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Resumo

Introdugdo: A Sindrome de Williams (SW) € uma doenca genética rara com
incidéncia aproximada de 1:7.500 nascidos, causada pela delecao do
cromossoma 7 e caracterizada por multiplas alteracées organicas e
cognitivos/comportamentais. A literatura sobre o impacto da SW no
comportamento alimentar da populacao Brasileira e Portuguesa € escassa.
Objetivos: Caracterizar praticas parentais e comportamento alimentar de
criancas entre os 3 e os 12 anos com SW de nacionalidade Brasileira e
Portuguesa, assim como associacoes e diferencas entre as variaveis em estudo.
Metodologia: Neste estudo transversal participaram 40 pais de criancas com SW
de nacionalidade brasileira (Pais: 37,85 + 6,10 anos; Criancas: 5,95 + 2,78 anos;
67,5% raparigas; z-score IMC 0,44 + 1,50) e 4 pais de nacionalidade portuguesa
(Pais: 39,75 + 3,30 anos; Criancas: 3,67 + 0,58 anos; 50% raparigas; z-score IMC
- 0,24 + 0,53). Estes preencheram um conjunto de questionarios online sobre
praticas parentais e comportamento alimentar. Considerando as diferencas de
tamanho amostral a analise estatistica (de correlacao e testes de diferencas)
foi realizada apenas na amostra brasileira. Sendo apresentada a analise
descritiva da amostra portuguesa. Resultados: A preocupacao dos pais em
relacao ao peso das criancas foi superior nas do sexo masculino (p = 0.038).
Paralelamente, praticas parentais de restricao alimentar associou-se a maior
responsividade a comida (rs = 0,39; p = 0.013) e a menor seletividade alimentar
das criancas (rs = - 0,36; p = 0.024). Por outro lado, maior pressao para comer
correlacionou-se positivamente com a presenca de niveis superiores de ingestao
lenta (rs = 0,38; p = 0.02) e desejo de bebida das criancas brasileiras (rs = 0,41;
p < .001).

Conclusdo: Este é primeiro estudo a caracterizar as praticas parentais e o
comportamento alimentar de criancas brasileiras e portuguesas com SW.
Futuros estudos devem avaliar longitudinalmente preditores de padrdes de

comportamento alimentar nestas criancas.

Palavras-Chave: Sindrome de Williams; Comportamento Alimentar; Praticas

parentais na alimentacao; Criancas.



Abstract

Introduction: Williams Syndrome (WS) is a rare genetic disorder with an
approximate incidence of 1: 7,500 births, caused by the deletion of
chromosome 7 and characterized by multiple organic and cognitive/behavioral
alterations. The literature on the impact of WS on the eating behavior of the
Brazilian and Portuguese populations is scarce. Objectives: To characterize
parental practices and eating behavior of children aged 3 to 12 years with
Williams Syndrome of Brazilian and Portuguese nationality, as well as to explore
differences between the variables. Methodology: In this cross-sectional study,
40 parents of children with Prader-Willi Syndrome (PWS) of Brazilian nationality
participated (Parents: 37.85 + 6.10 years; Children: 5.95 + 2.78 years; 67.5%
girls; BMI z-score 0.44 + 1.50), along with 4 parents of Portuguese nationality
(Parents: 39.75 + 3.30 years; Children: 3.67 + 0.58 years; 50% girls; BMI z-score
-0.24 + 0.53). They filled out a set of online questionnaires about parenting
practices and eating behavior. Considering the differences in sample size, the
statistical analysis (correlation and difference tests) was only performed on the
Brazilian sample. Descriptive analysis of the Portuguese sample is presented.
Results: The mean age of Brazilian children was 5.95 + 2.78 years, and for
Portuguese children, it was 3.67 + 0.58 years. Thus, parents’ concern about
their children's weight was higher in males (p = 0.038). Simultaneously, parental
restrictive practices were associated with greater food responsiveness (rs =
0,39; p = 0.013) and lower food selectivity in children (rs = - 0,36; p = 0.024).
Higher pressure to eat correlated with higher levels of slow eating (rs = 0,38; p
= 0.02) and desire for drinks in children (rs = 0,41; p < .001). Only descriptive
analyses were conduced on the Portuguese sampledue to small size (n=4).
Conclusion: This is the first study to characterize parental practices and eating
behavior of Brazilian and Portuguese children with WS. Future studies should
longitudinally evaluate predictors of problematic eating behavior patterns in
these children.

