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RESUMO: Este artigo pretende discutir como o perfil cognitivo e linguistico caracteristico da
Sindrome de Williams-Beuren se mostra particularmente relevante para a discussao acerca da
possibilidade de haver preservacao seletiva de determinadas funcdes linguisticas. A partir nao s6 de
dados comportamentais, mas também de achados recentes sobre a anatomia e o funcionamento
neuronal em SW, busca-se entender com maior detalhamento as fung¢des cognitivas que subjazem a
funcao linguistica e sua relacdo com outros dominios cognitivos, como a pragmatica, a emocao, a
cognicado social, e mais notavelmente, a cognicdo visuoespacial, comprovadamente comprometida na
sindrome. A explicitacdo da relacdo entre aspectos genéticos, comportamentais e neuro-funcionais
pode indicar um caminho promissor para o entendimento da relagio mente-cérebro, tanto para o
desenvolvimento tipico como o atipico, sendo o quadro de SW uma fonte privilegiada para esse tipo de
investigacao na neurociéncia cognitiva.
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ABSTRACT: In this paper we discuss the cognitive and linguistic profile of Williams-Beuren
Syndrome (WS) which is especially relevant for the debate on whether the selective preservation of
certain (neuro)cognitive functions is possible. Based not only on behavioral data, but also on recent
findings regarding the neural anatomy and functioning in WS, we aim to reach a more detailed
understanding of the cognitive functions underlying language and its relation to other cognitive
domains, such as pragmatics, emotion, social cognition, and -in particular- visuospatial cognition
which is known to be impaired in WS. By carefully examiningthe relation between genetics, behavior
and neural functioning, neurocognitive scienceseems to have found a promising course towards the
understanding of the relationship between mind and brain, both for typical and atypical development.
In that regard, WS is a privileged source for this endeavor.

KEYWORDS: Williams Syndrome; language; cognitive interface; neuroscience

1. INTRODUCAO

Notadamente caracterizada como sindrome de vales e picos (BELLUGI et al., 2000), a
Sindrome de Williams (SW) é tida como uma oportunidade sem igual na neurociéncia
cognitiva devido ao seu potencial de relacionar aspectos genéticos ao desenvolvimento
cognitivo, funcionamento e anatomia neuronal. Individuos com SW apresentam problemas
expressivos no dominio visuoespacial, mas preservacao relativa de reconhecimento visual; o
QI costuma ser abaixo do esperado para a idade, enquanto ha uma preservacao nas funcoes
linguisticas, nitida pela grande expressividade e propensao de engajar socialmente. Embora
sua inclinacdo para engajar em interacoes verbais seja recorrente na descricdo do perfil, o
quanto as funcoes linguisticas subjacentes envolvidas estdo intactas é ponto de discussao.
Essa questdo se insere em um debate mais amplo sobre a possivel modularidade das funcées
cognitivas, e, mais especificamente da linguagem, e se é possivel considerar que haja
subcomponentes na cognicdo linguistica com uma certa independéncia do ponto de vista
funcional e do desenvolvimento. Esse topico é especialmente relevante para aqueles que
contestam que quadros de desenvolvimento atipico (como a SW, mas também o DEL/TDLS, o
TEA - Transtorno do Espectro Autista, dentre outros) sejam informativos para o
entendimento do funcionamento tipico dos componentes cognitivos, entre esses a linguagem,
e seus substratos neuronais.

Em uma visdo neuroconstrutivista que preconiza uma nocao mais holistica do
desenvolvimento cognitivo, qualquer atipicidade necessariamente afeta a organizacao
cognitiva como um todo, ja que essa acabaria se adaptando de forma alterada pelas restricoes

impostas pelo desvio. Dentro dessa perspectiva, a plasticidade neuronal se coloca como

6 O DEL - Déficit/Disttirbio Especifico da Linguagem, sigla em portugués para o equivalente SLI —
Specific Language Impairment, em inglés, remete a um conjunto de manifestacées que caracterizam
um atraso ou desenvolvimento atipico na aquisicdo da linguagem, sem causas aparentes. As criancas
apresentam QI compativel com criancas com desenvolvimento tipico, sem apresentarem distirbios
neurologicos, auditivos ou psicologicos. A partir do CATALISE Consortium (BISHOP et al., 2017), o
termo SLI tem sido substituido pelo termo DLD (Developmental Language Disorder), TDL
(Transtorno do Desenvolvimento da Linguagem) na traducio para a lingua portuguesa.
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central em relacdo ao desenvolvimento cogntivio de modo geral, atipico ou tipico. Se ha
algum grau de especificidade dos dominios cognitivos, esse é um resultado (e nao a causa) da
conformacao do cérebro em virtude de experiéncia que molda o desenvolvimento cerebral
guiado pelas restricoes dos principios gerais de aprendizagem (KARMILOFF-SMITH;
THOMAS, 2003; KARMILOFF-SMITH, 2015). Seguindo esse raciocinio, um funcionamento
linguistico que pode ser considerado abaixo do esperado em adultos e uma aquisicao
atrasada em individuos com SW (BROCK, 2007) refletem um desenvolvimento ontogénico
em que nao seria possivel ter preservacao seletiva de “normalidade” em alguns niveis do
dominio linguistico, como, por exemplo, na sintaxe ou na morfologia (THOMAS;
KARMILOFF-SMITH, 2002). Essa argumentacido se sustenta ou por uma visao em que
comunicacao e fungoes cognitivas linguisticas sao indissociaveis (por exemplo, uma fraqueza
pragmaética implica necessariamente uma fraqueza sintatica), ou por achar que nao ha
evidéncias fortes o bastante para supor uma relativa preservacao (BROCK, 2007).

Outros autores, como Temple e Clahsen (2002), defendem a posicao de que é possivel
ter ‘normalidade residual’ em quadros atipicos, e que as especificidades dos
comprometimentos de desenvolvimento trazem multiplas evidéncias empiricas que
sustentam uma visao modular da cognicao. Essa perspectiva é pautada em um entendimento
que as funcgoes cognitivas tém viés biologico, e que em maior ou menor grau, circuitos
neuronais foram evolutivamente especializados, sendo recrutados para determinadas
funcoes, como a de processamento linguistico (JACKENDOFF, PINKER, 2005; BERWICK et
al., 2013). Nesse sentido, Temple e Clahsen advogam um modelo cognitivo multicomponente
cujos modulos se desenvolvem, alguns com trajetéria atipica, outros com tipicidade
preservada, de modo que a variedade dos distdrbios e a variedade individual com a qual esses
se expressam sao explicadas pela interacao complexa entre esses componentes tanto no nivel
cognitivo quanto no nivel da sua neuroarquitetura subjacente. Entendida dessa forma, a
investigacao do funcionamento cognitivo em individuos com SW (ou qualquer outro quadro
de desenvolvimento atipico) abre uma janela instigante na investigacdo da mente humana de
forma mais ampla.

