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Resumo

A Sindrome de Rett € uma desordem complexa e desafiadora,
que acomete apenas meninas aparentemente normais ao nascerem.
Em seu desenvolvimento, sofrem regressao dramatica, que resultaem
deficiéncias multiplas e profundas, sendo a perda da funcdo manual a
alteracdo mais significativa da sindrome, intervindo em seus aspectos
sensoriais e motores, tornando-as dependentes e incapazes. A Terapia
Ocupacional tem por objetivo principal a promogdo do bem-estar
biopsicossocial do individuo, bem como sua reabilitacao e aquisi¢cao
de sua funcionalidade, utilizando-se de atividades selecionadas e
dirigidas, aplicadas de acordo com a necessidade de cada paciente.
Neste sentido, visando a contribuir no tratamento de pacientes aco-
metidas pela Sindrome de Rett, a Terapia Ocupacional, valendo-se de
seus recursos terapéuticos, pode oferecer uma intervencao adequada
e eficaz, promovendo a melhora em seu quadro evolutivo. A parte
pratica desta pesquisa foi realizada na AMA (Associagdo de Pais e
Amigos do Autista), com duas meninas, tendo estas o diagndstico
fechado em Sindrome de Rett, podendo ser observado que a Terapia
Ocupacional tem muito a contribuir no tratamento.

Palavras-chave: 1. Sindrome de Rett, 2. terapia ocupacional, 3.
funcdo manual
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Abstract

Rett’s Syndrome is a complex and challenging disorder, attack-
ing girls seemingly normal when born. In its development, they suffer
dramatic regression, that results in multiple and profound deficiencies,
the loss of the manual function being the most significant alteration
of the syndrome, intervening in sensorial and motor aspects, causing
them to become dependent and incapable. Occupational Therapy
has as its main objective the promotion of the individual’s physical,
psychological and social well-being, as well as their rehabilitation
and acquisition of functionality, using a selection of guided activities,
applied according to the need of each patient. In this sense, seeking to
contribute to the treatment of patients affected by Rett’s Syndrome,
Occupational Therapy, by using its therapeutic resources, can offer
appropriate and effective intervention, promoting improvement in its
evolution. The field work was carried out in the AMA (Association
of Parents and Friends of the Autist), with two girls who had been
diagnosed as having Rett’s Syndrome, and it was observed that Oc-
cupational Therapy has a lot to contribute in the treatment.

Key words: 1. Rett’s Syndrome, 2. occupational therapy, 3. manual
function

Introducéo

A Sindrome de Rett é uma desordem neurodegenerativa, de etio-
logia desconhecida, exclusiva do sexo feminino. Representa um dos
mais enigmaticos transtornos do desenvolvimento neuropsicomotor
infantil, essencialmente caracterizada por disfun¢do motora, compor-
tamentos autisticos, disturbios de linguagem, microcefalia adquirida,
apraxia manual e presenca de estereotipias manuais caracteristicas
da Sindrome de Rett, do tipo lavar as méos, bater uma mao na outra
ou leva-las a boca. Contudo, o presente projeto de pesquisa propde
retratar a questdo da funcdo manual, intervindo em seus aspectos
sensoriais e motores.

A Terapia Ocupacional tem sido definida como um método de
prevencdo, tratamento, cura e reabilitacdo que aproxima o ajudador
do ajudado através de ocupacdes livres e criativas, sendo indicada
para individuos cujas habilidades para lidar com as atividades da
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vida estejam ameacadas ou impedidas por distirbios de ordem fisica,
psicoldgica e /ou social (JORGE, 1990).

Sendo assim, visando a contribuir no tratamento de pacientes
acometidas pela Sindrome de Rett, nota-se a importancia de oferecer
um tratamento adequado e eficaz, promovendo, com isso, a melhora
no seu quadro evolutivo.