Keywords: Williams Syndrome; Eating Behavior; Parental Feeding Practices;
Children;
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1. Introducéo

1. Sindrome de Williams (SW)
1.1. Definicao e Epidemiologia

A Sindrome de Williams (SW) € uma doenca genética rara descrita em diversas
etnias, com incidéncia entre 1:7500 a 1:25000 nascidos e é causada pela delecao
heterozigotica de 17-28 genes do braco longo do cromossoma 7, na regiao 7q11.23,
afetando especialmente o gene ELN, da elastina’3. O diagnodstico desta sindrome
geralmente requer a identificacao da delecao de genes da regiao critica da SW,
que inclui o gene da elastina (ELN), sendo por isso identificada com maior
frequéncia em paises desenvolvidos.

Foi descrita inicialmente por dois grupos de cardiologistas, em 1961 e em
1962, e é suficientemente rara para ser desconhecida por muitos médicos e
investigadores %3, Os estudos existentes sugerem que a prevaléncia da SW é igual
entre os sexos, e nao existem evidéncias que a prevaléncia varie consoante a idade
dos pais. Os individuos do sexo masculino tendem a apresentar doenca cardiaca
severa 34,

Mundialmente sdo escassos os estudos epidemiologicos sobre esta sindrome”
nao tendo sido encontrados dados oficiais em relacao a sua incidéncia/prevaléncia
em Portugal e no Brasil. Contudo estima-se que que exista um problema de
subdiagnodstico. De acordo com os dados solicitados no contexto da presente
dissertacao a Associacao Brasileira e a Associacao Portuguesa de Sindrome de
Williams estao inscritas cerca de 133 criancas com idades compreendidas entre os
3 e os 13 anos na associacao Brasileira e 7 criancas na associacao portuguesa na

mesma faixa etaria.

1.2. Caracteristicas Genéticas

A causa genética para a SW foi identificada pela primeira vez em 1993 através
do mapeamento/reconhecimento do papel do gene da elastina (ELN) nesta
sindrome. Até 2009 foram identificados 28 genes na regiao 7q11.23 da SW ¢. A

delecao genética mais frequente ocorre na regidao genomica de tamanho ~1.5 Mb.
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Segundo a literatura, cerca de 5% dos individuos com SW tipica, apresenta uma
delecao de ~1.8 Mb na regiao do cromossoma 7. Na analise de PCR, 90% dos
testes positivos para a SW apresenta a delecao entre 1,4 a ~ 1,9 Mb >,

A analise de hibridizacao fluorescente in situ (FISH) com prova para o locus
do gene da elastina tornou-se o método padrao para o diagnostico desta
sindrome. Alteracdes no gene da Elastina por translocacao ou delecao parcial
estdo associadas a estenose supra valvar adrtica 7. A delecao da regiao
cromossomica da SW na parte distal do teldmero, para o gene de elastina, esta
na origem de um fenotipo mais severo da SW em relacao as delecoes parciais
na parte centromérica do gene ELN 6.

O gene LIMK1 (LIM Kinase-1) esta localizado do lado telomérico do gene da
elastina, sendo que todos os pacientes com SW tipica apresentacdao delecao
neste gene. Esse gene codifica a proteina Tirosina quinase, que fornece
fosforilados e inativa a cofilina, uma proteina necessaria para o turnover de
filamentos de actina. Alteracoes nesse processo podem afetar a orientacao
axonal durante o desenvolvimento do sistema nervoso central 2.

O gene STX-1A, que codifica a Sintaxin- 1A esta envolvido no acoplamento
e funcao de vesiculas necessaria a secrecao de insulina, e o gene MLXIPL que
codifica o fator de transcricao da proteina de ligacao ao elemento responsivo a
hidratos estao relacionados com o metabolismo de glicose e regulacao da
sensibilidade a insulina estando também alterados nesta sindrome.® Outros
genes ja estao identificados na regiao de delecao da SW, mas ainda sem estudos

que indiquem as repercussoes clinicas dessas delecoes.