No meio desse debate, muitas vezes, a discussao acaba girando em torno de uma
polémica sobre a linguagem em individuos com SW estar ‘intacta’ ou ndo (REILLY; KLIMA;
BELLUGI, 1990; BELLUGI et al.,, 1990, 1992, 1994; KARMILOFF-SMITH et al., 1997;
THOMAS et al., 2001; TEMPLE; CLAHSEN, 2002; BROCK, 2007; FISHMAN et al., 2011;
KARMILOFF-SMITH, 2015; CASHON et al., 2016; FAN et al., 2017; ROSSI; GIACHETI,
2017). De fato, essa discussdo reflete defini¢cdes distintas da cognigdo linguistica (se ela é
essencialmente restrita ou mais ampla) e concepcoes diferentes sobre a sua especificidade
cognitiva (geral ou mais especifica), associados a modelos de neuroarquitetura, que a

consideram ora como aberta a (re)organizacdo funcional promovida pela plasticidade
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neuronal, ora como especifica por ser essencialmente biologicamente predeterminada.
Porém, é do nosso entendimento que a discussao enquadrada dessa forma dicotomica nao
sera muito frutifera. Consideramos que seja essencial entender detalhadamente as funcoes
cognitivas que subjazem a funcao linguistica, das quais algumas inegavelmente tém uma
relacdo muito dindmica com outros dominios cognitivos, como a pragmatica, a emocao, a
cognicao social, e mais notavelmente, a cognicao visuoespacial. Portanto, frente as limitacoes
no funcionamento linguistico, na compreensao pragmatica, na expressdo de relacoes
espaciais, no aparente comprometimento de ordem sensorial, e um possivel atraso na
aquisicdo, é mais notavel ainda que haja dominios, como a morfologia e a sintaxe,
principalmente, que parecem apresentar um funcionamento satisfatéorio — particularmente,
na comparacao com outros quadros como DEL/TDL , que podem continuar apresentando
dificuldades morfossintaticas no desempenho linguistico adulto em virtude da aquisicao
atipica (TEMPLE; CLAHSEN, 2002). Nao s6 esses dados comportamentais, mas também
achados mais recentes sobre a anatomia e o funcionamento neuronal em SW s3ao mais
compativeis com uma visao de uma configuracao complexa com funcionalidades preservadas
e outras mais comprometidas. Nosso artigo pretende, com base em alguns dos principais
dados da literatura sobre o dominio morfossintatico em individuos com SW, inclusive do
portugués brasileiro, discutir em que medida esses resultados podem evidenciar a atuagao de
componentes independentes ou o quanto esses componentes se alimentam de interfaces com
outros dominios cognitivos. Ademais, objetivamos mostrar como o perfil neurofuncional
especifico de individuos com SW permite estabelecer correlacGes relativamente claras entre
os aspectos especificos do funcionamento cognitivo atipico da SW e as alteragoes na estrutura
e no funcionamento neuronal observadas nessa populacdo. Essas correlacoes, a nosso ver,
evidenciam que a relativa preservacao seletiva de certas funcionalidades linguisticas subjaz
uma preservacao seletiva neuroanatémica.

Essa investigacdo nos parece relevante para a propria definicio do que se pode
chamar de preservacdao ou comprometimento linguistico stricto sensu, inclusive em virtude
de quadros atipicos de desenvolvimento neuronal. Acreditamos, assim, que a SW permite
uma investigacao ampla da cognicao linguistica, para além da mera avaliacao do desempenho
linguistico alcancado por esses individuos e isso nos coloca questdes instigantes sobre o
funcionamento cognitivo e o substrato neuronal dos subcomponentes sintaticos e
morfoldgicos: por que sdo tao robustos? E o que isso diz sobre seu papel no desenvolvimento
tipico: serd que eles sio de alguma forma centrais a nossa aquisicdo e ao nosso

funcionamento linguistico?
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2. CARACTERIZACAO DA SINDROME DE WILLIAMS

A SW ¢ descrita a partir de uma desordem genética que compromete cerca de 27
genes do cromossomo 7 (7q11.23) (WILLIAMS et al., 1961; BEUREN, et al., 1962; GARCIA et
al., 1964). O quadro é raro e apresenta frequéncia estimada entre 1:7500 e 1:25000 dos
nascidos vivos (UDWIN, 1990; HENNEKAM et al., 2010). Essa perda genética so é revelada,
no entanto, em testes genéticos bem especificos como FISH (Hibridizacao Fluorescente in
situ) e o Array-CGH?7, sendo o ultimo o mais usual para diagnosticos realizados nos dias de
hoje. Além da alteracdo genética, o perfil clinico pouco usual desses individuos inclui
cardiopatias associadas a hipercalcemia idiopatica e caracteristicas fisicas bastante
especificas como: baixa estatura, dismorfias faciais, e anomalias dentarias. O
desenvolvimento global da populacdo também ¢é afetado e esses individuos usualmente
apresentam atraso de desenvolvimento cognitivo que pode variar entre leve e moderado.
Dentro desse perfil, inclui-se, ainda, dificuldades nitidas na percepc¢ao visuoespacial. Nao ha,
no entanto, ainda hoje um acordo sobre a preservacao dos diferentes dominios cognitivos na
sindrome entre os pesquisadores da area.

Muitas vezes, a variedade individual nas caracteristicas apresentadas pelos individuos
com SW pode ser relacionada as especificidades da perda genética, podendo variar de
individuo para individuo. O gene ELN, por exemplo, est4 relacionado a producao de elastina
no corpo e associado ao perfil facial dismorfico e eventuais problemas cardiacos apresentados
na sindrome. J& a auséncia do LINK1 estd comumente relacionado ao desempenho de
habilidades visuoespaciais (SERAO, 2014).

A personalidade amigavel e comunicativa encontrada nesses individuos muitas vezes
é relacionada a uma caracterizacao hiper-social (JONES et al., 2000; MERVIS; KLEIN-
TASMAN, 2000) e estudos relatam comportamentos que parecem estar relacionados a essa
apresentacao, como a tendéncia excessiva de aproximacao social com estranhos (DOYLE et
al., 2004). Pesquisas na area revelam, ainda, transtornos psiquiatricos associados a
sindrome, como ansiedade (DYKENS, 2003) e fobia especifica (LEYFER et al., 2006). Isso
possivelmente se deve a atipicidade no processamento de pistas emocionais e pragmaticas:
ameacas costumam ser mal reconhecidas, e pistas irrelevantes podem suscitar respostas
emocionais exageradas. No entanto, perfis diferenciados podem estar associados também a
perfis genéticos distintos.

A observacdo de comportamentos que divergem da personalidade hipersocial
caracteristica da sindrome tem sido alvo de pesquisas e revelam um perfil de individuos que,

apesar de possuirem pontos em comum com a SW, diferem-se do ponto de vista genético. A

7 Enquanto o FISH, definido previamente com padrido ouro para diagnéstico em SW, consiste em
identificar uma regiao especifica do DNA, o Array-CGH é capaz de também medir a quantidade da
perda de material genético.
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sindrome da duplicacao do cromossomo 7, associada a um perfil comportamental semelhante
ao apresentado em individuos com TEA, caracteriza-se a partir da duplicacao de genes do
mesmo cromossomo comprometido na SW e resulta em um perfil social distinto
(SOMERVILLE et al., 2005; BERG et al., 2007; TORNIERO et al., 2007; VAN DER AA et al.,
2009; VELLEMAN; MERVIS, 2011; MORRIS et al., 2015).

