala 1(33,33)
Auséncia de oralidade 1(33,33)
Total 3 (100,00)

* Julgamento dos responsaveis legais pelas criangas com HC.
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A Tabela 25 apresenta a distribuicdo da casuistica quanto a
presenca de outros fatores de risco para alteragdes do desenvolvimento além

do HC e quanto a presenca de antecedentes familiares.

TABELA 25 - Distribuicdo da casuistica quanto a presencga de outros fatores de
risco para alteragdes do desenvolvimento além do HC e quanto

a presencga de antecedentes familiares

Presenca n %
Sim 23 65,71
Outros fatores de risco
Nao 12 34,29
Sim 19 54,29
Antecedentes familiares
Nao 16 45,71

A Tabela 26 apresenta a distribuicido da casuistica quanto aos
antecedentes familiares.

TABELA 26 - Distribuicao da casuistica quanto aos antecedentes familiares

Antecedentes familiares n (%)

Alteracfes na glandula tiredide / atraso de linguagem /

Doenca de Alzeihmer 1(5,26)
AI_teragF)e_s, na glandula tiredide / retardo mental / 1 (5,26)
crises epitéticas

Alteracdes na glandulatiredide / Sindrome de Down 1(5,26)
Problemas respiratérios cronicos 1 (5,26)
Retardo mental 3 (15,79)
Sindrome de Down 3 (15,79)
Alteracdes na glandula tiredide 9 (47,37)

Total 19 (100,00)
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6.3 - Analise da influéncia da historia clinica no perfil das

habilidades do desenvolvimento

A seguir, sera apresentada a analise da influéncia das variaveis da
histdria clinica no perfil das habilidades do desenvolvimento das criangas com
HC diagnosticado e tratado no Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-
Bauru. A Tabela 27 apresenta a comparacéo, realizada por meio do Teste de
Mann Whitney, da idade (meses) na época da coleta de dados e do peso
(gramas) no nascimento entre as criangas com desempenho adequado e
alterado na Escala ELM e IPO.

TABELA 27 - Comparacgao da idade na época da coleta de dados e do peso no
nascimento entre as criangas com desempenho adequado e
alterado na Escala ELM e IPO

ldade Peso
Desempenho (meses) (gramas)
X (Med) p X (Med) p
Adequado 15,2 (19,0) 2894,6 (3087,5)
Escala ns ns
ELM 0,487 0,606
Alterado 15,9 (14,5) 2780,4 (2930,0)
Adequado 16,5 (15,0) 2898,0 (3060,0)
IPO 0,608" 0,542"
Alterado 11,7 (9,0) 2726,2 (2855,0)

"® diferenga estatisticamente n&o significante.

A Tabela 28 apresenta a comparacao, realizada por meio do
Teste de Mann Whitney, das idades (dias) ao realizar a TN, receber o
diagndstico e iniciar o tratamento para o HC entre as criangas com

desempenho adequado e alterado na Escala ELM e IPO.



86

6 - RESULTADOS

TABELA 28 - Comparacéao das idades ao realizar a TN, receber o diagndstico
e iniciar o tratamento para o HC entre as criangas com

desempenho adequado e alterado na Escala ELM e IPO

Idade no Idade no inicio
Idade na TN di ;. q
(dias) |agn_ost|co 0 trat_amento
Desempenho (dias) (dias)
X X X
(Med) P (Med) P (Med) P
13,7 33,8 47,3
Adequado ’ ’ ’
7,0 26,0 39,0
Escala (70) gogqs @00 g 3901 o
ELM Alterado 29,9 54,4 63,0
(10,0) (35,0) (45,0)
13,0 34,8 48 4
Adequado ’ ’ '
7,0 27,0 39,0
IPO (7.0) 0,133™ (27.0) 0,246 (39.0) 0,665™
Alterado 38,2 58,9 65,2
(12,0) (35,5) (43,5)

"® diferenga estatisticamente n&o significante.

A Tabela 29 apresenta a comparacao, por meio do Teste de Mann
Whitney, do nivel de TSH C(pUl/ml) obtido na analise da amostra de sangue
coletada na TN e da dosagem (mg/dia) de levotiroxina no inicio do tratamento

entre as criangas com desempenho adequado e alterado na Escala ELM e IPO.

TABELA 29 - Comparagao do nivel de TSH obtido na analise da amostra de
sangue coletada na TN e da dosagem de levotiroxina no inicio
do tratamento entre as criangas com desempenho adequado e
alterado na Escala ELM e IPO

Nivel de TSH na TN Dosagem de levotiroxina
Desempenho (LUI/ml) (mg/dia)
X Med p X Med p
Adequado 64,6 (27,9 31,5 (25,0
cocala q 19 o 570 2200 5 09t
Alterado 42,5 (15,0) 25,0 (25,0)
IPO Adequado 66,9 (22,4) 0,479" 31,2 (25,0) 0,198™
Alterado 26,4 (18,8) 23,5 (25,5)

"® diferenga estatisticamente nao significante.
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A Tabela 30 apresenta a correlagdo, realizada por meio da
Correlagao de Pearson, entre a idade ao realizar a TN e a idade ao receber o
diagnostico de HC, entre a idade ao receber o diagnostico e a idade ao iniciar o
tratamento e entre o nivel de TSH obtido na analise da amostra de sangue

coletada na TN e a dosagem de levotiroxina no inicio do tratamento.

TABELA 30 - Correlacéo entre a idade ao realizar a TN e a idade ao receber o
diagnostico de HC, entre a idade ao receber o diagndstico e a
idade ao iniciar o tratamento e entre o nivel de TSH obtido na
analise da amostra de sangue coletada na TN e a dosagem de

levotiroxina no inicio do tratamento

Correlagdes r p
Idade na TN e idade no diagndstico 0,908 <0,001*
I_deEd_e no diagndstico e idade no 0,921 <0,001*
inicio do tratamento
Nivel de TSH na TN e dosagem 0,477 0,004*

inicial de levotiroxina

* Correlagao estatisticamente significante (p < 0,05).

A Tabela 31 apresenta a associagcdo, por meio do Teste do qui-
quadrado de contingéncia, entre o nivel socioeconbémico e o desempenho na
Escala ELM e IPO.
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TABELA 31 - Associagao entre o nivel socioeconbmico e o desempenho na
Escala ELM e IPO

Nivel socioecondmico

Desempenho
Baixo-inferior Baixo-superior Médio-inferior
n (%) n (%) n (%) P

Escala Adequado 6(17,14) 17 (48,57) 1(2,86) 0788"
ELM Alterado 3 (8,57) 8 (22,86) 0 (0,00) ’

Adequado 6(17,14) 20 (57,14) 1(2,86)
IPO 0,615

Alterado 3(8,57) 5(14,29) 0 (0,00)

"® diferenga estatisticamente no significante.

A Tabela 32 apresenta a associagao, por meio do Teste de Fisher,
entre o género e o desempenho na Escala ELM e IPO e entre a presenga de
outros fatores de risco para alteragdes do desenvolvimento além do HC e o

desempenho na Escala ELM e IPO.

TABELA 32 - Associagao entre o género e o desempenho na Escala ELM e
IPO e entre a presenga de outros fatores de risco para
alteragdes do desenvolvimento além do HC e o desempenho na
Escala ELM e IPO

Género Outros fatores de risco
Desempenho Feminino Masculino Sim N&o
n n p n n p
(%) (%) (%) (%)
15 9 16 8
Escalg dequado  4o86)  (2571) (4571) (22.86)
0,709 1,000™
ELM Alterado 8 3 / 4
(22,86) (8,57) (20,00) (11,43)
18 9 18 9
Adequado
51,43 25,71 51,43 25,71
PO ( ) ( ) 1,000 ( ) ) 1 000™
Alterado S 3 S 3
(14,29) (8,57) (14,29) (8,57)

" diferenga estatisticamente no significante.
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A Tabela 33 apresenta a associagao, por meio do Teste de Fisher,
entre a condicdo dos niveis hormonais durante o tratamento para o HC e o

desempenho na Escala ELM e IPO.

TABELA 33 - Associacdo entre a condi¢gao dos niveis hormonais durante o

tratamento para o HC e o desempenho na Escala ELM e IPO

Niveis hormonais

Desempenho Momentos de
Controlados
0 descontrole p
n (%) n (%)

Escala  Adequado 21 (60,00) 3(8,57) ) sae
ELM Alterado 11 (31,43) 0 (0,00)

Adequado 24 (68,57) 3 (8,57)
IPO 1,000™

Alterado 8 (22,86) 0 (0,00)

"® diferenga estatisticamente n&o significante.

A Tabela 34 apresenta a concordancia, por meio da Estatistica

kappa, entre o desempenho na EPBD e o desempenho na Escala ELM e IPO.

TABELA 34 - Concordancia entre o desempenho para a EPBD e o
desempenho na Escala ELM e IPO

Desempenho na EPBD

Desempenho
Adequado Alterado Kabba
n (%) n (%) PP
Escala Adequado 24 (68,57) 0 (0,00) 024"
ELM " Alterado 9 (25,71) 2 (5,71) '
Adequado 27 (77,14) 0 (0,00)
IPO 0,340*
Alterado 6 (17,14) 2 (5,71)

EPBD: Escala Passos Basicos do Desenvolvimento.
* Concordancia mediana.
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A Tabela 35 apresenta a concordancia, por meio da Estatistica
kappa, entre o julgamento dos responsaveis legais a respeito do
desenvolvimento comunicativo das criangas e o desempenho na Escala ELM e

area de linguagem do IPO.

TABELA 35 - Concordancia entre o julgamento dos responsaveis legais a
respeito do desenvolvimento comunicativo das criangas e o

desempenho na Escala ELM e area de linguagem do IPO

Desenvolvimento Comunicativo

Desempenho
Adequado Alterado Kabpa
n (%) n (%) PP
Escala Adequado 23 (65,71) 1(2,86) 0174
ELM ’
Alterado 9 (25,71) 2 (5,71)
Linguagem Adequada 27 (77,14) 1(2,86) 0273
do IPO Alterada 5 (14,29) 2 (5,71)

* Concordancia leve.
** Concordancia mediana.
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Com o objetivo de tragar o perfil das habilidades do desenvolvimento
(motoras, cognitivas, linguisticas, sociais e autocuidados) enfocando a
comunicacao, foram avaliadas todas as criancas de 2 a 36 meses de idade,
com HC diagnosticado e tratado de maneira adequada pelo Laboratério do
Teste do Pezinho da APAE-Bauru, seguindo os critérios do PNTN (BRASIL.
MINISTERIO DA SAUDE'®, 2002).

A casuistica foi constituida por 16 criangas (45,72%) na faixa etaria
de 2 a 12 meses, 10 criangas (28,57%) na faixa etaria de 13 a 24 meses e 9
criangas (25,71%) na faixa etaria de 25 a 36 meses (Tabela 1). Observou-se
maior frequéncia do género feminino (23 criangas — 65,71%) em relagédo ao
masculino (12 criangas — 34,29%). Estudos apontaram a proporgéo de 2:1
(LAFRANCHI®*, 1999, ALMACHE?, 2003) e até de 4:1 para o género feminino
(CAMPOS; CAMPOS?, 2003) e o consideraram fator de risco para o HC
(MEDDA et al.”®, 2005).