1.3. Caracteristicas Clinicas

A SW é uma condicao sistémica, caracterizada pelo envolvimento de
alguns orgaos especificos e pela aparéncia facial atipica. Os individuos com SW
apresentam um conjunto de alteracdes fisionomicas, incluindo inchaco
periorbital, osso nasal curto, bochechas proeminentes e queixo pequeno 3°. As
criancas apresentam dentes de tamanho reduzido e espacados € a ma oclusao
dental € comum em todas as idades, surgindo em cerca de 85% dos individuos

com SW °.
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A doenca cardiovascular é a comorbidade mais comum na SW e esta
presente na maioria das criancas com SW. Surge principalmente de forma
secundaria as arteriopatias da elastina, e é a causa principal de morbilidade e
mortalidade nestas criancas, com possibilidade de agravamento nos cinco
primeiros anos de vida %1°,

A estenose aortica supra valvar € a comorbidade mais comum, seguida
pela estenose pulmonar periférica, e da hipertensao arterial '°. A hipertensao
arterial esta presente em 50% dos individuos com SW, podendo surgir em todas
as idades em associacao com a estenose da artéria renal °.

Malformacao do trato urinario esta presente em 10% das criancas com
SW. A presenca de diverticulos na bexiga ocorre em 50% das criancas e 25%
delas apresentam historico de infecao urinaria. A reduzida capacidade da
bexiga € encontrada em 60% dos pacientes com SW, aumentando a frequéncia
da miccao. A enurese diurna e noturna também é um achado clinico comum °.

Alteracoes enddcrinas, como hipercalcemia e hipercalcilria,
hipotireoidismo, diabetes, puberdade precoce e alteracao do crescimento sao
também muito frequentes nos individuos com SW %', A hipercalcemia
idiopatica pode contribuir para a presenca de irritabilidade, vomitos,
constipacao e caibras musculares e € mais comum nos primeiros 2 anos de vida.
Normalmente desaparece durante a infancia, mas pode persistir ao longo da
vida, em conjunto com alteracao do metabolismo da vitamina D °.

A intolerancia a glicose esta presente em 60% a 75% dos adultos com SW,
0o que aumenta a prevaléncia de Diabetes tipo 2, sendo necessaria
monitorizacao clinica frequente e a prevencdo nos mais jovens °. Outra
comorbidade endocrina, o hipotireoidismo, pode estar presente em 5 a 10% das
criancas, e a forma subclinica em cerca de 30% %10 .

As criancas com esta sindrome, frequentemente nascem pos-termo e
pequenas para a idade gestacional, apresentando também uma diminuicao
anual da velocidade de crescimento, assim como o pico de crescimento tipico
da adolescéncia atenuado '%'! ., A baixa estatura € uma caracteristica comum,
50 a 70% das criancas tem défice no crescimento pré-natal, com baixo ganho
de peso e crescimento no primeiro ano de vida. Mesmo com o aumento do

crescimento na infancia, 70% permanece abaixo do percentil 3 das curvas de
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crescimento padrao da OMS "%, com diferencas significativas no peso, altura e
circunferéncia da cabeca. Sendo estas diferencas influenciadas pela origem da
delecao cromossdémica. A delecao especifica no cromossoma de origem materna
estd associada a parametros de crescimentos inferiores’. Nestes casos é
recomendado o recurso as curvas de crescimento da SW %12,

Criancas com a SW tipicamente apresentam diminuicao das reservas de
gordura corporal, mas a obesidade pode surgir na adolescéncia e vida adulta °.
O aumento de gordura corporal pode ocorrer mais cedo, associada a puberdade
precoce, ja que esse quadro pode ocorrer em cerca de 18% das meninas ?.

Outras condicoes médicas podem ocorrer frequentemente nos primeiros
anos de vida das criancas, incluindo estrabismo, otite média crénica, prolapso
retal, hérnia umbilical ou inguinal '0. Possuem também tendéncia a
anormalidade do tecido conjuntivo, com hipotonia e hiperextensao de
articulacoes, o que dificulta a aquisicao da competéncia da marcha, que ocorre
habitualmente por volta dos 24 meses nestas criancas. Dificuldades de

motricidade fina sdo muito frequentes em todas as idades 2410,

1.4. Caracteristicas Cognitivas/Comportamentais

As criancas com SW apresentam um perfil cognitivo e comportamental
singular, pautado por um interesse significativo e por vezes exagerado pela
interacao social (mesmo com estranhos) e desinibicao ' . O fenotipo
comportamental de hipersociabilidade na SW ¢é caracterizado por elevada
empatia, e reduzido receio na interacao social com pessoas fora do seu
contexto familiar. Além disso, a impulsividade, défice de atencao,
comportamentos desafiantes/de oposicdo e ansiedade sao comuns na SW %1417,

As caracteristicas comportamentais tipicas na SW sao detetaveis desde o
inicio da infancia, e sofrem mudancas e adaptacdes ao longo da vida’. As
criancas com SW demonstram maior agitacao psicomotora e extroversao do que
os adultos com SW, que apresentam percentagens superiores de problemas
comportamentais e emocionais, pobre interacao social, desinibicao, obsessoes
e altos niveis de ansiedade .