Outra habilidade que merece destaque na caracterizacdo da SW diz respeito a sua
performance musical (DON; SCHELLENBERG; ROURKE, 1999), muitas vezes relacionada a
hipersensibilidade a ruidos agudos além da capacidade de distincdo de tons musicais
encontrada em individuos com a sindrome (HICKOK et al., 1995; MARTENS et al., 2010).

Ja quanto as habilidades visuoespaciais destes individuos, destacam-se as grandes
dificuldades em tarefas de desenho livre e copias de figuras geométricas, reforcados por
estudos que afirmam que sujeitos com SW privilegiam detalhes e perdem a apreensao do
todo (BELLUGI et al, 2000; FARRAN; JARROLD; GATHERCOLE, 2001; FARRAN;
JARROLD; GATHERCOLE, 2003). A questao visuoespacial tem clara ligacdo genética
(LINK1) e organizacao neurofuncional. Nesse sentido, sao vidveis modelos neurocognitivos
do processamento visuoespacial que possam tracar previsoes testaveis sobre esse dominio na
SW. No entanto, a linguagem é um dominio que nao encontra relagao direta com qualquer
configuracao genética, sendo de alta complexidade cognitiva, o que leva a formulacao de
modelos neurocognitivos do processamento linguistico em SW a serem fortemente
dependentes da observacao cuidadosa do perfil linguistico dessa populacdo, com especial
consideracao das possiveis relacoes a serem estabelecidas entre esse componente e demais

interfaces cognitivas.

3. SW E LINGUAGEM

Como ja observado, nao ha um consenso se ha preservacao (BELLUGI et al., 1990,
1992, 1994; REILLY; KLIMA; BELLUGI, 1990; TEMPLE; CLAHSEN, 2002; CASHON, et al.,
2016) ou comprometimento linguistico na SW (KARMILOFF-SMITH et al., 1997; THOMAS
et al., 2001; BROCK, 2007; KARMILOFF-SMITH, 2015). Tem sido apontado pelas pesquisas
da area que vocabuldrio concreto e habilidades fonologicas, assim como habilidades
gramaticais estariam dentro do nivel esperado, enquanto a linguagem relacional (ex.
expressoes que utilizam operadores 16gicos ou de comparacao) e a pragmatica constituiriam
dificuldades claras para esses individuos. Os niveis em que se destaca performance
satisfatéria ou comprometida jA nos aponta uma distincdo que também tem sido
contemplada na discussao sobre o que é especifico do dominio linguistico stricto sensu ou

relativo as interfaces com outros dominios do conhecimento humano.
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A teoria gerativa chomskyana tem defendido que a espécie humana detém uma
predisposicao, a qual se configuraria como uma heranca bioldgica, para a aquisicao e uso de
uma (ou mais) linguas. Assume-se a concepcao de faculdade da linguagem humana, um
possivel mdédulo mental dedicado a geracao de sentencas das linguas humanas (CHOMSKY,
1957 e posteriores; FODOR, 1983). Mesmo internamente a organizacdo do modulo
linguistico, podem-se conceber diferentes submédulos dedicados a determinadas tarefas:
l1éxico, fonologia, semantica, sintaxe. A concepcao do sistema computacional responséavel por
gerar todas e apenas as sentencas da lingua adquirida d4 a sintaxe e, mais especificamente, a
propriedade recursiva desse sistema, centralidade e poder gerativo (HAUSER; CHOMSKY;
FITCH, 2002).

Esse sistema computacional é alimentado pelos tracos do 1éxico, particularmente os
tracos formais (de natureza morfossintatica). Concebe-se o 1éxico como uma matriz que, além
dos tracos formais, é composta por tragos fonoldgicos e semanticos. O sistema computacional
¢ formado por operagoes que combinam elementos, disparam relagoes de concordancia entre
eles e movem constituintes para a geracao de marcadores frasais que alimentam niveis de
interface — fonologia e semantica — com os sistemas respectivos, sistema articulatério-
perceptual e sistema conceptual-intencional. Interacoes com conhecimentos mais amplos,
como conhecimento de mundo, enciclopédico, ecoldgico e relagoes e interferéncias de outros
modulos cognitivos ficam entao garantidos, a partir da nocdo de uma Faculdade da

Linguagem ampla, para que efeitos de sentido pleno possam ou nao ser alcangados.
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Figura 1: Modelo de Faculdade de Linguagem no sentido amplo e estrito

Fonte: Adaptado de Hauser, Chomsky e Fitch (2002, p. 1570)

Essa visdo parece se mostrar relevante quando se observa o dominio linguistico na
SW. E fato que quase sempre o desenvolvimento da linguagem se encontra atrasado para
criancas com SW (MERVIS et al,, 2003; MASATAKA, 2001). O atraso na aquisicao de
vocabulédrio ndo impede, no entanto, que se reconheca o vocabulédrio concreto (nomes de
objetos, acoes e descricdo) como area de grande forca em individuos com SW, em contraste
com o vocabulério conceitual ou relacional, em que se constata grande dificuldade que, por
vezes, persiste mesmo em individuos adultos (MERVIS;JOHN, 2010).

Tem-se, também, relatado que as habilidades gramaticais estariam acima do esperado
em criancas com SW, tendo em vista os grandes comprometimentos cognitivos observados
nesses individuos (BELLUGI et al., 1988), embora haja controvérsias entre autores
(KARMILOFF-SMITH et al., 1997). Clahsen e colaboradores (CLAHSEN; ALMAZAN, 1998;
2001; STAVRAKAKI; CLAHSEN, 2006; STAVRAKAKI; KOUTSANDREAS; CLAHSEN,
2012), por exemplo, reportam um comprometimento seletivo na formagao do plural irregular
em individuos com a sindrome ao lado de uma habilidade intacta para a formagao do plural
regular. Uma visdo de cognicao como sistema unico teria dificuldade para lidar com esse tipo
de resultado, de forma satisfatéria, segundo Temple e Clahsen (2002), jA que evidenciaria

dois mecanismos distintos de computacao. A visao modular de organizagao do conhecimento
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linguistico explicaria esses resultados, atribuindo a dificuldade com as marcas morfoldgicas
irregulares a uma falha no sistema lexical de armazenagem de itens ou a um problema de
acesso a essa informacao lexical, enquanto a formacao regular seria alcancada via aplicacao
de regras abstratas acionadas durante o processamento, pelo sistema computacional da
linguagem.

A habilidade com estruturas complexas, as chamadas estruturas de alto custo
computacional (CORREA; AUGUSTO, 2011), compreendendo passivas, interrogativas QU e
relativas, tem sido diversamente avaliada em distintos trabalhos. Essas estruturas sao
geralmente dominadas mais tardiamente pelas criancas com desenvolvimento tipico e podem
estar comprometidas em algumas populacées, como o TDL e em agramaticos (LOBO;
SOARES-JESEL, 2017; LEVY; FRIEDMANN, 2009; CORREA; AUGUSTO; BAGETTI, no
prelo; FRIEDMANN, 2006). Sao ainda estruturas que impéem maior custo de
processamento, mesmo para adultos (OSTERHOUT; SWINNEY, 1993; RICHARDSON;
THOMAS; PRICE, 2010; GIBSON; DESMET; GRODNER; WATSON; KO, 2005).
Caracterizam-se por apresentarem um elemento deslocado de sua posicao de origem, ou seja,
o constituinte aparece fonologicamente em uma posicao na sentenca (sublinhado e com
indice), mas, para ser interpretado, precisa ser associado a outra posicao (marcado com ___ e
com o mesmo indice, nos exemplos a seguir) 8:

(1) O aluno; foi aplaudido ___; pelos colegas.
(2) Que aluno; a professora chamou __; para a reuniao?