As criangas foram avaliadas (Tabela 2) por meio da aplicagédo da
Escala ELM e do Inventario Portage Operacionalizado (IPO). Para a escala
ELM, 24 criangas (68,57%) apresentaram desempenho global da linguagem
tipico para a idade cronolégica (adequado) e 11 criangas (31,43%)
desempenho alterado. Na avaliacdo realizada por meio do IPO, obteve-se 27
criangas (77,14%) com desempenho global nas habilidades do
desenvolvimento tipico para a idade cronoldgica e 8 criangas (22,86%) com

desempenho alterado.

Dentre as fungdes avaliadas na Escala ELM (Tabela 3), observou-se
maior déficit no desempenho da fungdo AE (11 criangas - 31,43%) em relagéao
as fungdes AR (1 crianga - 2,86%) e V (2 criangas - 5,71%). Quanto ao déficit

observado nas 3 fung¢des da Escala ELM (Tabela 4), apenas uma crianga
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apresentou maior atraso no desempenho das fungdes V e AR (21 meses de
atraso) em relacdo a funcdo AE (19 meses de atraso), o que pode ser
justificado pela menor exigéncia do controle motor para a realizagao dos itens
correspondentes ao valor referente ao teto alcancado na fungdo AE por esta
crianga (habilidades correspondentes ao primeiro trimestre). Uma crianga
apresentou atraso de 4 meses no desempenho das fungdes AE e V e para as
outras 9 criangas, observou-se atraso de 1 a 6 meses no desempenho apenas

da funcao AE.

Das habilidades avaliadas no IPO (Tabela 5), a area de linguagem
apresentou maior numero de criangas com desempenho alterado (7 criangas -
20,00%), seguida da area de cognicao (5 criangas - 14,29%), da area motora e
de socializagao (4 criangas - 11,43%) e por fim, da area de autocuidados (3
criangas — 8,57%). Doze criangas foram avaliadas também por meio da area de
estimulacédo infantil conforme os critérios adotados neste estudo. Das 3
criangas (25,00%) com atraso no desempenho na area de estimulacao infantil,
2 foram avaliadas quanto ao funcionamento do desenvolvimento apresentado,
por possuirem idade cronoldgica superior a faixa de aplicacéo desta area (0 a 4
meses). O atraso observado no desempenho das criangas para as areas
cognitivas, motoras, sociais e de autocuidados do IPO (Tabela 6) variou de 1 a
22 meses, concentrando-se em 1 e 2 meses. Para a area de linguagem,
observou-se maior concentragao de criangas com mais de 4 meses de atraso
e, para a area de estimulagado infantil, as criangas apresentaram 1, 3 e 22

meses de atraso no desempenho das habilidades avaliadas.

Como o HC pode acarretar alteragbes nas habilidades do
desenvolvimento mesmo quando tratado de maneira adequada e precoce
(ROVET™" 1999, ALMACHE?® 2003), a literatura tém apresentado a
importancia do acompanhamento longitudinal do desenvolvimento de criangas
com esta alteracdo metabdlica (ROVET®®, 1990, HEYERDAHL; KASE; LIE®,
1991, GLORIEUX; DUSSAULT; VAN VLIET®*, 1992, GOTTSCHALK;
RICHMAN; LEWANDOWSKI*, 1994, KOOISTRA et al.®?, 1994, ROVET;
EHRLICH®, 1995, ROVET; ALVAREZ'® 1996, MANRIQUEZ; NAGEL;
VIVANCO*, 1998, ROVET'', 1999, BARGAGNA et al.”, 2000, BONGERS-
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SCHOKKING et al.'?, 2000, BONGERS-SCHOKKING; DE MUINCK KEIZER-
SCHRAMA™, 2005, PNIEWSKA-SIARK et al.®", 2006).

As habilidades do desenvolvimento mais defasadas neste estudo
pertenciam a area de linguagem, reforcando a afirmacao de BARGAGNA et
al.”, 2000, de que as criangas com HC s&do de risco para alteragdes no
desenvolvimento linguistico. A literatura refere que criangcas e adolescentes
com HC apresentam com mais frequéncia atraso para o inicio da linguagem
oral, dificuldades de compreensdao da linguagem, alteracdes articulatorias,
fonoldégicas e morfossintaticas, vocabulario reduzido e dificuldade para
nomeagdo (GLEISNER et al.*, 1986, ROVET; EHRLICH; SORBARA?, 1987,
GOTTSCHALK; RICHMAN; LEWANDOWSKI*, 1994, KOOISTRA et al.??,
1994, ROVET; EHRLICH®, 1995, ROVET; ALZAREZ'®, 1996, ROVET'®",
1999, BARGAGNA et al.”, 2000, OERBECK et al.?*, 2003, BARGAGNA et al.?,
2006).

A concordancia estatistica observada entre o desempenho das
criangas na Escala ELM e na area de linguagem do IPO (Tabela 7) foi
moderada (p= 0,559), pois das 35 criangas avaliadas, 30 (85,71%)
apresentaram o mesmo desempenho (adequado ou alterado) nos dois
procedimentos de avaliagdo da linguagem. A crianca com desempenho
adequado para a Escala ELM e alterado para a area de linguagem do IPO
encontrava-se na faixa etaria de 2 a 12 meses e as criangas com desempenho
alterado na Escala ELM e adequado na area de linguagem do IPO
encontravam-se na faixa etaria de 13 a 24 meses. Embora WALKER et al.'"®,
1989, tenham observado menor sensibilidade e especificidade da Escala ELM
para a avaliagao de criancas com idade entre 0 e 1 ano em relagcdo as demais
faixas etarias, neste estudo, este instrumento de triagem, mostrou-se mais
sensivel em detectar alteracbes da linguagem. A alteracdo no desempenho de
uma crianca de 7 meses de idade foi identificada pela Escala ELM mas n&o
pelo IPO, mostrando a eficacia da aplicacdo deste procedimento em criangas
mais novas (COPLAN et al.?’, 1982) e a importancia da aplicagdo de mais de

um instrumento de avaliagdo para complementagao dos achados.
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Pelos resultados da Escala ELM, as criangas apresentaram a fungao
AE mais comprometida em relacdo a fungdo AR. BARGAGNA et al.”, 2000,
também observaram, em criangas com HC, habilidades de linguagem
expressiva inferiores as de linguagem receptiva. Em criangas com alteragao do
desenvolvimento é esperado que, a expressao da linguagem se encontre
defasada em relagdo a recepgdo (BORGES; SALOMAO™, 2003). Observou-se
também maior comprometimento da fungdo AE em relagdo a funcéo V,
mostrando que as criangas apresentaram padrbes de comunicagdo gestuais
tipicos de criangas com alteragcdes no desenvolvimento, conforme também
apontaram WETHERBY; YONCLAS; BRYAN'??, 1989.

A segunda habilidade com desenvolvimento mais comprometido foi a
cognicao. A literatura refere grande preocupagdao no acompanhamento do
desenvolvimento desta habilidade, uma vez que a principal sequela do HC é
retardo mental (ABRAMS; ZIMMERMAN', 1997, LUDUENA; PRADA; SANDI"",
2002, ANDROVANDI; NUNES®, 2004, ZOELLER'®, 2004, MANGLIK;
CHATTERJEE; CHOSH"?, 2005) e que o déficit hormonal nas regides cerebrais
responsaveis por atividades cognitivas acarreta alteragbes perceptivas
(IGLESIAS et al.>*, 1996, ROVET'", 1999).

Déficits cognitivos tém sido observados em criangas, adolescentes e
adultos com HC, principalmente quando o inicio do tratamento é tardio e/ou a
alteracdo hormonal é mais grave (KLEIN; MELTZER; KENNY®®, 1972,
FUGGLE et al.*, 1991, GLORIEU; DUSSAULT; VAN VLIET®, 1992,
KOOISTRA et al.®?, 1994, OERBECK et al.?®, 2003, OERBECK et al.®*, 2005,
ROVET'2, 2005, HEPWORTH; PANG; ROVET*, 2006, KEMPERS et al.*®,
2006). No entanto, nos estudos em que os individuos realizaram o tratamento
para o HC precoce e adequado, ndo foram observadas alteragdes cognitivas
(ROVET; EHRLICH; SORBARA?, 1987, GOTTSCHALK; RICHMAN;
LEWANDOWSKI*, 1994, KOOISTRA et al.®?, 1994, CAMPOS et al.?", 1995,
SALERNO et al."®, 1995, SALERNO et al."®, 1999, BARGAGNA et al.”, 2000,
BONGERS-SCHOKKING et al.’?, 2000, ANDROVANDI; NUNES®, 2004,
BONGERS-SCHOKKING; DE MUINCK KEIZER-SCHRAMA™, 2005,
BARGAGNA et al®, 2006, DLUHOLUCKY; HOMOVA; LUKAC®, 2006,
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HATIPOGLU et al.*®, 2006, KEMPERS et al.*®, 2006). O comprometimento
cognitivo observado neste estudo acompanhou o comprometimento linguistico,
porém apresentou-se em menor grau de gravidade. Desta forma, observou-se
relacdo direta entre o desenvolvimento cognitivo e lingiistico. CLARK?®, 2004,
ZORZ1'%, 2002, LAMONICA®®, 2004, também relataram esta correlagéo.

Alteragcbes nas habilidades motoras também foram observadas nas
criangcas avaliadas. A literatura relata déficits motores em criangas com HC
referentes a atraso na inibigao dos reflexos primitivos, alteragdes do equilibrio e
da coordenagdo motora grossa e fina, atraso para o inicio da marcha,
movimentos associados e alteracdes do tédnus muscular (GLEISNER et al.*,
1986, ROVET; EHRLICH; SORBARAY, 1987, BAZAN; PASTERI; CHAIL™,
1990, FUGGLE et al.*, 1991, BRAGATTI-WINCKLER; ROTTA", 1994,
GOTTSCHALK; RICHMAN; LEWANDOWSKI*, 1994, KOOISTRA et al.??,
1994, BARGAGNA et al.”, 2000, OERBECK et al.?%, 2003, SIMONS et al.'®,
2004, BARGAGNA et al.?, 2006; HATIPOGLU et al.*, 2006, KEMPERS et al.*®,
2006). As alteracbes motoras observadas por KEMPERS et al.®, 2006, em
criangcas com HC persistiram na idade adulta, ressaltando a importancia do
acompanhamento longitudinal das habilidades do desenvolvimento em
individuos com HC, uma vez que os horménios tireoidianos estao envolvidos
na maturacdo neuronal (NUNES?', 1984, PORTERFIELD; HENDRICH%, 1993,
BERNAL; NUNES", 1995, LEONARD; FARWELL®, 1997, BOTLER', 1996,
ROVET™', 1999, CALVO et al.?°, 2002, LAVADO-AUTRIC et al.®’, 2003,
NUNES®?, 2003) e na regulagdo das habilidades motoras (BARGAGNA et al.’,

2000), principalmente na maturacdo do cerebelo (TINELLI et al.™®, 2003).