Défices cognitivos, motores e de linguagem sao caracteristicas universais

na SW e cerca de 75% dos individuos com esta sindrome apresenta deficiéncia
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intelectual leve a moderada, com um Quociente de inteligéncia médio de 55'¢,
limitacdo severa das competéncias de construcao viso-espacial, que incluem
atividades como desenhar e montar blocos, e de processamento numérico. Em
contraste, apresentam elevadas capacidades mnésicas (ao nivel da memodria
verbal), e boas competéncias musicais e socioafetivas 4%14.16.18,19 A linguagem,
apesar de subdesenvolvida nos primeiros anos de vida, em idade escolar
demonstra-se complexa em termos morfolégicos e sintaticos, com um
vocabulario rico, porém superficial, verborreico e pseudo-maduro 41417

Perturbacdes dos padrdes de sono sao comuns e podem ocorrer entre 50%
a 65% dos individuos com SW, sendo caracterizadas por dificuldade em
adormecer, multiplos despertares noturnos prolongados, com menor
percentagem de horas por noite em sono profundo. Essas alteracées no sono
podem ter impacto significativo na aprendizagem e no funcionamento familiar
9,20-23.

Em termos psicoldgicos, a sintomatologia ansiosa é relatada como uma
das comorbidades mais expressivas nas pessoas com SW, a prevaléncia varia
entre 16% a 82%, apresentando tendencialmente niveis mais elevados do que
nas perturbacdes do espectro do autismo. A presenca desta sindrome € um fator
de risco para o aparecimento de niveis elevados de ansiedade, quando
comparado com pares de desenvolvimento “normativo” 524

A ansiedade parece estar associada negativamente a capacidade de
orientacdo espacial 2°. Mueller et al. sugerem que o hipocampo assume um
papel crucial na orientacao espacial e também no aparecimento de
sintomatologia ansiosa 2¢. Estudos com humanos demonstram que niveis
aumentados de ansiedade podem estar associados a auséncia da participacao
do hipocampo na orientacdo espacial %¢. A formacdao hipocampal é
primariamente conhecida por seu papel na aprendizagem e memoria, e estudos
sugerem que a interrupcao da funcao cognitiva do hipocampo é paralela ao
aumento de comportamentos relacionados com ansiedade e medo, 2. Os
individuos com SW tém uma estrutura e funcao do hipocampo alterada 2°. Além
disso, dificuldades de modulacao e processamento sensorial, de regulacao
emocional, e reduzida perseveranca comportamental também sdao comuns

nessa sindrome “.
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1.5. Caracteristicas Sensoriais

O ser humano experimenta o mundo através das sensacdes (movimento,
toque, sons, etc.) do corpo e do ambiente 2’ . O Processamento sensorial é
definido pela habilidade de processar e manipular as informacoes sensoriais, do
sistema visual, auditivo, vestibular e propriocetivo no cértex cerebral para
facilitar respostas adaptativas e adequadas ao ambiente 282°. Criancas com
alteracoes na modulacao sensorial geralmente apresentam problemas de
comportamento, temperamento “dificil”, dificuldades no planeamento,
atencao e na regulacdo excitatoria 2’. Alteracoes do processamento sensorial
apresentam elevada prevaléncia no contexto de perturbacoes do
desenvolvimento e deficiéncias intelectuais, sendo muito frequentes também
na SW 2 .

Mais recentemente, a literatura demonstrou que a SW parece estar
relacionada a dificuldades em multiplos dominios sensoriais 192830 | A presenca
de um maior grau de sensibilidade, pode contribuir para elevados niveis de
desconforto e evitamento sensorial 2 . John e Mervis demonstraram que 90%
das criancas com SW nao apresentava modulacao sensorial tipica, exibindo
inabilidade do uso muscular, reduzido tonus e controlo postural, na percecao
dos eventos sensoriais e na rececao e uso dos sons %’.

Cerca de 80 a 90% das pessoas com SW apresentam hipersensibilidade
auditiva a diferentes sons, especialmente aos repentinos, mais altos e agudos,
como, por exemplo, fogo de artificio, rebentar de baldes, som do liquidificador
e aspirador 2172830 A maioria dos individuos desenvolve hiperacusia durante a
infancia, porém a severidade desta condicéo tende a diminuir na fase adulta?®.

