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Caracteristicas

O aspecto fisico
(Fendtipo) das criangas
com S. Williams
apresenta algumas
caracteristicas tipicas
gue permitem um
diagndstico precoce.

Nem todas reinem o
mesmo conjunto de
sinais, uma vez que,
terdo caracteristicas
fisicas herdadas dos
pais.




Epedimiologia

ey > A prevaléncia estimada esta entre

Eflologs 1:7.500 e 1:20.000 sem preferéncias
por qualquer dos sexos.
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Etiologia

Epidemiologia

Problemas
Associados

Perturbacao de um gene,
localizado no
cromossoma 7 (7q11.23);
auséncia parcial de
informacao genética.

Fenotipo

Perfil de
Funcionalidade

Condicao genética que se
encontra presente no
individuo desde o
momento da concecao.

Intervencao

Conclusao




Introduc&o Sa ﬁde

Epidemiologia , .
Problemas de Saude associados:

Etiologia Estrabismo;

Doenca cardiaca estrutural;
Problemas

Associados . , /1
Atraso de crescimento (altura, peso e perimetro cefalico);

Mad-oclusao dentaria;

Fenotipo

Artropatia (doenca das articulacdes);
Perfil de
Funcionalidade

Hipercalcémia ( calcio no sangue);

Intervencao Hiperacusia (hipersensibilidade aos sons fortes);
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Voz de tonalidade grave.
Conclusao
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Perturbacao do Desenvolvimento Intelectual

Perturbacdes do Espectro do Autismo

Perturbacao de Hiperatividade com Défice de Atencao

Perturbacdo da Ansiedade (Fobia especifica)

Dificuldades de Aprendizagem
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OLHOS:
_ Espessamento da zona mediana
das sobrancelhas.
Padréo estrelado da lIris.
Estrabismo ligeiro

Etiologia

Problemas
Associados

FACE:

Macas do rosto planas.
Bochechas salientes.
Nariz pequeno e

S

Perfil de ORELHAS:! arrebitado
Funcionalidade _ PESCOCOZ Narinas antevertidas
y Grandes e salientes |
Intervencao BOCA: '

Testa larga e alta.
Malares proeminentes.

Labios grandes e carnudos.
Conclus&o Mal oclusao dentaria




yowel Fenotipo Comportamental

Epidemiologia Boa capacidade de interacc¢ao social...

. No entanto, podem apresentar...
Etiologia

Problemas
Associados

Boa
intencionalidade
comunicativa,
mas inapropriada

Perfil de
Funcionalidade

Dificuldades na
Dificuldades | adequacao dos
na regulacdo comportamentos /

Intervencéo dainteraccdo. aos diferentes

contextos
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Fenodtipo Comportamental

Intervalo de concentragao limitado

Grande sociabilidade

Amizade excessiva com adultos

Labilidade emocional

Ansiedade e preocupacao excessivas

Preocupacdo com objetos/assuntos

Medo de alturas/ superficies irregulares

Pessimismo




Introducao Fenétipo cognitivo

Epidemiologia

,
Etiologia Existe uma grande variacao no grau do desenvolvimento entre

os individuos com Sindrome de Williams.
L

Problemas

r

Associados L. . , e .. ..
A grande maioria situa-se entre o défice cognltlvo Ilgelro e

moderado.
L
;

: Boa memoria visual.
Perfil de

Funcionalidade .

r

Intervencao Boa linguagem expressiva.

.
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el Perfil de Funcionalidade

s MOTRICIDADE
> Fina ¥

Epidemiologia

Etiologia
> Grosseira §

Problemas
Associados

*»» Capacidades visuoespaciais ¥

Fenotipo

» FUNCOES EXECUTIVAS ¥

“* COMPORTAMENTO ADAPTATIVO

» Boas capacidades de socializacao e

Intervenco comunicacao

» Dificuldades ao nivel das atividades de vida
diaria e motricidade.