3) O aluno; que a professora chamou __; para a reuniao faltou.

Em relagao a passivas, Karmiloff-Smith et al. (1998) encontraram taxas de sucesso na
compreensao dessas sentencas em individuos com SW entre 63-86% no inglés, enquanto
Stavrakaki (2003) reportou taxas entre 60-70% no grego, resultados superiores aos obtidos
pelos grupos controles mapeados por idade mental e desempenho linguistico no TROG (Test
for Reception of Grammar) (BISHOP, 1982). No alemao, Bartke (2004) testou 4
participantes com SW com idade mental de 3,8 anos e 6 participantes com idade mental de
6,9 anos. Os resultados mostraram que os participantes mais novos apresentaram resultados
inferiores aos do grupo controle, enquanto os participantes mais velhos tiveram taxas de
sucesso proximas a 100%, equiparaveis as do grupo controle. Ring e Clahsen (2005) nao
encontraram diferencas estatisticamente significativas entre a performance dos participantes

ingleses com SW e o grupo controle pareado por idade mental e desempenho linguistico no

8 A nocao do movimento se justifica em uma concepc¢io gerativista da computacgio da estrutura da
sentenca, a qual prevé que primeiro é computada a relagio entre, por exemplo, o verbo “aplaudir” e
seu complemento ‘o aluno” (ou entre “chamar’e “que/o aluno’) e que subsequentes operacgoes
sintaticas, como a especificacdo de voz passiva, formacdo de relativas ou perguntas Qu-, motivam o
movimento dos constituintes para outras posi¢oes na sentenca projetadas por nddulos funcionais
relacionados a essas operacoes.
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TROG no teste de passivas e uma analise dos erros cometidos também demonstrou que esses
nao se diferenciavam daqueles cometidos pelo grupo controle. No portugués, o estudo de
Freitas (2000) que testou a compreensao de passivas reversiveis, irreversiveis e sem agente
explicito, com 5 participantes com SW, reportou taxas entre 80-90% de acertos. Mais
recentemente, o estudo de Oliveira (2016) testou a compreensao de 4 individuos com SW em
sentencas de alto custo computacional, a partir do MABILIN (Mo6dulos de Avaliacao de
Habilidades Linguisticas), desenvolvido no LAPAL da PUC-Rio.9 Nao foram detectadas
dificuldades com as estruturas passivas, tendo sido testadas tanto passivas reversiveis como
irreversiveis. Em termos gerais, a literatura parece apontar, conforme defendem Ring e
Clahsen (2005), que “the grammatical mechanisms for correctly interpreting passives [...]
are not affected in WS, at least not beyond a general developmental delay.”.

No que diz respeito a oracoes relativas, Bellugi et al. (1988) defendem que os
individuos com SW detém um dominio satisfatério dessas estruturas, enquanto Karmiloff-
Smith et al. (1997) afirmam que esse desempenho estaria comprometido. O trabalho de
Zukowski (2001) retomou os resultados de Karmiloff-Smith et al. (1997) e apresentou um
panorama bastante detalhado e uma anéalise bem cuidadosa do desempenho de individuos
com SW em relacao a producao eliciada de relativas. Foram testados 10 individuos com SW
com idade média de 12 anos e 5 meses; 10 criancas com desenvolvimento tipico, com idade
média de 5 anos e um grupo de 12 adultos com desenvolvimento tipico. Os participantes
foram reunidos em grupos com base nas pontuacdes obtidas no Kaufman Brief Intelligence
Test (KBIT) (KAUFFMAN; KAUFFMAN, 1990), além de uma avaliacao linguistica utilizando
o TROG. A avaliacdo de compreensao de relativas a partir do TROG indicou uma maior
dificuldade no grupo com SW, que obteve desempenho inferior as criancas com
desenvolvimento tipico nos trés tipos de relativa avaliados. A comparacao de Zukowski
(2001) com os resultados obtidos anteriormente por Karmiloff et al. (1997) mostrou uma
performance ainda inferior aquela relatada pelos tltimos. No entanto, deve-se salientar que o
TROG ¢ duramente criticado por Phillips et al. (2004) por apresentar itens visuoespaciais
que podem enviesar os resultados, conforme seré discutido mais a frente. Os resultados do
teste de eliciacao de relativas aplicado por Zukowski (2001) mostraram uma distin¢cao no
nimero de sentencas alvo produzidas na eliciacdo de relativas de sujeito comparadas as
relativas de objeto nos trés grupos. As tentativas de producdo de relativas de objeto

resultaram, por vezes, na producao de outro tipo de sentenca. Essa fuga das sentencas

9 O MABILIN - Mobdulos de Avaliacao de Habilidades Linguisticas — é uma bateria de testes
desenvolvida no LAPAL (Laboratério de Psicolinguistica e Aquisicio da Linguagem), da PUC-Rio
(Pontificia Universidade Catdlica do Rio de Janeiro), com apoio da FAPERJ (Corréa, 2000). O
MABILIN conta com trés mddulos: sintatico, morfologico e pragmatico. O modulo sintatico testa a
compreensdo de sentencas de alto custo computacional: passivas, interrogativas QU e relativas. Esse
modulo foi adaptado para o portugués europeu no CLUNL (Centro de Linguistica da Universidade
Nova de Lisboa), com apoio do Programa Santander Universidades e da Fundacdo Calouste
Gulbenkian e esta disponivel na plataforma [http://www.fcsh.unl.pt/mabilin/].
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relativas de objeto foi maior no grupo com SW. No entanto, apontou-se que as estruturas de
esquiva utilizadas pela populacdo com SW foram as mesmas utilizadas pelos demais grupos.
Dessa forma, a autora defende que héa evidéncias de que o mecanismo para a competéncia
sintatica da construcdo desse tipo de sentenca estd presente em individuos com SW,
relevando, assim, o baixo ntimero de vezes em que esse individuo fez o uso dessas
construcgoes.

Em portugués, o trabalho de Freitas (2000) investigou a compreensao de sentencas
relativas de sujeito e de objeto, considerando o local do encaixe: ao centro ou a direita, a
partir de uma tarefa de manipulacido de objetos. Foram testados os mesmos 5 participantes
mencionados em relacao a estrutura passiva. Obtiveram-se indices entre 60-70% de acertos.
A maior parte dos erros (80%) correspondeu a manipulacao da relacdo entre ator, acao e
objeto expressa na oracao principal, com o referente errado do NP complexo, um tipo de
resposta bastante comum também em criancas de 3-4 anos de idade. Em experimento
posterior em que se questionava o agente da acao, apos a apresentacao da relativa, como nos

exemplos abaixo:

4) Se eu digo para vocé. Maria, que chamou Paulo, fechou a porta. Quem fechou a
porta?
(5) Se eu digo para vocé. Maria chamou Pedro, que fechou a porta. Quem fechou a
porta?
(6) Se eu digo para vocé. Maria, que Pedro chamou, fechou a porta. Quem fechou a

porta?