As habilidades de socializacdo e autocuidados também se
mostraram alteradas, porém em menor grau de comprometimento. Alteragdes
nas fungdes sociais, atraso no controle de esfincteres e dificuldades de succéao
foram observados em criangas com diagnéstico de HC tardio (BRAGATTI-
WINCKLER; ROTTA', 1994, CORREA et al.*’, 1994, ROVET; EHRLICH®,
1995). Segundo MANCINI et al.”?, 2002, a cultura brasileira tende a ser
protecionista em relagao aos cuidados da crianga com alteragdes de saude e

no desenvolvimento. Déficits nas habilidades de autocuidados podem ser
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observados devido a falta de pratica destas habilidades em tarefas da rotina
diaria proporcionadas pelas acdes familiares nos cuidados para a crianga e
pela criangca. Por interferir na qualidade da exploracdo ambiental, nas
possibilidades interativas e nas relagdes que a crianga estabelece no ambiente,
o comprometimento motor observado neste estudo, pode ter influenciado o
desenvolvimento global das criangas, incluindo as habilidades linguisticas,
cognitivas, sociais e de autocuidados, (CASTANO?*, 2003, LAMONICA®®, 2004,
MENDES; MOURA"®, 2004, KENDAL®’, 2005). As alteragdes de linguagem e
cognigcdo podem também ter influenciado as atividades cotidianas destas
criangas, acarretando prejuizos no desenvolvimento das habilidades sociais e
de autocuidados (COPLAN et al.?’, 1982, DSM.IV* 2006, KNOBLOCK;
PASSAMANICK®!, 2000, LAMONICA®®, 2004, WEBSTER et al.”?!, 2005).

A gravidade das alteragdes no desenvolvimento depende da etiologia
do HC, época de seu inicio (pré ou poés-natal), gravidade da deficiéncia
hormonal e da idade da crianga ao iniciar o tratamento com levotiroxina
(CHIOVATO; BARGAGNA?®, 1999, ROVET'"" 1999, SALERNO et al.’®, 1999,
ALMACHE?, 2003, OERBECK et al.®®, 2003, ROVET"'%?, 2005). Por esta razao,
neste estudo foram investigados dados da histéria clinica a fim de caracterizar
a populacido estudada e analisar sua influéncia no perfil das habilidades do

desenvolvimento tragado, como denota a literatura.

O peso das criangas no nascimento foi em média 2858,7 gramas
(Med= 2935,0; dp= 680,9) e variou de 860 a 3900 gramas (Tabela 8).
Nasceram 29 criangas (82,86%) com peso superior a 2500 gramas (Tabela 9) e
6 criangas (17,14%) com peso inferior, caracterizando baixo peso (WORLD
HEALTH ORGANIZATION', 1980). Apesar de ndo constituir fator de risco
para o HC (MEDDA et al.”®, 2005), o peso no nascimento quando muito baixo,
pode acarretar alteragbes do desenvolvimento (ALEGRIA et al.?, 2002,
PERISSINOTO; ISOTANI®¥, 2003).

A idade das criancas na época da coleta de dados foi em média 15,7
meses (Med= 15,0; dp= 12,0) e variou de 2 a 36 meses (Tabela 8). Ao realizar
a TN as criangas tinham em média 18,8 dias (Med= 8,0; dp= 36,8) variando de
2 a 210 dias. A TN foi realizada até o 7° dia de vida (Tabela 10), periodo ideal
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para a realizacdo do exame (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE', 2002,
SOCIEDADE BRASILEIRA DE TRIAGEM NEONATAL'", 2003), em apenas 16
criangas (45,71%) e até o primeiro més de vida em 32 criangas (91,43%). A
identificacdo do HC na primeira semana de vida é essencial para o inicio do
tratamento precoce, uma vez que, mesmo sofrendo as seqlielas do HC, as
criancas podem nao apresentar as manifestagdes clinicas nos primeiros meses
(FRANCA; SANDRINI*’, 1997, WARD et al.'®, 1998, SOUZA; SCHWARTZ;
GIUGLIANI', 2002). ALMEIDA et al.*, 2006, observaram idade média na TN
entre 8 dias e 1 més e SIRAGUSA et al.""°, 1996, RAMALHO; VALIDO;
AGUIAR-OLIVEIRA®, 2000, NASCIMENTO et al.?’, 2003, RAMOS et al.”,
2003, RAMALHO et al.”*, 2004 e JONES et al.>®, 2006, observaram idade
média de 32, 30, 17, 18, 12 e 7 dias, respectivamente. Os estudos publicados
por RAMALHO; VALIDO; AGUIAR-OLIVEIRA®, 2000 e RAMALHO et al.*,
2004, mostraram evolucdo no PTN do Estado de Sergipe ao apontarem a
diminuicdo da média de idade das criangas na TN de 30 dias no ano de 1995

para 12 dias no ano de 2003.

A idade das criangas ao receber o diagndstico do HC foi em média
40,3 dias (Med= 30,0; dp= 37,7) e variou de 12 a 230 dias (Tabela 8). Até o
primeiro més de vida (Tabela 10), época em que as criangas ja deveriam estar
realizando o tratamento medicamentoso (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE'®,
2002, ALMACHE?, 2003), apenas 18 criancas (51,43%) haviam recebido o
diagnodstico de HC. Até o segundo més de vida, 30 criangas (85,71%) haviam
sido diagnosticadas. SIRAGUSA et al.'®, 1996, RAMALHO; VALIDO; AGUIAR-
OLIVEIRA®, 2000, NASCIMENTO et al.?®, 2003, RAMOS et al.®*, 2003,
RAMALHO et al.*, 2004 e JONES et al.>®, 2006 observaram idade média no
diagndstico de 141, 66, 35, 56, 29, 12 dias.

Ao iniciar o tratamento para o HC (Tabela 8) as criangas tinham em
média 52,3 dias (Med= 40,0; dp= 41,7) variando de 16 a 240 dias. O tratamento
com levotiroxina foi iniciado dentro do primeiro més de vida (Tabela 10) para 12
criangas (34,29%) e até o segundo més para 29 criangas (82,86%). Quanto
antes o tratamento medicamentoso para o HC é iniciado, menor a possibilidade

de ocorrer seqiielas no desenvolvimento da crianca (FRANCA; SANDRINI¥,
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1997, WARD et al.'®, 1998; ALMACHE?, 2003, ROSE et al.®®, 2006). Foram
observaram idade média para o inicio do tratamento de 15, 14, 25, 20-30, 40,
49, 7, 13 e 28 dias por GOTTSCHALK; RICHMAN; LEWANDOWSKI*, 1994,
CAMPOS et al.?', 1995, SALERNO et al.' 2001, NASCIMENTO et al.?,
2003, TINELLI et al."™® 2003, RAMALHO et al.**, 2004, TORRES et al.'™,
2004, JONES et al.*®, 2006 e KEMPERS et al.>®, 2006, respectivamente.

Com as médias das idades descritas para TN, diagnéstico e inicio do
tratamento para o HC (Tabela 8), observou-se intervalo médio de 21,5 dias
entre a realizagdo da TN e a confirmagao diagnostica e de 12,0 dias entre o
diagndstico e o inicio do tratamento para o HC. Estudos observaram intervalo
de 18 e 10 dias entre a TN e o diagndstico e de 14 e 5 dias entre o diagndstico
e 0 inicio do tratamento (RAMALHO; VALIDO; AGUIAR-OLIVEIRA®, 2000,
NASCIMENTO et al.®°, 2003). Neste estudo, as familias ndo residentes no
municipio de Bauru dependiam do sistema de correios para o recebimento e
envio dos resultados dos exames laboratoriais, além do apoio da secretaria de
transporte de suas cidades de origem para se deslocarem ao Laboratério do
Teste do Pezinho da APAE-Bauru. Dessa forma, em alguns casos o inicio do
tratamento para o HC pode ter sido atrasado e as chances de alteragcées no
desenvolvimento motor, cognitivo, linguistico, social e de autocuidados podem
ter aumentado, conforme apresenta a literatura (KLEIN; MELTZER; KENNY??,
1972, GLEISNER et al.*?, 1986, BAZAN; PASTERI; CHAIL', 1990, CORREA
et al.®®, 1994, ROVET'™", 1999). Destaca-se ainda, que para as 6 criancas
nascidas prematuras e/ou com baixo peso (Tabela 9), o inicio do tratamento
para o HC foi mais demorado devido a necessidade de repeticdo dos exames
laboratoriais para a confirmagao diagndstica. Nas primeiras semanas de vida
os niveis de TSH de criangcas prematuras, de baixo peso ou doentes podem
apresentar-se dentro do intervalo de referéncia para a normalidade, uma vez
que estas criangas podem estar sobre influéncia dos hormoénios transferidos
pela mae durante a gestacdo (MEIRELLES et al.”’, 1991, SOUZA;
SCHWARTZ; GIUGLIANI'"?, 2002, LAVADO-AUTRIC et al.®’, 2003,
ZOELLER', 2004, TYLEK-LEMANSKA; KUMOROWICZ-KOPIEC;
STARZYK'"®, 2005, KEMPERS et al.*®, 2006).
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O nivel de TSH obtido na analise da amostra de sangue coletada na
TN (Tabela 8) foi em média 57,6 pUl/ml (Med= 22,4; dp= 82,4) e variou de 6,60
a 368 pUl/ml. Valores inferiores a 20 pUl/ml (Tabela 11) foram relatados para
16 criangas (45,72%) e valores superiores a esta unidade de referéncia foram
relatados para 19 criangas (54,28%). Como a glandula tiredide é estimulada
pelo horménio TSH a produzir seus horménios (KNOBEL; NOGUEIRA;
MEDEIROS-NETO®, 2001), niveis elevados de TSH sugerem deficiéncia da
glandula tiredide em produzir os horménios necessarios ao desenvolvimento da
crianga (LUDUENA; PRADA; SANDI”', 2002, ALMACHE?®, 2003, NUNES??,
2003). Assim, quanto mais elevados os niveis de TSH na TN, mais baixos os
niveis de T, e conseqlientemente mais grave o HC da crianca (MANRIQUEZ;
NAGEL; VIVANCO"™, 1998, SALERNO et al.””, 2001).

A dosagem de levotiroxina no inicio do tratamento para o HC (Tabela
8) foi em média 29,5 mg/dl (Med= 25,0; dp= 15,4) e variou de 6,25 a 75 mg/dl.
Foram indicadas para 23 criangas (65,71%) dosagens iniciais de levotiroxina
inferiores a 25 mg/dl e a 12 criangas (34,29%) dosagens superiores a este
valor (Tabela 12). Segundo a literatura, existem questionamentos quanto a
dosagem ideal para o tratamento medicamentoso do HC, pois nao foi
comprovado que doses altas de levotiroxina proporcionam melhorias no
desenvolvimento destas criancas (HINDMARSH®, 2002). Entretanto, ressalta-
se que o PTN do Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru segue as
especificacdes do PNTN do Ministério da Saude (BRASIL. MINISTERIO DA
SAUDE"®, 2002).