Em relacdo as competéncias sensoriais orais e tateis na SW, existe uma elevada

variabilidade entre sujeitos, o que impede conclusbes gerais 28.

1.6. Sindrome de Williams e Perturba¢des do Espectro do Autismo

A SW e as perturbacdes do espectro do autismo (PEA) sao condicoes
complexas e que apresentam caracteristicas opostas em varios dominios, mas
principalmente no dominio social, representando dois extremos. A SW é
caracterizada pela hiper sociabilidade e no espectro do autismo, uma das

caracteristicas principais € o afastamento e auséncia de interacao social. Ao
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mesmo tempo, compartilham algumas caracteristicas tais como
comportamentos repetitivos, restritivos e estereotipados, com atividades nao
funcionais, interesses fixos e que interferem na vida diaria em ambas situacoes
1,24,31,32 Rituais, como o de alinhar e rodar objetos, e de manter rotinas no
momento de deitar também estao presentes na SW .

Sintomas sensoriais sao outra caracteristica comum entre criancas e
adolescentes com SW e criancas/adolescentes com perturbacoes do espectro
do autismo 3. Interesses sensoriais restritos, com a preocupacao com estimulos
tateis, incluindo agua morna (chuveiro, piscina), cheirar, lamber, procurar
ativamente “sensacdes de vento” foram encontrados por Tordjman e colegas'.
Comportamentos de autoagressao, como pancadas nas orelhas, morder a mao,
cocar até sangrar e arrancar a pele ao redor das unhas, também foram
observados '. Na SW, assim como nas perturbacdes do espectro do autismo, o
impacto da presenca de dificuldades sensoriais, de comportamentos restritivos
e repetitivos, assim como da ansiedade, podem variar entre os individuos,

influenciando-os de forma distinta 33.

2. Comportamento Alimentar em Idade Pediatrica

2.1 Seletividade alimentar
Alimentacao é uma experiéncia sensorial complexa que consiste na
relacao do individuo com os alimentos e respetivas caracteristicas (odor,
textura, sabor e componentes auditivos). Em adicao, o planeamento motor para
manutencao do controlo postural e manipulacao de utensilios, é necessario. 34
Aproximadamente 25% de todas as criancas experimentam problemas com a
alimentacao durante os primeiros anos de vida. Estudos demonstram uma
associacao entre problemas alimentares e defesa sensorial tatil em criancas de

desenvolvimento normativo 34,
Apesar de nao existir consenso na definicao, a expressao “dificuldades
alimentares” de forma geral indica a presenca de um problema alimentar de
qualquer tipo ¥ .Comportamentos alimentares problematicos incluem comer

muito rapido, o consumo insuficiente de alimentos, a resisténcia para mastigar
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e mais frequentemente a seletividade alimentar ou “picky eating”3¢ . A
seletividade alimentar é descrita como a recusa alimentar, com limitacao da
variedade dos alimentos ingeridos, com base no tipo/textura, rejeicao de
alguns grupos alimentares, como, por exemplo, os hortofruticolas e aumento
do consumo de itens especificos 3. Na perturbacao da ingestao alimentar
restritiva (ARFID) as criancas tém o seu padrao de peso, perfil de nutrientes e
funcionamento psicossocial afetados. As dietas habituais sao compostas por um
numero restrito de alimentos considerados preferidos e que habitualmente nao
suprem as suas necessidades nutricionais 38.

A neofobia alimentar habitualmente confundida com a seletividade
alimentar, é definida pela recusa de novos alimentos. A recusa alimentar na
crianca saudavel € transitéria e reduz através da exposicao repetida,
entretanto, criancas com perturbacées do desenvolvimento com
comportamento evitativo relevante, nao respondem de forma tao
positiva/significativa em comparacdao com as de desenvolvimento tipico a
exposicao a novos alimentos 3%,

A personalidade, a pressao parental para comer, os habitos familiares ou
estilo alimentar da familia, incluindo a supervisao parental, sdao alguns dos
fatores de risco para o desenvolvimento de seletividade alimentar 3¢. As
questdes socioecondmicas, culturais, educacionais, religiosas, e experiéncias
prévias podem também moldar habitos alimentares 3¢ . Problemas de succao ou
degluticaio também sdao apresentados como precursores da seletividade
alimentar na infancia 3940 ,