Métodos e técnicas

A Sindrome de Rett é uma doenca de evolugdo progressiva
que se manifesta no sexo feminino através de parada do desenvol-
vimento. E acompanhada de tracos autisticos, microcefalia e movi-
mentos estereotipados das maos, levando a perda da funcdo manual,
correspondendo, certamente, a alteracdo mais significativa, tornando
as meninas dependentes e incapazes (SANVITO, 1997). Contudo, a
pesquisa procurou responder ao seguinte problema: como a Terapia
Ocupacional podera intervir no desenvolvimento neuropsicomotor
da Sindrome de Rett, visando a funcdo manual?

Segundo Ferrigno (1990 apud PESSOA, 1994: 40):

A Terapia Ocupacional é um processo de tratamento no qual o
terapeuta utiliza a atividade com recurso técnico. A atividade
é considerada, nesse processo, cComo um instrumento que pode
viabilizar a expressdo, a espontaneidade, o conhecimento das
potencialidades e das limitagdes do cliente durante as suas
acBes do mundo.

Baseando-se neste conceito, a pesquisa em questdo adotou
como hipdtese a idéia de que a Terapia Ocupacional pode intervir no
tratamento da Sindrome de Rett, proporcionando melhora da fungéo
manual, valendo-se de recursos terapéuticos especificos, fazendo uso
da atividade como método de atuacéo.

Esta pesquisa caracteriza-se como sendo de natureza qualita-
tiva, por abordar uma forma diferenciada de tratamento, com estudo
de caso, feito ao campo, atuando com meninas em idades distintas,
complementando-se com uma revisao bibliografica que abrange vérias
areas, no sentido de se alcancar uma melhor interpretacdo do tema.

A &rea utilizada para a realizacéo da pesquisa foi a Associacéo de Pais
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e Amigos do Autista (AMA) de Campo Grande-MS, no periodo de agosto
a novembro de 2001, com duas meninas, em idade de 4 e 10 anos, com
a colaboracao de familiares, funcionarios e profissionais da instituicao.

O trabalho iniciou-se com a procura de uma instituicdo que
tivesse criangas com diagnostico fechado em Sindrome de Rett e que
aceitasse a intervencao da Terapia Ocupacional.

Dentro da instituicdo, foram colhidos dados sobre as criangas,
retirados dos prontuarios locais. Posteriormente, buscou-se a auto-
rizacdo das mées para o tratamento das criancas e realizou-se suas
respectivas anamneses. J& em contato com as meninas, aplicou-se
uma avaliacdo, sendo preparado o plano de tratamento e, a partir dai,
iniciou-se a aplicacdo das atividades, previamente analisadas, com a
finalidade de serem observadas possiveis evolucdes.

No decorrer dos atendimentos, foram realizadas visitas domici-
liares as meninas, com o objetivo de observar seu comportamento no
meio familiar e passar as devidas orientacOes e, também, entrevistas
com os profissionais que estavam em contato com as criangas dentro
da instituicéo.

O presente trabalho demonstra que a proposta de intervencédo
pode contribuir na aquisicao da funcdo manual de criangas com Sin-
drome de Rett, por meio de atividades selecionadas de acordo com
as dificuldades e estagios em que se encontram na doenca. Porém,
mesmo adquirindo respostas satisfatorias e positivas, ndo foi possivel
observar a evolugéo do tratamento, por causa do pouco tempo que se
dispOs aos atendimentos, tendo estes continuidade até o término do
ano de 2001. Além disso, o vinculo entre terapeuta e paciente € um
fator importante para obtencéo de resultados mais precisos.

Sindrome de Rett

A Sindrome de Rett (SR) é uma desordem neuroldgica comple-
Xa, incapacitante e grave, de inicio precoce que leva a uma progressiva
e devastadora regressdo do desenvolvimento neuropsicomotor de
meninas previamente normais (ASSUMPCAO, 1994).