observou-se que o numero de acertos no tipo de sentenca (5) foi significativamente maior
(86,6%) do que nas demais condicoes, como em (4), com percentual de 40% e em (6), com
percentual de acerto de 46.6%. Para Freitas (2000), esse tipo de resultado indica um efeito de
“recenticidade”. Os sujeitos seriam capazes de resgatar apenas o NP mais proximo, a
esquerda do verbo, ou seja, a dificuldade estaria relacionada a custos de processamento, a
problemas de memoéria e ndo necessariamente a déficits vinculados ao sistema
computacional da lingua. Ainda em relacdo a resultados no portugués, Oliveira (2016), que
testou a compreensao de 4 individuos com SW, encontrou resultados satisfatorios na
compreensao de relativas a partir do MABILIN, com excecdao de um participante que obteve
score abaixo do estipulado para as relativas de sujeito ramificadas a direita, o tipo de menor
custo. Assim, em termos gerais, parece haver uma maior dificuldade na compreensdo de
relativas do que na sua produgao, e a avaliacao cuidadosa dos tipos de erros cometidos parece

indicar uma preservacdio do mecanismo gramatical necessirio para sua
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producao/compreensao, embora custos de processamento e de memoria possam influenciar
seu desenvolvimento e uso.

Os estudos sobre o dominio de interrogativas tem indicado uma possivel diferenca
entre o desempenho dessa populacio em tarefas de compreensdo e producao de
interrogativas do tipo QU (BELLUGI et al., 2000). Bailly, Meljac, Calmette e Lemmel (1994),
em estudo com criancas com SW falantes do francés, destacaram o fato de esses individuos
tentarem responder a perguntas, por exemplo, “tentando evitar a questdo, a partir de
associacao de ideais relevantes, detalhes ou varios truques de linguagem”. Cabe salientar que
os resultados utilizados para o estudo foram retirados de avaliacGes cognitivas, como WISC-
R, Kaufman ABC e tarefas piagetianas e que correspondiam a perguntas de conhecimento
geral. Pode-se pensar, entao, que a dificuldade na compreensao dessas questoes pode estar
relacionada ao desconhecimento de sua resposta, e ndo da estrutura da pergunta em si.
Stavrakaki (2004) investigou em seu estudo a producao de interrogativas do tipo QU em
individuos com SW, TDL e desenvolvimento tipico. Participaram da pesquisa um grupo de
individuos com SW formado por 3 individuos; 8 individuos com TDL, além de 16 individuos
com desenvolvimento tipico. Todos os participantes foram avaliados cognitivamente a partir
do WISC-III e participaram de uma Tarefa de Producao Eliciada que avaliou a producao de
interrogativas de sujeito e objeto. Os resultados apresentados pela pesquisadora indicaram
que os individuos com SW — em relagao aos individuos com TDL — apresentaram um maior
nimero na producdo de sentengas utilizando interrogativas QU de maneira adequada. Em
trabalho posterior, Stravakaki (2004) testou a compreensdao de 5 participantes, pareados
individualmente a um grupo de idades mentais equivalentes (3;4 — 7;2 anos) e contrastados
com um grupo de criangas com desenvolvimento tipico mais novas (3;6 — 5;6 aos). Os indices
de acerto em interrogativas de sujeito e de objeto variaram entre 75-100%, sendo que os
individuos com SW nao se diferenciaram estatisticamente dos demais grupos. No entanto,
houve uma diferenca entre os individuos testados, sendo que aqueles com idade mental mais
baixa exibiram escores também mais baixos.

No portugués, Oliveira (2016) testou a compreensao de interrogativas QU e QU+N, de
sujeito e de objeto, com 4 participantes por meio do MABILIN, obtendo resultados abaixo do
esperado para trés dos participantes em apenas uma das condigoOes testadas: interrogativa
QU de sujeito, para um dos participantes, e interrogativa QU + N de sujeito, para os outros
dois participantes. Tomados em conjunto, os resultados reportados parecem indicar
habilidades consistentes para a produgdo/compreensdo da estrutura interrogativa com a
idade mental dos individuos com SW.

Em suma, a investigacdo da performance desses individuos quanto ao dominio de
estruturas de alto custo computacional parece corroborar uma visao de que hid um

componente linguistico bastante robusto que permanece preservado na sindrome, embora
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possa ser indiretamente afetado pelo perfil cognitivo global caracteristico dessa populacao.
Concordamos, assim, com a visdo de que um desenvolvimento atipico ndo necessariamente
implica uma anormalidade funcional (CLAHSEN et al., 2004), constatando-se uma robustez
dos componentes morfossintaticos da linguagem.

Vale entdo destacar possiveis interferéncias advindas de diferentes dominios
cognitivos durante a execucao de determinadas tarefas linguisticas por individuos com SW,
como deficiéncia da memoria de trabalho ou o ja constatado comprometimento do dominio
cognitivo visuoespacial (PHILLIPS et al., 2004; OLIVEIRA, 2016). Phillips et al. (2004)
constatam que o TROG, teste amplamente utilizado para averiguar a habilidade linguistica de
criancas e também adotado para avaliar individuos com SW, apresenta uma série de
elementos visuoespaciais em sua formulacao (veja-se, por exemplo, The circle the star is in is
red — “o circulo no qual esta a estrela é vermelho”, uma das sentencas relativas). A fim de
evitar esse possivel viés na analise do desempenho linguistico em SW, um novo teste foi
elaborado, o qual apresentava uma avaliacao especifica de sentencas com termos espaciais
em separado de outras sentencas em que se evitavam esses termos - o TRUST (Test for
Receptive Understanding of Spatial Terms). Foram testados 15 individuos com SW, 15
individuos com desenvolvimento tipico e 15 individuos com dificuldade de aprendizado. Os
resultados indicaram um efeito principal de grupo, com pior desempenho do grupo de SW.
Houve também uma interacdo entre tipo de item e grupo, com os participantes com SW
apresentando maior dificuldade com os itens com termos espaciais do que aqueles sem
termos espaciais, enquanto os grupos controle foram na dire¢ao oposta.

Oliveira (2016), em estudo inspirado em Phillips et al. (2004), para o portugués,
observou o desempenho de 4 participantes com SW em um teste linguistico com a presenca
de preposicoes espaciais, codificando localizacao, tendo-se constatado uma grande
dificuldade desses individuos na comparacdo com um grupo de criancas com
desenvolvimento tipico. Sendo assim, percebe-se uma interferéncia advinda do dominio
cognitivo visuoespacial no desempenho desse tipo de tarefa linguistica que envolve elementos
espaciais.

Outra area que tem sido apontada como comprometida na SW é a pragmatica (LAWS;
BISHOP, 2004; GONCALVEZ et al., 2004; REILLY et al., 2004; TARLING; PERKINS;
STOJANOVIK, 2006). O estudo de Rossi et al. (2007), em portugueés, conduzido com 12
individuos com SW (idade cronologica 6;6 — 23;6 e idade mental: 4;7 — 14;2) comparados a
um grupo controle com 12 participantes sem a sindrome e com idade mental pareada,
indicou que ha particularidades no grupo com SW, indicando uma pragmaética
comprometida. Esses individuos fizeram uso de clichés, efeitos sonoros, recursos
entonacionais e varias pausas plenas, que poderiam favorecer a interacdo, mas também

estavam presentes comportamentos verbais ecolalicos (repeticio da fala do interlocutor) e
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perseverativos (resisténcia a mudanca de toépico), que prejudicaram o desempenho
comunicativo desses individuos.