Em muitos casos ndo € possivel detetar a origem da recusa alimentar,
mas existe uma tendéncia entre as criancas seletivas do ponto de vista
alimentar de relatarem sintomas gastrointestinais e outros problemas médicos
39 . Williams et al. (2005) relacionaram problemas alimentares em criancas com
dores e desconforto causado pelo refluxo gastroesofagico, uma vez que
encontraram 22% das criancas com esse quadro nas criancas com seletividade

alimentar.
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2.2. Seletividade alimentar nas Perturbacées do

Neurodesenvolvimento

Alguns tipos de perturbacao do desenvolvimento tém sido sugeridos como
precursores da seletividade alimentar 40 . Entre 46% a 89% das criancas com
perturbacao do espectro do autismo apresentam problemas ao nivel do
comportamento alimentar, sendo a seletividade alimentar a mais comum
35,3741 Varios estudos demonstraram que criancas com perturbacao do espectro
do autismo apresentam maior prevaléncia de seletividade alimentar do que
criancas com paralisia cerebral, Sindrome de Down “°. Evidéncias demonstram
que a seletividade alimentar nessas criancas, esta correlacionada com
hipersensibilidade ao sabor, cheiro e textura ¥.

As criancas com PEA podem apresentar seletividade alimentar com base
no tipo de alimento, temperatura, textura, marca e até mesmo a coloracao do
alimento. Menos frequentemente também sdao descritos episodios de
evitamento de liquidos, retencao de alimentos na boca e alimentacao rapida,
sem mastigacao e degluticao adequada #' .A elevada prevaléncia de défices a
nivel oral motor, encontrada em criancas com necessidades especiais, dificulta
a mastigacao e degluticao e pode levar a crianca a cuspir o alimento 40 ., 43

Outras criancas podem nao apresentar disfuncao na motricidade
orofacial, e ainda assim apresentar dificuldades de mastigacao e em aceitar
diferentes texturas, como é o caso de criancas com refluxo gastroesofagico,
que também demonstram um desenvolvimento dessas habilidades mais tardio
a2

As refeicoes em familia com criancas com dificuldades alimentares sao
descritas como “extremamente frustrantes”. Comportamentos alimentares
problematicos, incluem cuspir, arremessar, manter o alimento na boca sem
engolir, e ainda fugir do ambiente de refeicoes 38, e esses comportamentos
podem ser considerados um desafio para toda a familia, dificultando a
aceitacao aos alimentos, de manter uma rotina familiar, com interacées nas

refeicoes e na ingestao dietética .
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2.3. Dificuldades alimentares na SW

Dificuldades alimentares sao comuns na SW e algumas caracteristicas
clinicas que incluem refluxo gastroesofagico, disturbios de succao e degluticao,
baixo tonus muscular, aversao a determinadas texturas e vémitos podem
contribuir para esse quadro® . A presenca de colicas prolongadas, com duracao
superior a 4 meses, também ocorre frequentemente, e pode estar relacionada
ao refluxo, constipacao cronica e a hipercalcemia influenciando o
comportamento alimentar 40 . A hiper-reatividade tatil pode dificultar a
aceitacao de alimentos com diferentes texturas e a transicao do leite materno

para a alimentacao complementar solida 4.

2.4. Ingestao alimentar compulsiva/exagerada na SW e nas perturbacées
do neurodesenvolvimento
O Manual de Diagnostico e Estatistico de Perturbacdes Mentais (DSM-5)
define a compulsao alimentar (Binge eating) como uma ingestao de uma grande
quantidade de comida, maior que a média, num curto espaco de tempo pelo
menos uma vez por semana nos Ultimos 3 meses “4. Alguns autores tém
demonstrado que individuos com comportamento alimentar compulsivo exibem
menor tolerancia ao “stress” e que consequentemente altos niveis de “stress”
podem estar temporariamente associados a este quadro 4 .

Ansiedade e fobias sao aspetos significativos no fendtipo
comportamental da Sindrome de Williams. Estudos de forma consistente
demonstraram que as criancas com SW apresentam elevados niveis de
ansiedade. Criancas com SW demonstram maiores niveis de problemas
comportamentais e emocionais do que as criancas com outras perturbacoes do
desenvolvimento #°

Alguns autores consideram as perturbacées do comportamento alimentar
como parte do fenétipo comportamental de algumas sindromes genéticas. Na
Sindrome de Prader Willi, esta associado a hiperfagia, ao comer compulsivo, a
busca por alimentos e ao Pica. Perturbacées do comportamento alimentar estao
também associadas a Sindrome de Down, Sindrome de Turner, e Sindrome de