Adescricao clinica da SR é relativamente recente. Foi relatada em
1966 pelo pediatra vienense Andréas Rett, a partir da observagao de duas
meninas na sala de espera de sua clinica, que apresentavam 0 mesmo
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quadro comportamental bizarro, chamando-a de sindrome de atrofia
cerebral da crianga com hiperamonemia (Assump¢ao, 1994). Porém, seu
trabalho ndo teve uma boa repercussao por alguns motivos: foi escrito
em idioma alemé&o, em periddico de circulacdo restrita e, além disso,
a hiperamonemia descrita em seus casos est4 presente somente numa
minoria de casos, 0 que dificultou o reconhecimento do quadro como
uma entidade clinica definida. Mesmo ap6s publicar seu trabalho em
lingua inglesa, em 1967, recebeu pouca contribui¢do de outros autores.

A SR alcancou projecdo mundial somente 17 anos apds a sua
descricdo, gracas ao notavel trabalho colaborativo desenvolvido por
Hagberg, Aicardi, Dias e Ramos, reunindo 35 casos da Suécia, Franca
e Portugal. Foi publicado em lingua inglesa em revista cientifica de
ampla divulgacéo, destacando a sua natureza progressiva, com de-
menciacao, autismo, ataxia e perda do uso involuntério das méos em
criancas anteriormente normais, chamando-a de Sindrome de Rett.
Nos Estados Unidos, a divulgacdo da SR ganhou impulso a partir de
1985 e, em 1987, mais de 600 casos ja eram conhecidos.

Em virtude de seu carater extremamente progressivo, dividiu-se

a SR em quatro estagios cronologicamente previsiveis, muito embora

aidade de inicio e duracdo dos estagios mostrem-se peculiares a cada

sujeito (Barbosa e Giacheti, 2000).

« Estagio 1: DESACELERACAO PRECOCE, surge entre 6 — 8 meses
e dura meses. Caracterizado clinicamente por estagnacao do desen-
volvimento, desaceleragdo do crescimento do cranio, desinteresse
por atividades Iudicas e hipotonia muscular.

« Estagio 2: DESTRUICAO RAPIDA, ocorre entre 1 — 3 anos,
durando semanas ou meses. Apresenta rapido desenvolvimento de
regressdo, é acompanhado de irritabilidade; perda do uso das maos;
estereotipias das méaos em bater palmas; entrelacar dos dedos e
maos na boca; sintomas autisticos; perda da linguagem expressiva
e auto-agressividade.

« Estagio 3: PSEUDO-ESTACIONARIO, dura meses até anos, ocor-
re entre 2 e 10 anos. Compreende aparéncia demencial ou retardo
mental grave; ha melhora dos sintomas autisticos; convulsdes;
persistem as estereotipias; evidente ataxia e apraxia; espasticidade
muscular; hiperventilacdo e aerofagia; periodos de apnéia durante
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a vigilia; escoliose precoce; bruxismo e perda de peso associado a
excelente apetite.

« Estagio 4: DETERIORACAO MOTORA TARDIA, ocorre por
volta dos 10 anos e dura anos. Apresenta sinais de lesao do neurd-
nio motor central e periférico combinados; progressiva escoliose;
fraqueza e rigidez muscular; decrescente mobilidade, levando ao
uso de cadeira de rodas; retardo do crescimento; melhora do contato
visual; linguagem expressiva e receptiva praticamente inexistentes;
distdrbio troficos dos pés e melhora das manifestacdes epiléticas.

O reconhecimento da Sindrome de Rett nas fases iniciais €
dificil. E freqlientemente confundida com o autismo, mas apresenta
uma seqiiéncia de sinais e sintomas muito peculiares que permitem
a sua identificacdo, quando se pensa nela. Os chamados critérios de
diagndstico da SR foram propostos por Hagberg e colaboradores em
1984, durante a Segunda Conferéncia Internacional sobre a Sindro-
me de Rett, realizada em Viena e, posteriormente, redefinidos como
critérios necessarios, secundarios e de exclusédo (PEREIRA, 1999).
* Critérios necessarios: desenvolvimento psicomotor normal até o 6°

més; desaceleracdo do crescimento de perimetro cefalico; perda da
preensdo voluntéria; estereotipias manuais; regressdo psicomotora;
disturbios motores e sexo feminino.