As criangas avaliadas neste estudo n&o realizaram o diagnodstico
etiologico do HC (Tabela 13). Este tipo de diagndstico permite a compreenséo
da fisiopatologia do HC (PERONE et al.®%, 2004, VONO-TONIOLO; KOPP'"®,
2004) e a determinagao do progndstico e do programa de tratamento de cada
crianga (KOOISTRA et al.®?, 1994, HANUKOGLU et al.*’, 2001, PARK;
CHATTERJEE®, 2005). O Manual de Normas Técnicas e Rotinas Operacionais
do Programa Nacional de Triagem Neonatal (BRASIL. MINISTERIO DA
SAUDE", 2002) ndo contempla o diagndstico etioldgico do HC, embora

recomende sua realizagao. Ressalta-se que o PTN do Laboratério do Teste do
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Pezinho da APAE-Bauru é credenciado pelo Ministério da Saude e, portanto,
segue suas recomendacodes fundamentais referentes a identificagao precoce e

tratamento para o HC.

A analise da avaliagao do servigo social (Tabela 13) mostrou que 9
criangcas (25,71%) apresentavam nivel socioecondmico baixo-inferior, 25
criangas (71,43%) baixo-superior e 1 crianga (2,86%) médio-inferior. Uma das
hipoteses para justificar a auséncia de criangas com niveis socioecondmicos
meédio, médio-superior e alto pode estar relacionada a caracteristicas da
populacdo acompanhada por este PTN. O atendimento oferecido pelo
Laboratério do Teste do Pezinho da APAE-Bauru é ligado ao Sistema Unico de
Saude e abrange a populagdo de grande parte da regido Centro Oeste
Paulista. Familias com melhor nivel socioecondmico podem ter optado por
realizar o tratamento das criangas com HC por meio de convénios médicos
particulares ou mesmo por meio do sistema publico de saude de sua cidade de
origem. As criangas com HC avaliadas no estudo de CAMPOS et al.?', 1995,
apresentaram nivel socioecondmico médio e desenvolvimento cognitivo,
comportamental e crescimento fisico normais. Estudos tém considerado o nivel
socioecondmico como um parametro relevante para o pareamento de criangas
com e sem HC (FUGGLE et al.*®, 1991, KOOISTRA et al.®?, 1994, KOOISTRA
et al.®3, 1996, BARGAGNA et al.”, 2000, SIMONS et al.'®, 2004).

Na analise da avaliagao psicologica (Tabela 13) realizada por meio
da Escala Passos Basicos do Desenvolvimento (EPBD), 33 criangas (94,29%)
apresentaram desempenho adequado e apenas 2 (5,71%) apresentaram
desempenho alterado sugerindo atraso na idade mental calculada em 21 e 6
meses para cada uma. Como o retardo mental, uma das principais sequelas do
HC, é passivel de preveng¢ao quando o tratamento com levotiroxina € adequado
(ABRAMS; ZIMMERMAN', 1997, LUDUENA; PRADA; SANDI"', 2002,
ZOELLER'®, 2004, MANGLIK; CHATTERJEE; CHOSH"®, 2005), a realizac&o
de avaliagbes cognitivas em criangas diagnosticadas com HC é de extrema

importancia.

Os niveis hormonais acompanhados durante o tratamento para o HC

(Tabela 13) foram mantidos dentro do intervalo de referéncia (controlados) em
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32 criangas (91,43%). Trés criangas (8,57%) apresentaram, em alguns
periodos do tratamento, niveis hormonais fora deste intervalo, entretanto, suas
dosagens de levotiroxina foram alteradas tornando seus niveis hormonais
adequados de acordo com os valores de referéncia. Como o objetivo do
tratamento com dosagens de levotiroxina € manter os niveis hormonais dentro
da normalidade (ROSE et al.?®, 2006), pode-se observar que as dosagens
medicamentosas indicadas pelo Laboratorio do Teste do Pezinho da APAE-
Bauru as criancas avaliadas neste estudo tém sido eficientes. Vale lembrar que
o0 acompanhamento laboratorial é realizado no maximo trimestralmente, o que
permite com que as alteragdes hormonais sejam corrigidas com a mudanga da

dosagem medicamentosa.

Nao foram obtidos relatos de consanglinidade entre os pais das
criancas avaliadas (Tabela 14). Embora a literatura n&o relate consanguinidade

.41, 2005, descreveram o estudo

como fator de risco para HC, GHAZI et a
clinico de uma familia com 3 filhos diagnosticados com HC cujos pais eram

consanguineos.

Quanto a realizagdo do acompanhamento pré-natal (Tabela 14) 33
maes (94,29%) iniciaram o acompanhamento antes do 3° més de gestacédo e
as outras 2 mées (5,71%) referiram nao ter tido condi¢des de acompanhar a
gestacdo desde seu inicio. A gestacdo de 24 criangas (68,57%) né&o
apresentou problemas (Tabela 14), entretanto, 11 (31,43%) responsaveis
legais pelas criangas relataram a ocorréncia de problemas de saude da mae
durante a gestacao, tais como (Tabela 15): uso de analgésicos para dores
fortes na coluna (1 relato - 9,09%), hipertensédo arterial (1 relato - 9,09%),
hipertensdo arterial e ameaga de aborto (1 relato - 9,09%), infeccéo
geniturinaria com ameaga de aborto (1 relato - 9,09%), inicio de contragbes no
sétimo més de gestagao (1 relato - 9,09%), ameaca de aborto (2 relato -
18,18%), anemia (2 relatos - 18,18%) e infecgdo geniturinaria (2 relatos -
18,18%). Ameaca de abortos espontédneos n&o constituem fator de risco para o
HC (MEDDA et al.”®, 2005), entretanto, podem ser considerados fatores de
risco para alteracées do desenvolvimento, assim como a hipertensao e quadros

infecciosos (DIAMENT?2, 1996). A anemia durante a gestacdo, relatadas por 2
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maes, pode sugerir alimentagdo materna inadequada e/ou subnutricdo com
deficiéncia de iodo levando a producéao insuficiente dos hormdnios tireoidianos
pela mde e ao agravamento do hipotireoidismo no feto (DIAMENT®, 1996,
DELANGE?', 2001).

Quanto ao tipo de nascimento (Tabela 16), foram relatados 27
nascimentos a termo (77,14%) e 8 prematuros (22,86%) - nascimentos
anteriores & 372 semana gestacional (WORLD HEALTH ORGANIZATION'?,
1980, ALEGRIA et al.?, 2002). A prematuridade nao foi considerada fator de
risco para o HC como os nascimentos ocorridos apés a 40% semana
gestacional (MEDDA et al.”®, 2005). Entretanto, criancas prematuras deixam de
receber o hormdnio tireoidiano materno quando este ainda é necessario para a
maturacdo do sistema hipotalamo-hipofisiario-tiredideo e, portanto, para o
metabolismo dos horménios da tiredide (VAN WASSENAER et al.""”, 2002).
Devido a alta possibilidade de instabilidade hemodinamica e respiratoria a
maior susceptibilidade a doencas, a prematuridade é considerada importante
fator de risco para atrasos no desenvolvimento global das criangas (WORLD
HEALTH ORGANIZATION'™, 1980, ALEGRIA et al.?, 2002, PERISSINOTO;
ISOTANI®”, 2003). Quanto ao tipo de parto (Tabela 16), foram relatados 19
partos (54,29%) por cesariana e 16 partos (45,71%) naturais. MEDDA et al.”®,
2005, observaram que o tipo de parto nao constituiu fator de risco para o HC.
Nenhuma crianga teve o HC suspeitado pelo médico obstetra apdés o parto
(Tabela 16), demonstrando a dificuldade em se realizar o diagnostico clinico do
HC embora, ja se possa esperar sequelas decorrentes da deficiéncia hormonal
(MENABO et al.’® 1990, SETIAN'® 1996, SOUZA; SCHWARTZ;
GIUGLIANI'"?, 2002, UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS',
2005).

Ao ser investigada a saude das criangas (Tabela 17), obteve-se
relato de 3 criangas (8,57%) com problemas de saude na época da coleta de
dados, 13 criangas (37,14%) com problemas de saude apds o nascimento e 12
criangas (34,29%) com problemas de saude na 1?2 infancia. Os problemas de

saude na época da coleta de dados (Tabela 18) referiam-se a problemas
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respiratérios como bronquite (1 relato - 33,33%) e rinite alérgica (2 relatos -
66,67%).

Quanto aos problemas de saude ap6s o parto relatados (Tabela 19),
1 crianga (7,69%) apresentou ictericia e necessidade de incubadora, 1 crianga
apresentou (7,69%) ictericia e necessidade de incubadora e Unidade de
Terapia Intensiva, 1 crianga (7,69%) apresentou necessidade de incubadora
isolada, 1 crianga (7,69%) apresentou problemas respiratérios isolados, 1
crianga (7,69%) apresentou problemas respiratérios e necessidade de
incubadora, 3 criangas (23,08%) apresentaram problemas respiratérios,
ictericia e necessidade de incubadora e 4 criangas (30,77%) apresentaram
ictericia isolada. Mais de um problema de saude foram relatados para 7 das 13
criangas. A ictericia, necessidade de incubadora, problemas respiratérios e
choro fraco sao caracteristicas clinicas de crianga com HC nos primeiros
meses de vida (FALEN®, 1992, LUDUENA; PRADA; SANDI"', 2002,
UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS''®, 2005, HATIPOGLU et al.*®,
2006).

Os relatos de problemas de saude ocorridos durante a primeira
infancia (Tabela 20) foram: 1 crianga (8,33%) com dificuldades respiratorias,
vémito projétil e dificuldade para aumentar o peso, 1 crianga (8,33%) com pele
palida e descamativa e dificuldade para aumentar o peso, 1 crianca (8,33%)
com sonoléncia, choro rouco, edema e hérnia umbilical, 1 crianca (8,33%) com
sonoléncia, dificuldade respiratdria, bocio e dificuldade para aumentar o peso, 1
crianga (8,33%) com sonoléncia, sucgao fraca, choro rouco, problemas
intestinais e hérnia umbilical, 1 crianca (8,33%) com sonoléncia, dificuldades
respiratorias, pele palida e descamativa, problemas intestinais e hérnia
umbilical, 1 crianga (8,33%) com sonoléncia, succ¢éao fraca, vomito projétil, olhos
empapucgados, choro rouco, hipotonia, bdcio, pele palida e descamativa,
dificuldade para aumentar o peso, problemas intestinais e hérnia umbilical, 1
crianga (8,33%) com succgdo fraca, pele palida e descamativa, problemas
intestinais e hérnia umbilical, 1 crianga (8,33%) com vomito projétil, problemas
intestinais e crises convulsivas e 3 criangcas (25,00%) com problemas

intestinais. Problemas intestinais, hérnia umbilical, sonoléncia, choro rouco,
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edema, baocio, olhos empapugados, pele seca e descamativa e hipotonia sao
sinais clinicos do HC nos trés primeiros meses de vida (FALEN35, 1992,
CORREA et al.*, 1994, MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™, 1998, LUDUENA;
PRADA, SANDI’", 2002, UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS™®,
2005, HATIPOGLU et al.*®, 2006).