O conjunto de resultados apresentados aqui sugere que o mecanismo gramatical esta
preservado na sindrome, embora o perfil cognitivo global caracteristico dessa populacao
possa afetar seu desempenho em determinadas tarefas linguisticas, seja por dependerem de
informacgOes provenientes de outros dominios da cognicdo, como no caso do dominio
visuoespacial, seja por limitacGes decorrentes das expectativas de interacao social, que se
manifestam em limitacOes pragmaticas, potencialmente relacionadas a afetividade e
conhecimento de mundo.

De fato, evidéncias recentes da neurociéncia mostram que aparentes
comprometimentos do substrato anatomico neuronal e seu funcionamento em individuos
com SW correlacionam-se de forma mais clara com desvios no processamento visuoespacial e
processamento emocional. Para a analise do desempenho linguistico em SW, isso parece
colocar um peso relativamente maior nas interfaces do que no proprio dominio linguistico

stricto sensu.

4. CARACTERISTICAS ESPECIFICAS DA NEUROANATOMIA E FUNCIONAMENTO CEREBRAL
EM SW

O déficit visuoespacial marcante associado a sindrome se expressa em dificuldades
reportadas em tarefas como a construcao visuoespacial’®, cujas demandas cognitivas diferem
das do reconhecimento visual de objetos e faces, que esti aparentemente preservado em SW.
Essa dissociagdo sugere que ha uma base neuronal distinta (MEYER-LINDENBERG et al.,
2004; MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006; ATKINSON; BRADDICK, 2011),
o que é explorado em modelos neuroanatémicos como o de processamento visual de duas
vias (GOODALE; MILNER; 1992). As duas vias se referem a dois circuitos neuronais
distintos, porém interativos, que serviriam a funcionalidades do processamento visual
especificas (respectivamente, o “o que” e o “onde”): enquanto a via ventral, conectando o lobo
occipital ao lobo temporal, esta implicada no reconhecimento visual de objetos, rostos etc., a
via dorsal, que vai do lobo occipital a partes posteriores do lobo parietal, estaria engajada no
processamento de relagOes visuoespaciais. Essa ultima funcionalidade estd fortemente

atrelada ao controle de acoes guiadas visualmente, e na interpretacao de relacGes espaciais

10 A habilidade de construcgio visuoespacial permite que o individuo consiga visualizar um objeto como
um conjunto de partes ou reconstruir um objeto a partir das partes (MEYER-LINDENBERG et al.
2004). Essas habilidades costumam ser testadas com tarefas de desenho ou copia, ou de construgio de
figuras, como cubos, a partir de blocos com variadas formas, dentre outros. (MEYER-LINDENBERG;
MERVIS; BERMAN, 2006; MERVIS; JOHN, 2010),
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que também podem ser expressas linguisticamente por sentencas como “O circulo no qual
esta a estrela é vermelho”, como mencionado anteriormente.

Estudos recentes com individuos com SW confirmam as correlacoes entre a disfuncao
especifica e as alteracOes anatomicas principalmente nas areas ao longo da via dorsal. Sao
reportadas reducdo de substancia cinzenta nos sulcos parieto-occipital e intraparietal,
formacao desordenada de microgiros, menor profundidade do sulco intraparietal (ECKERT
et al., 2006; MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006; FAN et al., 2017), e
alteracOes corticais no lobo occipital e na zona temporoparietal (FAN et al., 2017). Estudos de
Imagem por Ressonédncia Magnética funcional (IRMf) confirmam esse quadro, mostrando
que, comparados ao grupos controle, individuos com SW apresentam maior grau de reducao
de ativacdo cerebral na via onde do que na via o que durante tarefas visuais (MEYER-
LINDENBERG et al. 2004, MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006).

No que tange ao reconhecimento visual, a literatura explorou bastante o
reconhecimento facial. Essa operacao cognitiva parte de uma especializacao de
processamento visual, que combina analises de tracos faciais com analise configuracional,
além de ter uma ligacdo estreita com aprendizagem de comportamentos sociais e a
aproximacao social, ambas bem atipicas em individuos com SW, a partir da leitura de pistas
afetivas.

Em testes comportamentais, o grupo de SW costuma obter bons indices no
reconhecimento facial, e inclusive demonstra um interesse peculiar por faces (MILLS et al.,
2000; FISHMAN et al., 2011). Porém, testes de EEG sao capazes de mapear o curso temporal
dos mecanismos neuronais subjacentes a esse comportamento, e conseguiram flagrar que
individuos com SW nao apresentam, ou apresentam pouco, o efeito N170", associado a
apresentacdo inversa de rostos. Esse efeito se da na populacgao tipica, especificamente, pelo
fato de a analise configuracional facial se atrapalhar pela inversao. Isso sugere que individuos
com SW tem dificuldade na analise configuracional, mas conseguem alcancar, a partir de
uma maior dependéncia de analise de tragos, o reconhecimento facial (MILLS et al., 2000;
NAKAMURA et al., 2013). Testes de EEG também mostram uma resposta mais tardia no
reconhecimento de pistas de ameaca em rostos, aos 200ms para o grupo de SW, em vez de
100ms, 0 que seria a resposta tipica associada a maior atencao em virtude desse tipo de
estimulo (BELLUGI et al., 2000; MILLS et al., 2000).

11 O componente N170, é um componente com amplitude negativa maxima por volta de 170 ms ap6s a
apresentacdo de estimulo visual com distribuicAo tipica occipito-temporal. Essa resposta
neurofisiolégica é principalmente sensivel a processamento visual especializado, como de grafemas,
mas também rostos, tendo lateralizacdo para esquerda marcante em pessoas alfabetizadas, que
apresentam N170 em resposta a faces lateralizada para o hemisfério direito. A inversao de rostos,
comparados a inversdo de objetos ou casas suscita amplitudes maiores, sinalizando uma carga
cognitiva adicional, pelo fato da eficacia da analise configuracional desse tipo de estimulo ser
dependente da sua direcionalidade (BENTIN et al., 1997; SOTO et al., 2019).
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A dificuldade de perceber informacdao emocional socialmente relevante a partir de
inspecao visual de faces pode ser um vetor importante nas dificuldades de interpretacao de
pistas social e pragmaticamente relevantes. Estudos de IRMf trouxeram dados que mostram
que nas areas importantes para o processamento emocional, como a amigdala cerebral, h4
responsividade menor a faces ameacadoras comparadas a cenas visuais sem relevancia social
alguma (MEYER-LINDENBERG; MERVIS; BERMAN., 2006). A conexao entre a amigdala e
a regido orbito-préfrontal que regula a aprendizagem de comportamentos sociais
adaptativos®2 a partir de emocoes sentidas também se mostra baixa em individuos com SW
(HAAS; REISS, 2012; JARVINEN; KORENBERG; BELLUGI, 2013; FAN et al., 2017). Ambas
essas regioes apresentam inclusive alteracoes no volume cortical e, na regido orbito-
préfrontal, foram detectadas reducées na substancia cinzenta (MEYER-LINDENBERG;
MERVIS; BERMAN, 2006; JARVINEN; KORENBERG; BELLUGI, 2013). Outro aspecto
citado que pode afetar a regulacio da resposta emocional é o mal funcionamento de
neurotransmissores como, por exemplo, a oxitocina (DAI et al., 2012). O processamento de
emocoes, como o medo, por exemplo, deve impedir certos comportamentos, enquanto
emocoes positivas podem reforcar outros. Sistemas de motivacdo, aversao e recompensa
servem esse fim, e engajam, entre outros, o putamen e o ndcleo accumbens, estruturas que
tipicamente apresentam volume reduzido no hemisfério esquerdo em SW, de acordo com Fan
et al. (2017).