Williams 4647
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O risco de sobrepeso e obesidade nos individuos com deficiéncia
intelectual é aumentado #. Estudos prévios demonstram um aumento
progressivo no indice de massa corporal dos individuos com SW, com inicio no
jovem adulto, sendo que pelo menos 50% dos adultos tem sobrepeso ou
obesidade & . A ingestao alimentar nessas populacées demonstra uma reducao
no consumo de frutas e vegetais, pescados e acidos gordos polinsaturados.
Nordstrom, et al. observaram que o consumo de frutas e vegetais por individuos
com SW estava reduzido em 71% e 58% respetivamente, o que contribui ainda

mais para esse quadro 4

3. Praticas Parentais na alimentacao

Multiplas variaveis podem influenciar o comportamento alimentar das
criancas, como o comportamento alimentar dos pais, a disponibilidade de
alimentos e as estratégias/praticas utilizadas na alimentacao “ “Estudos
demonstram a importancia dos pais na formacao dos habitos alimentares das
criancas 4 e as praticas parentais durante as refeicoes estao diretamente
relacionadas ao comportamento alimentar das criancas 3°.

Na literatura foram identificados dez fatores parentais que influenciam a
alimentacao. Um desses fatores € a parentalidade em geral, fora do contexto
da alimentacao, como parte de um ambiente complexo de outros
comportamentos, mas que influenciam as demais praticas parentais especificas
da alimentacao e consequentemente o padrao alimentar infantil. Inclui
também, nove acdes dos pais no contexto especifico da alimentacao, atuando
como guias restritivos (colocam regras), como modelos (através do
comportamento alimentar dos pais), como elementos reguladores de
disponibilidade (a controlar a disponibilidade), a exercer pressao para comer,
a usar a comida como recompensa, a recompensar o consumo alimentar de
forma material, a recompensar o consumo alimentar com elogios, a
acessibilidade (oferecer os alimentos na forma que incentive a crianca a
comer), e orientacao ativa (educacao e encorajamento verbal) *°.

Praticas parentais que exercem controlo excessivo sobre o que e o quanto
a crianca come podem contribuir para o sobrepeso infantil 45!, Pais que

tentam manter a nutricdo adequada através dessas praticas, como a pressao
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para comer, pode ter consequéncias negativas para o comportamento alimentar
infantil, como a inabilidade de autorregulacao e ingestdao energética,
promovendo a alimentacdo na auséncia de fome, e influenciando também a
menor ingestao alimentar. Essa pratica de pressao para comer também pode
reduzir o consumo de frutas e vegetais 40,

Pais de criancas com comportamentos problematicos e recusa alimentar
tentam encorajar o consumo de alimentos por meio de recompensas 3¢. O uso
de recompensas e a insisténcia dos pais na alimentacao esta associado a recusa
alimentar, a pouca variedade alimentar, com comportamentos disfuncionais e

duracéo prolongada da refeicao *’

3.1. Praticas Parentais nas Perturbacdes do Neurodesenvolvimento
As praticas parentais sao mais comumente estudadas em familias de
criancas com obesidade, e condicoes especificas como a Diabetes Mellitus tipo
1 e Fibrose Quistica >2 . Apesar de pouco estudado, mais de 89% das criancas
com perturbacao do espectro do autismo vivencia desafios no comportamento
alimentar. Além disso, as criancas com PEA demonstram maior prevaléncia de
comportamentos disruptivos nas refeicbes do que as criancas de
desenvolvimento “tipico” % . Pais de criancas com perturbacao do espectro do
autismo relatam maiores niveis de “stress” quando em comparacao com pais
de criancas de desenvolvimento tipico 3. >3
Se a crianca demonstra menor interesse pelos alimentos, os pais tendem
a ser mais insistentes, a usar mais recompensas e a oferecer refeicoes especiais.
Por outro lado, estas praticas alimentares nao sao tao frequentes em criancas
com maior interesse em comer >3 . A preparacdo de refeicoes especiais para
criancas com PEA esta relacionada a recusa alimentar, variedade reduzida de

alimentos e relacao negativa com a comida 3¢.
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2. Objetivos

2.1. Objetivo Geral

Nao se conhecem até ao momento estudos que tenham avaliado o

comportamento alimentar e as praticas parentais na alimentacao na SW. Assim

o presente estudo pretende caracterizar as praticas parentais na alimentacao

e o comportamento alimentar de criancas com idades compreendidas entre os

3 a 12 anos com Sindrome de Williams de nacionalidade Brasileira e Portuguesa,

assim como explorar as associacoes existentes entre estas variaveis de forma a

melhor a abordagem clinica a esta sindrome.