Quanto ao crescimento fisico (Tabela 21), 32 criangas (91.43%)
apresentaram percentis de altura e peso esperados para a idade cronoldgica e
3 criangas (8,57%) apresentaram percentis abaixo do esperado. A realizagao
do diagndstico e o inicio do tratamento para o HC das 3 criangas com
crescimento fisico alterado ocorreu apds o primeiro més de vida. A literatura
relata que em criancas com inicio do tratamento precoce nao foram observadas
alteragdes do crescimento (CAMPOS et al.?!, 1995, SALERNO et al."’, 2001,
PNIEWSKA-SIARK et al.®!, 2006). Porém, em criangas com diagndstico e
tratamento para o HC tardio e deficiéncia grave do horménio tireoidiano, foram
observadas alteracdes no crescimento fisico quanto a altura, peso, perimetro
cefalico e idade dssea (ARASON et al.®, 1990, BAZAN; PASTERI; CHAIL',
1990, CORREA et al.®*, 1994, GRANT*, 1994, SIRAGUSA et al.'"®, 1996,
HEYERDAHL et al.®', 1997). Desenvolvimento puberal alterado também tem
sido observado em criangas com HC diagnosticado tardiamente (PIZARRO;
PASKULIN; OLIVEIRA%®, 1994, RUIBAL-FRANCISCO et al."® 2001).
Entretanto, criangas diagnosticadas na TN apresentaram desenvolvimento
puberal adequado (SALERNO et al.'®, 2000), mostrando que a reposicdo
hormonal adequada pode proporcionar crescimento fisico normal as criangas
com HC. Estudos também tém relatado que criangas com idade 6ssea aquém
da idade cronologica apresentaram pior desempenho quanto as habilidades
cognitivas, motoras e lingiiisticas (ROVET; EHRLICH; SORBARAY, 1987,
GLORIEUX; DUSSAULT; VAN VLIET*, 1992, CORREA et al.®’, 1994,
GOTTSCHALK; RICHMAN; LEWANDOWSKI*, 1994, PIZARRO; PASKULIN;
OLIVEIRA®, 1994, ROVET'', 1999). Segundo BARROS-FILHO® 2006, a
determinacao da idade dssea antes dos dois anos nao tem valor, uma vez que
a crianga ainda apresenta poucos pontos de ossificacdo para estabelecer idade
O0ssea confiavel, todavia, ela é importante em conjunto com a idade

cronologica, idade atual e histéria de alteragdo hormonal.
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Das 35 criangas avaliadas, 16 (45,71%) encontravam-se em idade de
desenvolvimento do controle de esfincteres diurno a partir do 18° més ou
noturno a partir do 24° més, conforme os critérios apresentados por GESSEL e
AMATRUDA - KNOBLOCK; PASSAMANICK®', 2000. Considerando estas 16
criangas, o desenvolvimento do controle de esfincteres (Tabela 21) ocorreu em
idade adequada para 7 criangas (43,75%) e foi tardio para 9 criangas (56,25%).
Quanto a alimentagéo (Tabela 21), obteve-se relato de 33 criangas (94,29%)
sem dificuldades para se alimentar e de 2 criangas (5,71%) com engasgos
durante as refei¢goes e dificuldades em deglutir alimentos solidos como carnes
e paes. A literatura relata atraso no controle de esfincteres (BRAGATTI-
WINCKLER; ROTTA", 1994), dificuldade de sucgao e refluxo gastroesofagico
(CORREA et al.*°, 1994) em criancas com diagndstico do HC tardio.

Quanto a qualidade do sono (Tabela 22) obteve-se relato de 33
criangas (94.29%) com rotina para dormir e sono tranquilo (qualidade do sono
adequada) e de 2 criangas (5,71%) com dificuldades em manter rotina nos
horarios de dormir e inquietagdo durante o sono (qualidade do sono alterada).
Com relagdo a educagao (Tabela 22), apenas 5 criangas (14,29%)
frequentavam instituicbes educacionais. Os responsaveis legais pelas outras
30 criancgas (85,71%) atribuiram a auséncia em instituigdes de ensino a pouca
idade e a dificuldade em adaptar-se a ambientes com muitas criancas na
auséncia da mae. Considerando as leis brasileiras do Ministério da Educacéo,
todas as criangcas com 4 a 6 anos de idade devem estar inseridas em
programas educacionais e, € dever do Estado, direito da crianga e opgéao da
familia o atendimento gratuito em instituicbes de Educacgao Infantil as criangas
de 0 a 6 anos. (BRASIL. MINISTERIO DA EDUCACAQ'®, 2006). A idade das
criangas avaliadas foi inferior a 3 anos e, portanto, a permanéncia nas
modalidades de maternal e pré-escola € eletiva e de responsabilidade somente
da familia. OERBECK et al.®3, 2003, relataram que adultos com HC que no
haviam terminado o ensino médio receberam doses baixas de levotiroxina no
inicio do tratamento. A este respeito, SIMONS et al.'®, 2004, observaram
dificuldade no desempenho de habilidades matematicas em criancas que
iniciaram tratamento com levotiroxina com dosagens menores. A literatura

relata a ocorréncia de alteragbes nas habilidades visoespaciais, visomotoras,
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de memodria, de atengao, de raciocinio légico e de leitura em criangas com HC,
as quais podem influenciar negativamente nas atividades escolares (ROVET;
EHRLICH®, 1995, KOOISTRA et al.®®, 1996, ROVET; ALVAREZ'®, 1996,
ROVET™ 1999, TORRES et al.'"“ 2004, DLUHOLUCKY; HOMOVA;
LUKAC®, 2006).

Quanto a presenca de queixas do comportamento (Tabela 22), n&do
foram obtidos relatos de problemas comportamentais para 29 criancas
(82,86%), entretanto, 6 responsaveis legais pelas criangas (17,14%) relataram
queixas quanto ao comportamento, referente a comportamentos de birra e
agressividade frequentes. Segundo inferéncia dos profissionais que
acompanhavam estas criangas, estes comportamentos considerados mal-
adaptativos sdo comuns, mas nao constituem um trago secundario ao HC. A
literatura apresenta que, de maneira geral, ao acreditar que os filhos
apresentam problemas de saude, os pais tendem a superprotecido e a
dificuldade para impor limites (CHIOVATO; BARGAGNA®, 1999, MANCINI et
al.”?, 2002, TINELLI et al."*® 2003, SIMONS et al.'® 2004). Estudos
observaram a ocorréncia de comportamentos delinquentes, de birra,
agressividade, hiperatividade, ansiedade, reclusdo social, depressdo e perda
da orientagdo espacial em individuos com HC (FUGGLE et al.®®, 1991,
BRAGATTI-WINCKLER; ROTA", 1994, ROVET; EHRLICH®, 1995, TINELLI et
al.’, 2003, SIMONS et al.’, 2004, OERBECK et al.®*, 2005). Entretanto,
criangas que realizaram tratamento medicamentoso para o HC de maneira
precoce e adequada ndo apresentaram alteragées do comportamento (ROVET;
EHRLICH; SORBARAY, 1987, CAMPOS et al.?!, 1995 FIGUEIREDO;
SCHERMANN?, 2001).

O desenvolvimento comunicativo (Tabela 23) de 32 criangas
(91,43%) foi julgado adequado pelos responsaveis legais. Os relatos de
queixas quanto ao desenvolvimento da comunicagcdo (Tabela 24) para 3
criangas (8,57%) referiam-se a disfluéncia (1 relato - 33,33), atraso para o inicio
da fala (1 relato - 33,33) e auséncia de oralidade (1 relato - 33,33). Quanto a
habilidade auditiva (Tabela 23), obteve-se relato de que 14 criancas (40,00%)

haviam realizado avaliagbes auditivas anteriores, todas com resultados
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referentes a normalidade. Os 21 (60,00%) responsaveis legais pelas criangas
que nao haviam sido avaliadas quanto a audicdo, ndo demonstraram interesse
na avaliacdo desta habilidade. Otites de repeticdo foram relatadas para 5
criangas (14,29%), todas tratadas em clinicas particulares ou Unidade Basica
de Saude de suas cidades de origem. Um dos sinais clinicos do HC,
principalmente quando nio tratado nos primeiros meses de vida, € a ocorréncia
de ictericia prolongada (FALEN®, 1992, MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™,
1998, UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS''®, 2005, HATIPOGLU
et al.*®, 2006). Neste estudo, foram obtidos 9 relatos de ictericia ao nascimento
(Tabela 19) com duragdo maxima de 5 dias, o que pode constituir importante
fator de risco para alteragées auditivas (JOINT COMMITTEE OF INFANT
HEARING®, 1994). A literatura relata tanto perda auditiva em crianga com HC
tratado tardiamente, como limiares auditivos semelhantes aos de criancas
sadias (BRAGATTI-WINCKLER; ROTTA", 1994, FRANCOIS et al.®3, 1994).
MARTI et al.”>, 2006, observaram maior laténcia da onda N200 durante a
avaliagdo dos potenciais evocados auditivos em criangas com tratamento

inadequado para o HC.

Quanto a habilidade visual (Tabela 23), obteve-se apenas 1 relato
(2,86%) de avaliacéo visual anterior, na qual foi diagnosticado leséo de fundo
de olhos e estrabismo no olho direito. Embora a literatura ndo considere
alteragdes visuais como consequéncia do HC, ALEGRIA et aI.2, 2002,
observaram alta probabilidade de ocorréncia de problemas visuais em criangas
prematuras. A crianca com alteragdes visuais neste estudo apresentou no
nascimento importantes fatores de risco para alteragdes do desenvolvimento
como falta de oxigenacao, prematuridade e baixo peso. Para as 34 criancas
(97.14%) que nao realizaram avaliagdes visuais anteriores, ndo foram obtidos

relatos de queixas visuais.

Ocorréncia de outros fatores de risco para alteragbes do
desenvolvimento além do HC (Tabela 25), como intercorréncias gestacionais
e/ou nascimento prematuro e/ou baixo peso no nascimento e/ou problemas de
saude apdés o parto, foram relatadas para 23 criangas (65,71%), mas nao para
as outras 12 criancas (34,29%). WORLD HEALTH ORGANIZATION'#*, 1980,
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JOINT COMMITTEE OF INFANT HEARING*, 1994, DIAMENT*’, 1996 e
ALEGRIA et al.z, 2002, afirmaram que todos estes aspectos constituem
importantes fatores de risco para alteragées no desenvolvimento da crianga. A
existéncia de antecedentes familiares foi negada para 16 criancas (45,71%).
Os antecedentes familiares relatados para as outras 19 criangcas (54,29%)
foram (Tabela 26): para 1 crianga (5,26%) alteragdes na glandula tiredide,
atraso de linguagem e Doencga de Alzeihmer; para 1 crianga (5,26%) alteragdes
na glandula tiredide, retardo mental e crises epitéticas; para 1 crianga
alteragcbes na glandula tiredide e Sindrome de Down; para 1 crianga (5,26%)
problemas respiratérios crénicos; para 3 criangas (15,79%) retardo mental;
para 3 criangas (15,79%) Sindrome de Down e para 9 criangas (47,37%)
alteracbes na gléndula tiredide. Das 12 criangas com historico familiar de
problemas tireoidianos, 6 relataram alteracées da glandula tiredide em mais de
um parente. MEDDA et aI.76, 2005, afirmaram que embora a ocorréncia de
alteracdes da glandula tiredide na familia ndo tenha se mostrado fator de risco
significante para o HC, foi observado uma tendéncia para o aumento do risco
de HC. Neste estudo, 2 criangas da casuistica eram irmas de pais diferentes e
possuiam ainda um irmao de 7 anos de idade com HC diagnosticado na TN e a
mae com diagnostico realizado aos 27 anos. Quanto ao retardo mental, a
literatura apenas afirma que esta pode ser o grande 6nus pago pela falta de
diagnéstico precoce do HC (BAZAN; PASTERI; CHAIL'™, 1990, SALERMO et
al."® 1995, SETIAN'® 1996, SALERNO et al.’®, 2000, DELANGE?®', 2001).