Muitas vezes sugeridos como associados a uma aquisicao linguistica mais tardia e ao
processamento cognitivo afetado, sdao dados que evidenciam uma certa desordem no
processamento sensorial em individuos com SW. Respostas neurofisiolégicas mais tardias se
apresentam tanto no processamento visual quanto auditivo, o que indica que esses individuos
tendem a ser mais lentos em dirigir a atencao para a informacao sensorial (PINHEIRO et al.,
2011; MILLS et al., 2013; KEY; DYKENS, 2016). Outro fator que poderia afetar a aquisicao
é a reducdo da concentracao, no cerebelo, de N-acetil-aspartato, um marcador da integridade
neuronal, que possivelmente esta associada a dificuldades na memoéria implicita (MEYER-
LINDENBERG; MERVIS; BERMAN, 2006), envolvida na aprendizagem inconsciente e na
automatizagao de processos cerebrais. Porém, se, por um lado, esses fatores atuam de modo
limitador, eles nao impedem que individuos com SW atinjam uma competéncia linguistica
bastante satisfatoria.

De fato, estudos nao citam alteragdes estruturais recorrentes nas areas cerebrais que

costumam ser associadas a compreensao e a producao linguistica (como o lobo temporal, giro

12 Comportamentos adaptativos podem ser entendidos como aqueles comportamentos e habilidades
praticos que permitem que um individuo consiga alcancar um certo nivel de funcionamento
independente na sociedade, incluindo atividades do dia-a-dia. O desenvolvimento desses
comportamentos envolve construtos sociais, valores pessoais, e expectativas de outros, aspectos que se
esperam modificar ao longo do desenvolvimento sob aprendizagem mediada por cognicdo social e
avaliacdo emocional, entre outras coisas (MORRIS, 2010).
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frontal inferior e a regidoes tempero-parietais, predominantemente no hemisfério esquerdo),
salvo um aumento da superficie cortical na fissura Silviana e o giro de Heschl
(WENGENROTH et al.,, 2010; FAN et al.,, 2017). Por conta do seu envolvimento no
processamento auditivo, essa anormalidade possivelmente estd correlacionada com a
hipersensibilidade a ruidos e a grande habilidade musical em individuos com SW. Um estudo
relata inclusive uma resposta incrementada, mais no HE, a estimulacdo auditiva
(WENGENROTH et al., 2010). No entanto, essa hipersensibilidade ndo tem necessariamente
uma relacdo com processamento fonologico. Modelos de processamento da fala apontam
para uma distribuicdo da analise em escala segmental (fones) para o HE e para escala
suprassegmental (silabas, entoacdo) para o HD (HICKOK; POEPPEL, 2007). Porém, a
literatura (ainda) nao evidenciou uma assimetria no processamento para uma dessas escalas
em individuos em SW.

Mills et al. (2013) coletaram sinais neurofisiologicos em véarias faixas etarias em
resposta a palavras ouvidas em contexto sentencial. Tipicamente, isso gera uma série de
respostas neurofisiologicas precoces, dentre as quais o primeiro componente tem um pico
positivo dentro de 100ms apos a apresentacao do estimulo, o P1; seguido por uma amplitude
negativa ao redor de 150 ms, o N1; ap6s o qual ocorre um pico positivo por volta de 200ms, o
P2. Em criancgas e adultos com desenvolvimento tipico, o componente N1 mostra amplitudes
maiores, comparadas aos P1 e P2, provavelmente refletindo o direcionamento atencional ao
processamento sensorial. Em criangas com SW, esse padriao se mostrou invertido,
apresentando picos maiores para P1 e P2 e menores para N1. Até por volta dos 13 anos, a
tendéncia encontrada foi de o P1 reduzir em amplitude, em ambos SW e criangas com
desenvolvimento tipico, porém amplitudes de N1 s6 aumentaram até niveis tipicos, por volta
dos 15 anos. Isso poderia significar que o tempo de maturacdo € maior nas areas corticais
temporais envolvidas no processamento auditivo em individuos com SW. No entanto, o P2
foi reduzindo em amplitude com idade, como acontece em controles tipicos, sendo que, no
grupo de SW, essa tendéncia continuou até a idade adulta. Os autores sugerem que isso
indicaria que ha uma plasticidade relativamente maior em SW, o que seria o ‘outro lado da
medalha’ da maturacao estendida, o qual poderia estar associada aos niveis de competéncia
linguistica surpreendentemente robustos atingidos por individuos com SW.

Pinheiro et al. (2011) investigaram o processamento auditivo em escala maior,
focando na interagdo entre a prosodia e a emocao. Os autores mostraram que individuos com
SW responderam de forma mais lenta a manipulagao prosodica afetiva (feliz, triste e neutro),
aos 200ms, comparado a 100ms para o grupo controle, sugerindo um atraso no componente
atencional-sensorial. Além disso, a autora variou a compatibilidade entre a semantica e o tom

afetivo, para o qual o grupo de SW mostrou baixa sensibilidade. Isso parece confirmar que o
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problema do processamento linguistico esta relacionado a questées da cognicdo socio-
emocional, o que impede uma avaliagao efetiva da significancia emocional da prosddia.

Estudos de N4003, um componente de ERP tipicamente associado ao processamento
semantico, parecem levar a uma conclusido semelhante. Pela sua morfologia caracteristica e
replicabilidade robusta, esse marcador neurofisioldgico tem sido usado em varios estudos
comparando grupos com desenvolvimento atipico. Em individuos com SW hi estudos que
apontam para um aumento do efeito de N400, comparado ao grupo de controle (FISHMAN
et al., 2011), e outros apresentam nenhuma diferenca (PINHEIRO et al., 2010). Individuos
com TEA costumam apresentar pouca sensibilidade a violacdo semantica comparado ao
grupo controle (PINHEIRO et al., 2010), e pessoas com TDL costumam apresentar respostas
mais tardias (PIJNACKER et al., 2017). Dessa forma, o efeito de N400 tem sido objeto de
estudo com o intuito de comparar mecanismos atipicos de processamento semantico,
revelando maior ou menor eficiéncia no acesso lexical, maior ou menor sensibilidade ao
contexto sentencial, diferentes organizacoes de conhecimento de mundo, etc., tanto em
adultos, quanto no sentido de tracar sua trajetoria de maturacao em criancas em grupos
atipicos e tipicos.