« Critérios secundarios: crises convulsivas; distlrbios respiratorios;
alteracGes motoras periféricas; alteragdes ortopédicas; retardo do
crescimento e ranger de dente diurno.

» Critérios de exclusdo: evidéncias de retardo do crescimento intra-Ute-
ro; microftalmia ou alteragOes de retina; microcefalia ao nascimento;
evidéncia de danos cerebrais em periodo perinatal; identificacao de
doencas metabolicas ou outras doencas neuroldgicas de evolugdo
progressiva; desordens neuroldgicas, resultantes de processos in-
fecciosos ou traumas cerebrais.

Estes critérios sdo 0s mais confiaveis para um diagndstico
clinico, uma vez que ndo existem exames laboratoriais, biol6gicos
ou genéticos especificos. A experiéncia mundial mostrou que eles se
aplicam a mais de 80% dos casos, que sdo 0s casos tipicos ou classicos.
No entanto, hd um certo nimero de variantes fenotipicas, 0s casos
atipicos, e critérios diversos podem ser considerados e, embora 0s
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quadros clinicos sejam diferentes do da forma classica, as etiologias
seriam assim, presumivelmente, idénticas (PEREIRA, 1999).

Até o momento ndo existe um tratamento curativo especifico
para a SR. As medidas terapéuticas possiveis restringem-se a um
tratamento sintomatico. As multiplas deficiéncias funcionais exigem
atendimento multidisciplinar de reabilitacdo, que envolve muitas are-
as, entre elas a Terapia Ocupacional, a Fisioterapia, a Fonoaudiologia,
a Psicologia, a Pedagogia, a Hidroterapia, a Musicoterapia, a Nutri¢ao.

Desenvolvimento neuropsicomotor e a fungcdo manual

E pelas méos que se realiza as atividades da vida diaria, bem como as
atividades laborais, pois, qualquer alterac&o funcional que venha a ocorrer
com as maos, estara interferindo no equilibrio biopsicossocial do individuo.

Como 6rgdo tatil por exceléncia, a mao é um dos instrumentos
mais Uteis para a aquisicao dos conhecimentos sobre 0 mundo; é a parte
do corpo em que a sensibilidade tatil € mais desenvolvida. Gragas as suas
funces motoras, ela € um instrumento de acao colocado a servigo da
inteligéncia, indispensavel para que se possa agir sobre os objetos que
estdo ao redor. Dai a sua importancia na aplicacdo dos conhecimentos,
na satisfacdo das necessidades e na modificacdo do mundo.

Baseando-se em Branddo (1984), pode-se afirmar que 0s mo-
vimentos das maos e dos bragos sdo importantes em trés aspectos
primordiais: nas atividades da vida diaria, na interpretacao dos dados
colhidos pelo tato e na formacéo da inteligéncia. Os membros superio-
res, além de desempenharem um importante papel na manutencéo do
equilibrio e na defesa do corpo, sdo indispensaveis ao conhecimento
tatil dos objetos ao alcance e as a¢des que sobre eles deve exercer.

Todos 0s movimentos dos membros superiores sao executados
e controlados pelo Sistema Nervoso, sendo distinguidos em trés
tipos: movimentos reflexos, movimentos voluntarios e movimentos
automaticos.

Pode-se entdo afirmar que, a partir dos movimentos reflexos
inatos, aparecem 0s primeiros movimentos adquiridos por Reacoes
Circulares Primérias; depois, a crianca aprendera a agir sobre os obje-
tos que a rodeiam por Reacdes Circulares Secundarias e, finalmente,
apos uma longa evolucdo, a executar e controlar os seus movimentos
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de acordo com sua vontade, as atividades voluntarias. Porém, para
que a crianca possa passar das estruturas proprias de um dos estagios
para outro, é necessario que ela tenha adquirido também uma matu-
ridade afetiva, intelectiva e de sensibilidade, capazes de permitir que
as estruturas relativas ao tdnus e aos movimentos proprios do estagio
seguinte possam ser conseguidas (PIAGET, 1967, 1978, 1982).