Para a verificacdo da influéncia dos dados da histérica clinica no
perfil das habilidades do desenvolvimento tragado, variaveis relevantes foram

correlacionadas com o desempenho das criangas na Escala ELM e no IPO.

A diferenca no peso ao nascimento entre as criangcas com
desempenho adequado e alterado para a Escala ELM (p= 0,606) e para o IPO
(p= 0,542) nao foi significante (Tabela 27). Apesar de ndo ser um importante
fator de risco para o HC (MEDDA et al.”®, 2005), o baixo peso ao nascimento
pode interferir no desenvolvimento neuropsicomotor (ALEGRIA et al.?, 2002).
Tentou-se verificar se as criangas das diferentes faixas etarias se comportariam

de modo diferente nos procedimentos de avaliagdo, considerando que as
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criangas mais velhas teriam um tempo maior de tratamento e, portanto,
hipoteticamente, maiores condi¢bées de melhor desempenho nos aspectos do
desenvolvimento. Entretanto, a diferenca na idade da época da coleta de dados
entre as criangas com desempenho adequado e alterado para a Escala ELM
(p=0,487) e para o IPO (p= 0,608) também nao foi significante. BARGAGNA et
aI.7, 2000, observou melhora no desempenho das habilidades do
desenvolvimento conforme as criangas fossem ficando mais velhas e no
transcorrer do tratamento para o HC. Ao acompanhar longitudinalmente
criangas com HC, ROVET; EHRLICH; SORBARAY, 1987, BARGAGNA et al.’,
2000, e DLUHOLUCKY; HOMOVA; LUKAC®, 2006, observaram que as
criangas com HC podem superar as alteracbes nas habilidades do

desenvolvimento, desde que acompanhadas com tratamento adequado.

Embora a média da idade na TN, no diagndstico e no inicio do
tratamento para o HC (Tabela 28) das criangas com desempenho adequando
tenha sido inferior a média das criancas com desempenho alterado para a
Escala ELM (p= 0,291; p= 0,109 e p= 0,285) e para o IPO (p= 0,133; p= 0, 246
e p= 0,665), essas diferencas nao foram significantes. Este resultado sugere
que a idade no inicio do tratamento para o HC destas criangcas permitiu que
sequelas no desenvolvimento fossem prevenidas. No entanto, observou-se
tendéncia para desempenho adequado nas habilidades avaliadas, entre as
criangas que realizaram a TN, receberam o diagndstico e iniciaram o
tratamento para o HC mais precocemente. CAMPOS et al.?!, 1995, SALERNO
et al.'®, 1995, KOOISTRA et al.®?, 1996, SALERNO, et al."”’, 2001, ROVET"%,
2005 e KEMPERS et al.*®, 2006, ndo observaram correlacdo entre a idade no
inicio do tratamento para o HC e o desempenho de criangcas com HC nas
habilidades cognitivas, uma vez que nestes estudos, a idade do inicio do
tratamento também foi precoce. Entretanto, a literatura relata correlacbes
positivas entre o desempenho nas habilidades cognitivas, motoras, linguisticas
e a idade do diagnodstico e do inicio do tratamento para o HC (KLEIN;
MELTZER; KENNY®?, 1972, BAZAN; PASTERI; CHAIL'®, 1990, ROVET'",
1999). Ressalta-se que por definicdo, o HC € uma das poucas causas em que

o retardo mental pode ser prevenido, quando tratada precocemente
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(MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™, 1998, MANGLIK; CHATTERJEE;
CHOSH", 2005).

Neste estudo, quanto mais precoce a realizagdo da TN (Tabela 30)
mais cedo foi efetuado o diagndstico (r= 0,908) e iniciado o tratamento para o
HC (r= 0,921). Conforme a literatura, quanto mais precoce a identificagdo e o
tratamento para o HC maior a possibilidade de prevencao dos disturbios do
desenvolvimento e do retardo mental (KLEIN; MELTZER; KENNY®®, 1972,
GLEISNER et al.*?, 1986, FRANCA; SANDRINI*?, 1997, MANRIQUEZ; NAGEL;
VIVANCO™, 1998, ROVET'™, 1999, SOUZA; SCHWARTZ; GIUGLIANI'"?,
2002, TORRES et al.'™, 2004, PERONE et al.?®, 2004, GEELHOED et al.”’,
2005, CARROLL; DOWNS?®, 2006, ROSE et al.*®, 2006).

Embora a média dos niveis de TSH (pUl/ml) obtidos na TN das
criangas com desempenho adequado (Tabela 29) tenha sido superior a média
dos niveis de TSH das criangcas com desempenho alterado para a Escala ELM
(p= 0,570) e para o IPO (p= 0,479), essa diferenca nao foi significante.
SALERNO et al.'””, 2001, também n3o observaram correlagdo entre a
gravidade do HC e desenvolvimento. Entretanto, estudos tém observado
relacéo inversa entre a gravidade do HC no diagndéstico e o desempenho nas
habilidades cognitivas, linguisticas e motoras de criangcas com HC (FUGGLE et
al.*, 1991, GLORIEUX; DUSSAULT; VAN VLIET*, 1992, KOOISTRA et al.®?,
1994, SALERNO et al.'"™, 1995, KOOISTRA et al.®’, 1996, MANRIQUEZ;
NAGEL; VIVANCO™, 1998, ROVET'™, 1999, SALERNO et al.'®, 1999,
BARGAGNA et al.”, 2000, BONGERS-SCHOKKING et al.®, 2000, OERBECK
et al.®, 2003, SIMONS et al.'®®, 2004, BARGAGNA et al.?, 2006, KEMPERS et
al.>®, 2006). Embora a média da dosagem inicial de levotiroxina (mg/dia)
prescrita para as criangas com desempenho adequado (Tabela 29) tenha sido
superior a média da dosagem das criangas com desempenho alterado para a
Escala ELM (p= 0,091) e para o IPO (p= 0,198), essa diferenga nao foi
significante. No entanto, observou-se tendéncia para desempenho adequado
nas habilidades avaliadas entre as criangas que receberam dosagem de
levotiroxina mais elevada no inicio do tratamento para o HC. A auséncia de

significAncia estatistica ocorreu, muito provavelmente, pelo fato das criangas
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terem iniciado o tratamento em idades precoces e com dosagens consideradas
adequadas para prevenir alteracbes decorrentes da falta dos horménios
tireoideanos no organismo. Portanto, pode-se inferir que mesmo
desconhecendo a etiologia do HC, o Laboratério do Teste do Pezinho da
APAE-Bauru tem conseguido adequar o programa de tratamento as
necessidades individuais das criancas. A auséncia de correlacdo entre a
dosagem inicial de levotiroxina e o desempenho de criangas com HC em
tarefas cognitivas foi relatada por ROVET; EHRLICH, % 1995 e SALERNO et
al."®, 1995. Entretanto, SALERNO et al."®, 2000, OERBECK et al.**, 2003,
BONGERS-SCHOKKING; DE MUINCK KEIZER-SCHRAMA™, 2005,
OERBECK et al.®*, 2005 e ROVET'®, 2005, observaram correlagdo entre a
dosagem de levotiroxina e o desempenho das criangas em habilidades
cognitivas, motoras e de aprendizagem. As criangas que apresentaram niveis
mais elevados de TSH na TN (Tabela 30) receberam dosagem inicial de
levotiroxina também mais elevada (r= 0,477), ou seja, quanto maior a gravidade
do HC, maior a dosagem de levotiroxina no inicio do tratamento para o HC
(MANRIQUEZ; NAGEL; VIVANCO™, 1998, SALERNO et al.'’, 2001).

O desempenho das criangas de diferentes niveis socioeconémicos
(Tabela 31) ndo se diferenciou significantemente para a Escala ELM (p= 0,788)
e para o IPO (p= 0,615). O fato de haver apenas uma crianga na condigéo
socioeconémica média-inferior pode ter contribuido para essa auséncia de
associagdo entre as varidveis. CHIOVATO; BARGAGNA?®, 1999, afirmaram
que o nivel socioecondmico pode ser um fator de risco para alteragcbes do
desenvolvimento em criangas com HC. BONGERS-SCHOKKING et al."?, 2000,
ANDROVANDI; NUNES®, 2004, BARGANA et al®, 2006, observaram
correlacao entre o nivel socioeconbmico e o0 desempenho de criangas com HC
nas habilidades motoras, cognitivas e linguisticas. Embora n&o tenham
realizado esta associagdo, FIGUEIREDO; SCHERMANN®, 2001, afirmaram
qgue o nivel socioecondmico médio pode ter servido como fator preventivo para

0 ndo aparecimento de alteracdes sociais e comportamentais.

O desempenho das criangas do género feminino (Tabela 32) nao se

diferenciou significantemente do desempenho das criangcas do género
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masculino para a Escala ELM (p= 0,719) e para o IPO (p= 1,000).
HEYERDAHL; KASE; LIE®®, 1991, observaram que as criangas do género
masculino apresentaram desempenho em tarefas cognitivas inferior as criangas
do género feminino. O desempenho das criangas com outros fatores de risco
para alteragdes do desenvolvimento além do HC, n&o se diferenciou
significantemente do desempenho das criangas que nao apresentaram outros
fatores de risco. Essa associagao negativa foi observada tanto para a Escala
ELM (p= 1,000) e como para o IPO (p= 1,000). A literatura néo relata a

investigacao da associacao entre estas variaveis.

Nao foi observada associagdo entre as condicbes hormonais
(horménios controlados ou momentos de descontrole hormonal) durante o
tratamento para o HC (Tabela 33) e o desempenho das criancas na Escala
ELM (p= 0,536) e no IPO (p= 1,000). Niveis de T4 Livre € TSH mantidos no
intervalo de referéncia durante o tratamento para o HC favorecem o
desenvolvimento adequado da crianga (LAFRANCHI®, 1999), entretanto,
mesmo com inicio precoce do tratamento para o HC, é possivel observar
demora na normalizacdo dos niveis hormonais (ROVET®, 1990). A este
respeito, SALERNO et al.’, 1995, observaram normalizagdo da concentragao
de TSH apds 2 meses de tratamento medicamentoso em apenas 50% das
criangas com HC. HEYERDAHL; KASE; LIE®, 1991, verificaram melhor
desempenho cognitivo para as criangas que apresentaram melhor controle dos

niveis hormonais durante o tratamento com levotiroxina.