Como dito, individuos com SW podem apresentar maior sensibilidade a violacao
semantica (ex. O rapaz cal¢a o caderno (PINHEIRO et al., 2010)) do que o grupo controle.
Fishman et al. (2011) relataram amplitudes de N400 relativamente maiores para o grupo de
SW, independentemente da idade cronolégica ou quociente de inteligéncia geral (QI) dos
individuos. Possivelmente individuos com SW sao mais sensiveis a manipulagoes semanticas
em nivel sentencial, porque dependem mais do processamento semantico lexical para
alcancar interpretacao do sentido, possivelmente para compensar dificuldades pragmaticas.
Porém, outros estudos nao reportaram diferenca entre grupos controle e SW (PINHEIRO et
al., 2010), o que sugere que o processamento semantico-lexical em si esta dentro da
normalidade, mas que, possivelmente a compreensao é afetada por fragilidade no dominio

pragmatico, afetivo e no conhecimento de mundo.

13 0 N400 é uma resposta neurofisiologica tipica que marca o processamento semantico de estimulos
que tém alguma representacio na memoria de longo prazo, mais notadamente palavras. Esse
componente é caracterizado como uma amplitude negativa aos 400ms ap6s a apresentacdo de
estimulo com distribuigdo centro-parietal, e supGe-se que reflete acesso 8 memoria seméntica (no caso
de palavras, acesso lexical) e/ou integragdo semantica ao contexto prévio. O efeito de N400 depende
do paradigma experimental de violagio semantica (ex. Jodo comeu sandalia ontem), em que
amplitudes maiores sinalizam esforco cognitivo relacionado a quebra de expectativa e/ou dificuldade
de integracdo, e em que amplitudes menores apontam uma facilidade mediada por previsibilidade ou
alta frequéncia, por exemplo (SOTO et al., 2015).
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5. CONSIDERACOES FINAIS

Este artigo teve por objetivo discutir alguns dos principais dados da literatura sobre o
desempenho de individuos com SW em tarefas que envolvem aspectos morfossintaticos do
PB e de outras linguas, para discutir uma possivel independéncia do dominio morfossintatico
frente a outras interfaces cognitivas, buscando observar em que medida seu perfil linguistico
de relativa preservacao pode estar amparado pela caracterizacao neuroanatomica e funcional
do cérebro dessa populacdo. Observou-se que ha resultados bastante satisfatorios em
aspectos morfossintaticos, particularmente em relacdo a estruturas complexas, aqui
discutidas, ao mesmo tempo em que comprometimentos pragmaticos, ligados ao
comportamento social, sdo evidentes. Ressaltaram-se fatores que podem impactar o
desempenho linguistico de forma geral, como interferéncias do dominio visuoespacial,
atestado na sindrome, assim como questdoes de memoria, associadas a custos de
processamento, que podem levar ao uso de estratégias de esquiva de determinadas
estruturas.

O comprometimento visuoespacial, geneticamente previsto pela possivel auséncia do
gene LINK1, e neuroanatomica e funcionalmente relacionado a deficiéncias mais evidentes
em uma das vias do processamento visual, implica graves deficiéncias no processamento
visuo-espacial. Essa dificuldade pode impactar a interpretacao de relagdes visuoespaciais
linguisticamente expressas, como foi observado na secdo 3, sugerindo uma interferéncia de
interface entre dominios, o que nao deve ser considerado um comprometimento linguistico
per se.

O reconhecimento visual, por outro lado, parece estar relativamente preservado, e a
relativa independéncia entre o reconhecimento visual e o processamento visuo-espacial
parece estar amparada em comprometimentos seletivos nos circuitos da via dorsal. No
entanto, parece que também é possivel que o desempenho de reconhecimento de faces
relativamente satisfatério possa ser alcancado por um mecanismo neuronal atipico
(GOODALE; MILNER, 1992). Isso fica mais evidente ainda quando as tarefas de
reconhecimento facial também envolvem pistas afetivas. Deficiéncias neste sentido parecem
ter relacdo com o baixo funcionamento de areas cerebrais envolvidas no processamento
emocional. Essa disfuncao parece levar a dificuldades no plano cognitivo socio-emocional,
que podem impedir o reconhecimento de pistas relevantes para o desempenho de varias
tarefas, seja o reconhecimento de expressdes faciais, o sentido a ser atribuido a determinada
entonacao/pistas emocionais ou, ainda, a tendéncia a perseverar em topicos ou evita-los. O
perfil paradoxal de picos e vales dos individuos com SW, especificamente no que diz respeito

as suas habilidades sociais e pragmaéticas, parece indicar que as atipicidades no

ReVEL,v. 19, n. 36, 2021 ISSN 1678-8931 159



ReVEL, v. 19, n. 36, 2021 www.revel.inf.br

comportamento comunicativo dessa populacio sdo advindas da interface entre a linguagem e
componentes cognitivos mais amplos que se mostram comprometidos.

Considerando-se que nao parece haver alteragdes estruturais nas areas que compdem
o circuito anatémico nuclear envolvido na compreensao e na producao linguisticas e dada a
robustez do dominio morfossintatico, refletidos nos dados experimentais apresentados neste
artigo, pode-se afirmar que a competéncia linguistica, em sentido estrito, esta preservada.

Sendo assim, refutam-se modelos que ndo preveem preservacao seletiva a favor
daqueles que consideram uma ‘normalidade residual’ em quadros atipicos. Algum grau de
modularidade parece ser necessario para dar conta de um quadro em que se observa
interacao entre funcionalidades distintas com preservacao de normalidade seletiva. A relacao
entre a caracterizacdo genética na SW, a descricdio neuroanatomica cerebral e sua
funcionalidade indica uma interacao complexa entre diferentes componentes que poderia
explicar a variedade dos distarbios e a variedade individual, a ser aprofundada em estudos
colaborativos multidisciplinares.

Nao se nega que possam existir mecanismos neuronais adaptados e, portanto,
atipicos, que alcancem uma aparente normalidade do ponto de vista comportamental, como
tem se demonstrado para processamento facial. Porém, para os mecanismos linguisticos em
foco neste artigo, ndo se obteve evidéncias nesse sentido, o que parece apontar para um
funcionamento tipico no que diz respeito aos mecanismos sintaticos geradores, por ora.

E importante salientar, no entanto, que a visdo cientifica ndo esvazia, de forma
alguma, os interesses clinicos, pois a dita normalidade seletiva no ambito da linguagem nao
impede que o individuo com SW experimente dificuldades na interacao verbal social e nas
atividades humanas dependentes da linguagem, como o letramento e a propria atuacao
profissional, para as quais acompanhamento clinico pode ser altamente benéfico. No entanto,
enquanto a dimensado clinica estd sujeita a ecologia do paciente, e uma visdo deste
contextualizada e holistica, a empreitada cientifica estd subjugada a falseabilidade de
hipoteses, e uma necessidade metodolégica da reducao da complexidade de suas variaveis.
Mesmo assim, a busca por estratégias efetivas que possam ser indicadas a essa populagao
pode se beneficiar dos achados cientificos e seu poder informativo, apesar das especificidades
de cada area.

Iniciamos este artigo apresentando, em linhas gerais, o debate sobre a possibilidade
de haver normalidade residual em quadros atipicos, a qual permitiria que estes fossem
tomados como modelos de investigacao da cognicdo de modo mais amplo. Tudo indica que
partir da especificidade funcional é um caminho promissor para o entendimento da relacao
mente-cérebro, tanto para o desenvolvimento tipico como o atipico. O quadro de SW tem se

mostrado, nesse esforco, uma fonte privilegiada de investigacao na neurociéncia cognitiva.
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