A mao é um dos principais 6rgdos responsaveis pelo auxilio
do desenvolvimento motor global e da inteligéncia; basicamente, é
pelas méos que ocorre a aprendizagem. Seu uso na manipulacdo dos
objetos e dos brinquedos faz com que a crianga exercite suas aptiddes
motoras, sua destreza fisica e isso a levaré a desenvolver as areas da
percepcao, a memoria, a criacao, a recriacdo e, também, uma forma
de comunicacdo, anterior a da linguagem pela palavra.

O desenvolvimento das atividades basicas da mdo inicia-se com
aaproximacao sob o controle da visao. A possibilidade de levar améo
a um objeto visto ou percebido pelo tato depende de ja se haverem
formado os modelos dos movimentos correspondentes as coordena-
¢Oes sensoriomotoras de aproximacéo da mao, sob o controle do tato,
ou da coordenacdo 6culo-manual. Sem estas coordenagdes haverem
se estabelecido e serem controladas pela vontade, a aproximacgéo néo
podera ser efetuada de modo normal (BRANDAO, 1984).

Para que a aproximacédo possa se executar de modo eficiente,
é importante a cooperacdo da sensibilidade proprioceptiva, do tato e
da visdo.

Terapia ocupacional e a sindrome de RETT

A Terapia Ocupacional tem a finalidade de constatar fendme-
nos e analisa-los, numa avaliacdo que conduz ao aperfeicoamento
de atividades funcionais e sensoperceptivas do paciente. Tem como
objeto a atividade humana, compreendendo seus varios elementos
que devem ser avaliados e considerados numa unidade funcional
e sensoperceptivas, visando a reter suas habilidades preservadas, a
recuperar as perdidas e a ensinar-lhes outras novas ( FINGER, 1986).

Nota-se que, muito embora a Sindrome de Rett represente uma

desordem com caracteristicas bastante abrangentes, a perda da fungéo
manual corresponde, certamente, a alteracdo mais significativa da
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sindrome, tornando essas meninas dependentes e incapazes, sendo
considerada o maior desafio a ser superado pela grande maioria dos
profissionais que atuam nesta area.

E neste sentido que a Terapia Ocupacional torna-se necessa-
ria, buscando formas de intervencdo selecionadas e eficazes, para
proporcionar a essas meninas uma melhoria na qualidade de vida,
ajudando no treino de independéncia, nas atividades da vida diaria e
nas atividades recreativas, podendo fornecer materiais de apoio, que
as ajudem a minimizar suas deficiéncias.

Ao propor uma atividade, o terapeuta ocupacional tem que anali-
sar tanto o seu aspecto técnico, ou seja, 0s movimentos, as habilidades,
a capacidade cognitiva e as emogdes, quanto o aspecto das relacdes
que envolvem a atividade, levando em conta o contexto terapéutico e
o0 dia-a-dia do qual participa o paciente (HAGEDORN, 1999).

No presente momento ndo se pode curar a Sindrome de Rett, mas
pode-se tentar melhorar alguns aspectos e sintomas dessa enfermidade,
destacando em especial a fungdo manual, pois as pacientes passardo
a explorar o mundo que as cerca, estimulando seu desenvolvimento,
passando a realizar com mais independéncia suas atividades diarias
(LEWIS e WILSON, 1999).