A concordancia (Tabela 34) entre o desempenho das criangcas na
EPBD e nos procedimentos de avaliagdo deste estudo foi mediana (Escala
ELM - kappa= 0,224; e IPO - kappa= 0,340). Este grau de concordancia pode
ser justificado pelo fato das criangas identificadas com desempenho alterado
para a Escala ELM e IPO e ndo para a EPBD, terem apresentado atraso de
pouco meses, de acordo com a idade cronolégica, no desempenho das
habilidades avaliadas. As 2 criangcas que apresentaram desempenho alterado
na EPBD também apresentaram desempenho alterado nos procedimentos

aplicados neste estudo, entretanto, seus desempenhos foram inferiores aos
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desempenhos apresentados pelas criangas nao identificadas pela EPBD,

principalmente no que diz respeito as habilidades de linguagem.

Observou-se concordancia leve entre o julgamento dos responsaveis
pelas criangas quanto ao desenvolvimento comunicativo (Tabela 35) e o
desempenho obtido para a Escala ELM (p= 0,174). A concordéncia entre o
julgamento dos responsaveis quanto ao desenvolvimento comunicativo das
criangas e desempenho obtido para a area de linguagem do IPO (p= 0,273) foi
mediana. Com este resultado, foi constatada a dificuldade dos familiares em
identificar alteragdes no processo de desenvolvimento da linguagem destas
criangas. A este respeito, WETHERBY; YONCLAS; BRYAN'?2, 1989,
consideraram que atrasos da linguagem podem ser identificados apenas
quando as criangas estdo em idade escolar e seu desempenho linguistico é
mais cobrado. Justifica-se entao, o fato das criancas com desempenho alterado
para as habilidades linguisticas serem consideradas boas comunicadoras pelos
familiares. A idade das criancas avaliadas representou fator importante nesta
analise, pois as criancas foram consideradas “pequenas” pelos familiares, o
que reduziu a expectativa quanto ao desempenho das habilidades
comunicativas. O conceito dos familiares de que as criangas apresentavam
“problemas” como o HC, também contribuiu para a baixa expectativa quanto ao
desempenho comunicativo, pois conforme afirmaram FIGUEIREDO;
SCHERMANN?®®, 2001, as reacoes familiares frente a doenca interferem nas

interacdes e expectativas quanto ao futuro do filho.

Consideracdes Finais

Considerando a cobertura do PTN do Laboratério do Teste do
Pezinho da APAE Bauru (98,66% em 2005 - Figura 1), pode-se inferir que este
programa tem cumprido tanto a Lei Federal n°. 8069/90, que regulamenta a
obrigatoriedade da TN para todos RNs, quanto as normas estabelecidas pelo
PNTN (BRASIL. MINISTERIO DA SAUDE'®, 2002) que visam a identificacéo de

alteracbes metabdlicas e a prevencgao de sequelas no desenvolvimento infantil.
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Os resultados obtidos sugerem que o Laboratério do Teste do
Pezinho da APAE-Bauru, mesmo nao realizando o estudo etiolégico do HC das
criangas diagnosticadas, tem estabelecido programas individuais de tratamento
e acompanhamento eficazes na prevencao das sequelas previstas nesta

alteragao metabdlica.

Neste estudo observou-se que a minoria das criangcas avaliadas
apresentou desempenho alterado nas habilidades do desenvolvimento. Mesmo
com resultados otimistas, ressalta-se a importancia do acompanhamento
longitudinal destas criangas, uma vez que a literatura relata alteragbes em
habilidades especificas de individuos em idade escolar (KOOISTRA et al.%®,
1996, ROVET; ALVAREZ'®, 1996, ROVET', 1999, BARGAGNA et al.”, 2000,
OERBECK et al.**, 2003, SIMONS et al.'®, 2004, TORRES et al.'™, 2004,

DLUHOLUCKY; HOMOVA; LUKAC®®, 2006, KEMPERS et al.>®, 2006).

As alteragdes nas habilidades de linguagem observadas neste
estudo e concordantes com a literatura (GLEISNER et al.*?, 1986, ROVET;
EHRLICH; SORBARAY, 1987, GOTTSCHALK; RICHMAN; LEWANDOWSKI*,
1994, KOOISTRA et al.®?, 1994, ROVET; EHRLICH®*, 1995, ROVET;
ALZAREZ'®, 1996, ROVET'"!, 1999, BARGAGNA et al.”, 2000, OERBECK et
al.2%, 2003, BARGAGNA et al.®, 2006) mostram que as criangas com HC s&o de
risco para alteragdes no desenvolvimento linguistico e, portanto, necessitam do
acompanhamento longitudinal do desenvolvimento comunicativo (BARGAGNA
et al.’, 2000). Considerando os padrées de normalidade para o
desenvolvimento da linguagem (COPLAN?, 1985, COPLAN?®, 1993, ZORZI'%,
1994, BORNSTEIN et al.”®, 1999, ZORZI'?®, 2002), criangas com alteracdes no
desenvolvimento desta habilidade podem ser identificadas precocemente e
acompanhadas por meio de procedimentos de estimulacio (PIOVESANA89,
2001, HAHNE; ECKSTEIN; FRIEDERIC*®, 2004).

Diante do exposto, os achados deste estudo sugerem a necessidade
da inser¢cdo do fonoaudidlogo na equipe de profissionais dos PTNs que
realizam o acompanhamento longitudinal do desenvolvimento de individuos

diagnosticados com HC.
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A maioria das criangas avaliadas neste estudo apresentou
desempenho adequado para as habilidades motoras, cognitivas, linguisticas,
sociais e de autocuidados. Paras as criancas com desempenho alterado nas
habilidades do desenvolvimento, observou-se maior déficit nas habilidades de
linguagem, principalmente no que diz respeito aos aspectos expressivos e, nas
habilidades cognitivas. N&o ficou comprovada a influéncia dos dados da
historia clinica no perfil tracado para as habilidades do desenvolvimento das
criancas com HC deste estudo. Entretanto, observou-se tendéncia para
desempenho adequado nas habilidades avaliadas entre as criangas que
realizaram a TN, receberam o diagnédstico e iniciaram o tratamento para o HC
mais precocemente e que receberam dosagem de levotiroxina mais elevada no

inicio do tratamento medicamentoso do HC.
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ANEXO 1: Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

& PoMlogN Universidade de Sao Paulo
,Q — % Faculdade de Odontologia de Bauru
v
[ g _[ /4 Al Dr. Octavio Pinheiro Brisolla, 9-75 - Bauru-SP - CEP 17012-901 - C.P. 73
\%‘%ms ces0? PABX (0XX14)3235-8000 - FAX (0XX14)3223-4679

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Pelo presente instrumento que atende as exigéncias legais, o Sr. (a)

portador da cédula de identidade , apos leitura minuciosa
da CARTA DE INFORMACAO AO SUJEITO DA PESQUISA, devidamente
explicada pelos profissionais em seus minimos detalhes, ciente dos servigos e
procedimentos aos quais sera submetido, ndo restando quaisquer duvidas a
respeito do lido e explicado, firma seu CONSENTIMENTO LIVRE E
ESCLARECIDO concordando em participar da pesquisa proposta.

Fica claro que o sujeito da pesquisa ou seu representante legal pode a
qualgquer momento retirar seu CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO e
deixar de participar desta pesquisa e ciente de que todas as informacgdes
prestadas tornaram-se confidenciais e guardadas por forca de sigilo profissional
(Art. 9° do Cédigo de Etica Odontolégica ou Art. 29° do Cédigo de Etica do
Fonoaudiologo).

Por estarem de acordo assinam o presente termo.

Bauru-SP, de de 200 .

Assinatura do Sujeito da Pesquisa Mariana Germano Gejao
Assinatura do Autor
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Universidade de Sao Paulo

Faculdade de Odontologia de Bauru

Al. Dr. Octavio Pinheiro Brisolla, 9-75 - Bauru-SP - CEP 17012-901 - C.P. 73
PABX (0XX14)3235-8000 - FAX (0XX14)3223-4679

Carta de Informacéo ao Sujeito da Pesquisa

O estudo chamando “Habilidades do desenvolvimento em
criangas com hipotireoidismo congénito: enfoque na comunicagao” € importante
porque a deficiéncia do horménio da tiredide, no bebé mesmo na gravidez,
pode resultar em atraso no desenvolvimento fisico e mental da crianca. Diante
disso, queremos caracterizar as condicbes de desenvolvimento da
comunicacdo das criangas com Hipotireoidismo Congénito. Para isso, sera
realizada entrevista com os pais ou responsaveis pelos pacientes e aplicagao
de testes que verifiquem o desenvolvimento do paciente, como a Escala de
Aquisigdes Iniciais de Linguagem (Escala ELM), e o Inventario Portage
Operacionalizado.

Garantimos que o paciente ndo passara por desconforto ou correra
risco durante a realizacdo das avaliagdes, e se benificiara com a obtencao de
diagndstico definido, informagdes sobre os aspectos avaliados e sobre
expectativas do desenvolvimento comunicativo, orientagdes para as instituicoes
que atendem tais pacientes, e encaminhamentos necessarios. Garantimos
ainda, seu direito de receber respostas a qualquer pergunta ou esclarecimento
a qualquer duvida sobre os procedimentos, riscos, beneficios e outros assuntos
relacionados com a pesquisa, e informagdes atualizadas sobre o
hipotireoidismo congénito.

Vocé tem a total liberdade de retirar seu consentimento a qualquer
momento e deixar de participar do estudo. Os dados de identificacdo pessoal
da crianga, como nome, cidade, nome dos pais, ndo serao divulgados.

Caso o sujeito da pesquisa queira apresentar reclamagdes em
relacdo a sua participagdo na pesquisa, podera entrar em contato com o
Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos, da FOB-USP, pelo
endereco da Al Dr. Octavio Pinheiro Brisolla, 9-75 (sala no prédio da
Biblioteca, FOB/USP) ou pelo telefone (14)3235-8356.