Conclusao




el Perfil de Funcionalidade

Epidemiologia

Etiologia < MEMORIA
o oblamas > Verbal curto prazo T
Associados

» Verbal de trabalho

Fen6tipo » Auditiva a curto e longo prazo (o que

erfl o contribui para uma aprendizagem favoravel ) *
Funcionalidade )
» Espacial ¥

Intervencao

Conclusao




el Perfil de Funcionalidade

Epidemiologia

“* LINGUAGEM

Etiologia

» Vocabulario concreto ¢

Problemas
Assoclaclos » Vocabulario de conceitos/relacional ¥
Fenotipo ’ EspaC|a|
* Temporal
Perfil de
* Quantitativo
* Dimensional

Intervencao

Conjuncoes e disjuncoes

Conclusao




e Perfil de Funcionalidade

» Forma

Epidemiologia

Consciéncia fonoldgica — variavel mas na maioria ®

* Sintaxe fl
Etiologia

* Gramatica ¥
Problemas
Associados » Conteudo

* Semantica T3
Fenotipo

» Funcdo

Perfil de
Funcionalidade ° Pragmética ‘

* Monitorizacdo da compreensdo ¥

Intervencao

 Capacidades de discurso ¥

° Compreenséo da narrativa
Conclusao

 Metaforas




el Perfil de Funcionalidade

Epidemiologia

“* LEITURA

— » Muito variavel
Etiologia

» A maioria apresenta dificuldades ligeiras

Problemas . , ~ . .
Associados » Dificuldades ao nivel da compreensao (inferencial)

e fluéncia

Fenotipo

L)

** ESCRITA
Perfil de
Funcionalidade ;. ;e
» Boa memoria ortografica

. » Dificuldades ao nivel da grafomotricidade
Intervencao

» Dificuldades na producao escrita
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el Perfil de Funcionalidade

Epidemiologia

<* MATEMATICA
Sl » Competéncias visuo-espaciais ¥
Problemas » Discriminacao de quantidades ¥
Associados

» Linha numérica &

Fen6tipo > Estimativa ¥

> Contagem automatica t
Funcionalidade
» Cardinalidade 1

Intervencao » Leitura de nimeros *

» Competéncias matematicas abstratas &

Conclusao
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Intervencao

Precoce e Multi Disciplinar

Apoios Educativos

Técnicos
Especializados

Pessoal Docente/
Nao docente

Pais/ Médico/
Encarregados de Pediatra do
Educacao Desenvolvimento
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Intervencao

Implementacao dos diversos Programas de Interveng¢ao especializados:

—[ Programa para o Treino da Motricidade Fina

| Programa para o Treino da Linguagem (Semantica/Pragmatica)

| Programa de Promog¢ao das Competéncias Sociais

| Programa para o Treino das Fungoes Executivas

| Programa para o Treino das Competéncias Visuo-Perceptivas

| Programas para o Treino das Competéncias Académicas

| Programa para o Treino dos Métodos e Técnicas de Estudo

| Programa para o Treino do Comportamento Adaptativo
I (Conceptual, Social e Pratico)
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Estratégias de Intervencao

> Relacionar os conteddos com areas de interesse da crianca;

> Tornar a informacao abstrata o mais concreto possivel, através de
imagens e associacdes ao dia-a-dia, privilegiando o processamento

visual;

» Utilizar tabelas e esquemas que auxiliem na compreensdo das

relagdes entre os diferentes conceitos;

» Utilizar musicas, rimas, videos ou livros e recorrer a mnemaonicas e

lengalengas que facilitem a memorizagao dos conteudos;

» Dividir os objetivos e as tarefas em pequenos passos .
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Conclusao

A intervencdo devera ter em conta as caracteristicas

proprias do fendtipo comportamental e cognitivo dos

individuos com Sindrome de Williams. Esta deve focar-
se na promocao de competéncias ao nivel da

funcionalidade nos diferentes contextos. Deve

igualmente ser dada importancia a manutencao do

curriculo regular, na escola, desenvolvendo as

adaptacoes curriculares necessarias, no sentido de

promover 0 comportamento adaptativo e O

desenvolvimento cognitivo.
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