A menina com Sindrome de Rett demonstra pouco interesse
por objetos de seu meio ambiente, contudo alguns objetos poderéo
provocar boas respostas, como: livros infantis coloridos, musicais e
de alto relevo; papel celofane colorido; objetos coloridos de encaixes;
brinquedos e instrumentos musicais e instrumentos de percussao;
objetos com diferentes texturas; além de bolas, rolos e mobiliarios
adequados, que proporcionardo um melhor posicionamento e liberagédo
dos membros superiores, favorecendo a funcionalidade.

Casos clinicos

O estudo de caso foi feito com duas meninas em idade de 4 e 10
anos, que apresentam a forma classica e a forma atipica da Sindrome
de Rett, respectivamente, porém, estdo no terceiro estagio da patologia.

O atendimento terapéutico ocupacional realizou-se na AMA
(Associacao de Pais e Amigos do Autista), iniciando-se com a coleta
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de dados por meio da anamnese com as maes e, posteriormente, da
avaliacdo com as criancas, detectando-se déficits nas areas motoras,
sensoriais e cognitivas. Partindo dai, foi elaborado um plano de tra-
tamento, tendo como objetivo, principalmente, trabalhar a estimu-
lacdo sensorial (tatil, visual, auditiva, proprioceptiva e vestibular);
desenvolver a coordenacao visomotora e a destreza manual; atenuar
as estereotipias manuais e proporcionar a amplitude de movimentos
dos membros superiores.

As sessOes iniciaram-se com técnica de escovacao e dissociacao
de cintura escapular, as quais favoreceram a liberacdo dos membros
superiores e a diminuicdo, por algum tempo, das estereotipias manu-
ais. Realizaram-se adaptacfes no mobiliario, com encosto concavo
(concha), rolo e bola terapéutica, colchonetes que proporcionaram
um posicionamento mais adequado, favorecendo a realizacdo das
atividades.

Inicialmente as pacientes apresentaram uma certa resisténcia
a terapia, mas aos poucos, com o vinculo afetivo, sentiram maior
seguranca com relacdo as estagiarias. Durante os atendimentos, as
pacientes estavam indiferentes as atividades, realizando-as passiva-
mente, tendo apenas a iniciativa de tocar os abjetos e leva-los a boca,
sendo este um fator positivo para a independéncia na alimentacéo,
favorecendo a aquisicdo da funcionalidade.

No decorrer dos atendimentos, foram aplicadas atividades com
jogos de encaixe, gréos (feijdo, grao-de-bico, lentilha, granulado co-
lorido, sagu), gelatina, maria-mole, gel, espuma, tinta guache, papel
celofane, serpentina, massa de modelar, encaixes de E.V.A., piscina
de bolas.

Quanto as orientacdes a familia, foram passadas informacdes a
respeito da postura mais adequada durante a realizacao de atividades,
evitando que se instalem deformidades. Salientou-se a necessidade do
treino das AVDs (alimentacéo, higiene, vestuario), proporcionando, as
pacientes, certa independéncia, além de estimula-las sensorialmente,
oferecendo contato com texturas diferentes, bem como a técnica de
escovacao, que deve ser realizada diariamente.
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Concluséao

Com o presente trabalho, pdde-se observar que a Terapia Ocupa-
cional tem muito a contribuir na fungdo manual da Sindrome de Rett,
por meio de atividades selecionadas e dirigidas a outras patologias,
porém com objetivos semelhantes. Para isso ser possivel e obter-se
resultados evolutivos, notou-se a necessidade de ter como suporte de
apoio a familia, os profissionais e a instituicdo da qual a paciente faz
parte, sendo realizadas, ainda, visitas domiciliares.

Infelizmente n&o se pode observar a evolugédo nas pacientes estu-
dadas, em virtude do pouco tempo que se dispds aos atendimentos, 0s
quais terdo continuidade até o término do ano de 2001. Mesmo assim,
foi possivel discriminar quais os tipos de atividades sdo validas e ne-
cessarias para se conseguir minimizar os déficits motores, sensoriais
e percepto-cognitivos encontrados como: inseguranca gravitacional,
hipersensibilidade tatil e estereotipias.
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