Para esclarecimento de possiveis duvidas, os responsaveis pelo
paciente poderdo entrar em contato com a pesquisadora Mariana Germano
Gejao na Clinica de Fonoaudiologia da Faculdade de Odontologia de Bauru -
USP, pelo telefone (14) 3235-8460.
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Early Language Milestone Scale”

ANEXO 2: Escala ELM - “
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ANEXO 3: Inventéario Portage Operacionalizado (IPO)

Nome; Data de nascimento:
Aplicador: Data de aplicagéo:
Estimulacéo Infantil

1 10 19 28 37

2 11 20 29 38

3 12 21 30 39

4 13 22 31 40

5 14 23 32 41

6 15 24 33 42

7 16 25 34 43

8 17 26 35 44

9 18 27 36 45

Desenvolvimento Motor
Faixa etaria
0-1 1-2 2-3 3-4 4-5 5-6

1 46 64 81 96 112
2 47 65 82 97 113
3 48 66 83 98 114
4 49 67 84 99 115
5 50 68 85 100 116
6 51 69 86 101 117
7 52 70 87 102 118
8 53 71 88 103 119
9 54 72 89 104 120
10 55 73 90 105 121
11 56 74 91 106 122
12 57 75 92 107 123
13 58 76 93 108 124
14 59 77 94 109 125
15 60 78 95 110 126
16 61 79 111 127
17 62 80 128
18 63 129
19 130
20 131
21 132
22 133
23 134
24 135
25 136
26 137
27 138
28 139
29 140
30
31
32
33
34
35
36
37
38
39
40
41
42
43
44
45
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Linguagem
Faixa etaria
0-1 1-2 2-3 3-4 4-5 5-6
1 11 29 59 71 86
2 12 30 60 72 87
3 13 31 61 73 88
4 14 32 62 74 89
5 15 33 63 75 90
6 16 34 64 76 91
7 17 35 65 77 92
8 18 36 66 78 93
9 19 37 67 79 94
10 20 38 68 80 95
21 39 69 81 96
22 40 70 82 97
23 41 83 98
24 42 84 99
25 43 85
26 44
27 45
28 46
47
48
49
50
51
52
53
54
55
56
57
58
Socializacéo
Faixa etaria
0-1 1-2 2-3 34 45 5-6
1 29 44 52 64 73
2 30 45 53 65 74
3 31 46 54 66 75
4 32 47 55 67 76
5 33 48 56 68 77
6 34 49 57 69 78
7 35 50 58 70 79
8 36 51 59 71 80
9 37 60 72 81
10 38 61 82
11 39 62 83
12 40 63
13 41
14 42
15 43
16
17
18
19
20
21
22
23
24
25
26
27
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Autocuidados
Faixa etaria
0-1 1-2 2-3 3-4 4-5 5-6
1 1 26 53 68 91
2 12 27 54 69 92
3 13 28 55 70 93
4 14 29 56 71 94
5 15 30 57 72 95
6 16 31 58 73 96
7 17 32 59 74 97
8 18 33 60 75 98
9 19 34 61 76 99
10 20 35 62 77 10
11 21 36 63 78 101
12 22 37 64 79 102
13 23 38 65 80 103
24 39 66 81 104
25 40 67 82 105
41 83
42 84
43 85
44 86
45 87
46 88
47 89
48 90
49
50
51
52
Cognicéao
Faixa etaria
0-1 1-2 2-3 3-4 4-5 5-6
1 15 25 41 65 87
2 16 26 42 66 88
3 17 27 43 67 89
4 18 28 44 68 90
5 19 29 45 69 91
6 20 30 46 70 92
7 21 31 47 71 93
8 22 32 48 72 94
9 23 33 49 73 95
10 24 34 50 74 96
11 35 51 75 97
12 36 52 76 98
13 37 53 77 99
14 38 54 78 100
39 55 79 101
40 56 80 102
57 81 103
58 82 104
59 83 105
60 84 106
61 85 107
62 86 108
63
64
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Anexo 4. Pontuacéao do Inventéario Portage Operacionalizado

Na area denominada “estimulagado infantil’, avaliada em criangas com
até quatro meses de idade, a crianga deve realizar 11,25 itens por més. O
numero de itens que a crianga deve realizar por més nas demais areas do

desenvolvimento encontra-se na Figura 2.

Faixa n de itens realizados por més
etaria
(anos) Motor Linguagem  Cognicdo  Socializagao Autocuidados

0-1 3,75 0,83 1,16 2,33 1,08
1-2 1,5 1,5 0,83 1,25 1,00
2-3 1,41 2,5 1,33 0,66 2,25

FIGURA 2 - Numero de itens do IPO a serem realizados por més em cada area

de avaliacao de acordo com a faixa etaria



130

ANEXO
Anexo 5: Ficha de Dados Gerais
Universidade de Sdo Paulo
Faculdade de Odontologia de Bauru
Mestrado em Fonoaudiologia
Ficha de Dados Gerais
Dados Pessoais:
Nome: N©.:
D.N.; [/ Escolaridade:
Pai: D.N.; / /
Ocupacao: Escolaridade:
Mae: D.N.: / /
Ocupacao: Escolaridade:
Rua: Ne.:
Bairro; Cidade: CEP:
Telefone; Falar com:;
Composicao familiar;
Queixa:
Gravidez
Idade mae; Idade pai: Consanglinidade: ( )sim nao ( )

Mae tinha boa saude () sim () ndo
HC ou adquirido materno ( ) sim ( ) ndo Tratamento:
Pré-natal () sim ( ) ndo A partir do més;

Nascimento
Tipo de nascimento: ( ) atermo ( ) prematuro Quantos meses? Motivo:
Tipo de parto: ( ) natural ( ) cesariana Nascimento individual ( ) sim ( ) ndo

Peso: Comprimento:____ Perimetro cefalico—__ Apgar:
Problemas de saude no nascimento ( ) sim ( ) ndo

( ) choro fraco ao nascer ( ) batimentos cardiacos alterados ( ) incubadora
( )mole e inativo ( ) transfuséo de sangue ( )ictericia

( ) problema respiratério ( ) fezes no liquido amnidtico ( ) bebé azul
( ) defeito congénito Outros;

Pediatra suspeitou de HC ( ) sim ( )ndo

Realizou a triagem neonatal? ( ) sim ( ) ndo Onde

Idade na TN: Idade no diagnostico:
Diagndstico etioldgico ( ) sim ( ) ndo Nivel de TSH na TN:
Idade no inicio do tratamento: Dose inicial:

Primeira Infancia
Problemas de saude na primeira infancia ( ) sim ( ) ndo

() dificuldades respiratorias ( ) succao fraca ( ) choro rouco

( ) dificuldade para mamar ( ) hipotonia () hipotermia

( ) problemas intestinais () hérnia umbilical ( ) problemas cardiacos
( ) dificuldade em aumentar o peso ( ) macroglossia ( ) edema

( ) ictericia prolongada ( ) sonoléncia ( ) frontanelas amplas
( ) olhos empapucados ( ) convulstes ( ) vbmito projétil

( ) pele palida e descamativa
Reagbes de susto ou espanto com estimulos auditivos ou visuais ( ) sim ( ) n&o
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Crianga afetuosa ( ) sim ( ) ndo Sorria para pessoas da familia ( ) sim ( ) ndo
Movimentos repetitivos ( ) sim ( ) nao Maneirismos ( ) sim ( ) ndo
Dificuldades para imita ( ) sim ( ) ndo

Foi amamentado no peito ( ) sim ( ) n&o Idade do desmame:
Crescimento fisico ( ) sim ( ) ndo

Estagios de Desenvolvimento

Chorava de modo diferente quando tinha fome ou dor ( ) sim ( ) ndo

Reconhecia a mae ou cuidador ( ) sim ( ) ndo Respondia a sons ( ) sim ( ) nao
Idades dos desenvolvimentos:

Equilibrio de pescogo:._____ Sentar com apoio:_______ Sentar sem apoio:
Engatinhar____ Ficarempé._____ PrimeirosPassos: ____
Anda nas pontas dos pés ( ) sim ( ) ndo Cai com freqUéncia ( ) sim ( ) nao
Transfere o peso de um lado a outro ( ) sim ( ) ndo

Primeiras palavras: Gestos significativos ( ) sim ( ) ndo

Desenvolvimento da comunicagao ( ) adequado ( ) alterado
Exposi¢do a mais linguas ( ) sim ( ) ndo
Como chama a atencao das pessoas
Apresenta dificuldades para perceber perigos reais ( ) sim ( ) ndo
Reage a mudanca na rotina ( ) sim ( ) ndo

Problemas de comportamento ( ) sim ( ) n&do

Queixas da audigéo da crianga ( ) sim ( ) néo
Avaliagéo anterior ( ) sim ( )ndo Idade—____ Resultado:
Otites de repeticdo ( ) sim ( ) ndo Tratamento ( ) sim ( ) ndo

Queixas visuais ( ) sim ( ) ndo
Avaliagéo anterior ( ) sim ( )ndo Idade-—_____Resultado:

Controle de esfincteres diurno ( ) sim ( ) ndo Idade que completou:
Controle de esfincteres noturno ( ) sim ( ) ndo ldade que completou:

Dificuldades para se alimentar ( ) sim ( ) nao
Come nas consisténcias: ( ) pastosa () liquida ( ) sdlida
Dificuldades para aceitar mudancga no cardapio? ( ) sim ( ) nao

Veste-se sozinha ( ) sim ( ) ndo ( ) com ajuda
Problemas com: ( ) equilibrio ( )andar () correr

( ) cortar com tesoura () segurar talher ( ) segurar lapis
Dominancia manual: ( )destra ( )canhota ( )ambidestra ( ) n&o sabe
Habitos parafuncionais ( ) sim ( ) nédo

Faz amigos ( ) sim ( )nado ( )damesmaidade ( )maisjovens ( ) mais velhos

Qualidade do sono ( ) adequada ( ) alterada

Frequenta instituicdo de ensino ( ) sim ( ) ndaq
Queixas escolares ( ) sim ( ) ndo
Reprovou de ano ( ) sim ( ) nao

Informagbes Médicas
Problemas de saude ( ) sim ( ) ndo
E alérgica a algum medicamento ( ) sim ( ) ndo
Acidente significativo ( ) sim ( ) nao
Internagdes ( ) sim ( ) ndo
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Anexo 6: Analise do Resultado da Estatistica kappa
Strength of Nivel de
Valor de kappa Agreement concordéancia
< 0,00 poor pobre
0,00 - 0,20 slight leve
0,21 -0,40 fair mediano
0,41 -0,60 moderate moderado
0,61-10,80 substantial significante
0,81 -1,00 almost perfect quase perfeito

FIGURA 3 - Proposta de LANDIS e KOCH®, 1977, para a analise dos

resultados da Estatistica kappa
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ABSTRACT

ABSTRACT

DEVELOPMENT SKILLS IN CHILDREN WITH CONGENITAL
HYPOTHYROIDISM: FOCUS ON COMMUNICATION

The congenital hypothyroidism, one of the metabolism alterations
detected through the neonatal screening, may cause alterations in the
individual's global development. The objective of this study was to draw the
profile of the development skills in children with congenital hypothyroidism and
verify possible influences of the clinical history data in the drawn profile. It had
assessed, through Early Languagem Milestone Scale and Inventario Portage
Operacionalizado, 35 children (23 of the feminine gender and 12 of the
masculine) with congenital hypothyroidism detected by the neonatal screening.
The children belonged to the age group from 2 to 36 months and accomplished
treatment with hormonal replacement for at least one month. The clinical history
data were obtained through interview with the legal responsible for the children
and handbooks analysis. In assessement through Early Languagem Milestone
Scale, 11 children presented altered performance in auditory expressive
function, 2 in visual function and 1 in auditory receptive function. In
assessement through the Inventario Portage Operacionalizado, 7 children
presented altered performance in the language area, 5 in cognitive area, 4 in
motor and social areas and 3 in self-care area. Influences of the clinical history
data were not observed in the obtained result. It was concluded that most of the
assessed children in this study presented adequate performance for the
evaluated skills. For the children with altered performance, larger deficit was
observed in language area, mainly in expressive aspects and cognitive area.
The influence of the clinical history data was not proven in the profile drawn for
the development skills. However, tendency for appropriate performance in the
assessed skills was observed among the children that accomplished the

neonatal screening, received the diagnosis and began the treatment for the
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congenital hypothyroidism earlier and that received higher dose of thyroxine in

the beginning of the treatment.

Keeywords: Congenital hypothyroidism. Child development. Language

development. Evaluation.
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