2.2.

Objetivos Especificos

Analise  descritiva das caracteristicas  sociodemograficas e
antropométricas de criancas com SW de nacionalidade brasileira e
portuguesa.

Caracterizacao  transversal dos comportamentos alimentares
problematicos (Prazer em comer, Resposta a comida, Resposta a
saciedade, Ingestao lenta, Seletividade, Sobre-ingestao emocional, Sub-
ingestao emocional, Desejo de bebida, Caracteristicas do espectro
autismo, Variedade limitada e Recusa alimentar) de criancas de 3 a 12
anos com SW de nacionalidade brasileira e portuguesa.

Descricao das praticas parentais em relacao a alimentacao (Restricao,
Pressao para comer e Monitorizacao) e da Preocupacao acerca do peso
da crianca, em criancas com idades compreendidas entre os 3 e os 12
anos com SW de nacionalidade brasileira e portuguesa.

Examinar as associacOes existentes entre variaveis sociodemograficas,
antropométricas, de comportamento alimentar, e praticas parentais em
relacao a alimentacao de criancas com idades compreendidas entre os 3
e 0s 12 anos com SW de nacionalidade Brasileira/Portuguesa.

Explorar diferencas ao nivel do comportamento alimentar e praticas
parentais relativas a alimentacao entre sexos, peso de nascimento (baixo

peso < 2,500 kg vs peso adequado >2,500kg) e em diferentes faixas
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etarias (primeira infancia, segunda infancia, adolescéncia) de criancas

de 3 a 12 anos com SW de nacionalidade brasileira e portuguesa.
3. Metodologia

3.1. Desenho do Estudo

Este € um estudo com design transversal, com um Unico momento de
avaliacao e constituido por uma amostra de conveniéncia. Apdés aprovacao da
Comissdo de Etica da Faculdade de Ciéncias de Nutricio e Alimentacdo da
Universidade do Porto (FCNAUP) foi iniciada a divulgacao do estudo e dos seus
objetivos nas redes sociais e grupos de apoio a SW e a recolha de dados, que
decorreu entre Outubro de 2022 e Janeiro de 2023, a partir de hiperligacao

para um questionario “online” de autorrelato na plataforma Google Forms®.

3.2, Participantes

Pais de criancas com SW de nacionalidades brasileira e portuguesa, com
idades compreendidas entre os 3 e os 12 anos foram convidados a participar em
grupos das redes sociais Facebook® e WhatsApp® da Associacao Brasileira de
Sindrome de Williams (ABSW) no Brasil e a recém-criada, Somos Williams -
Associacao Portuguesa de Sindrome de Williams, em Portugal.

Os critérios de inclusao para os participantes foram os seguintes: (1) ter
um filho(a) com idade compreendida entre os 3 e 0s 12 anos; (2) presenca de
teste genético comprovativo de diagnostico da SW. Os critérios de exclusao
incluiram: (1) Pais com dificuldades de leitura e compreensao da lingua
portuguesa; (2) Pais de criancas com SW de outras nacionalidades (3) Criancas
sem teste genético comprovativo da Sindrome.

Durante o periodo de recolha dos dados, foram recebidos 44
questionarios, sendo 40 de nacionalidade brasileira e 4 de nacionalidade

portuguesa. Nao foram excluidos participantes.

3.3. Procedimentos
Foi enviada uma solicitacao de autorizacao de uso dos questionarios CEBQ,

CFQ, e BAMBI aos autores das versdes validadas para a populacao brasileira e
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portuguesa. Posteriormente o projeto foi enviado a comissao de ética da
FCNAUP, e apos aprovacao o estudo foi divulgado nas redes sociais das
associacoes. O questionario foi auto preenchido por meio de uma hiperligacao
para o questionario brasileiro disponibilizado nos grupos dessa nacionalidade e

de outra hiperligacao com o questionario portugués nos grupos de Portugal.

3.4. Questoes éticas

O formulario de consentimento informado (ndao assinado) com as
informacdes de contacto do investigador principal (e-mail) foi fornecido na
primeira pagina do questionario “online” no Google Forms® , plataforma que
cumpre com o General Data Protection Regulation (GDPR)
(https://cloud.google.com/privacy/gdpr?hl=pt-br). Foi esclarecido que a
participacao era voluntaria, e que os participantes poderiam retirar-se do
estudo a qualquer momento sem qualquer tipo de consequéncias. Nao foram
solicitados quaisquer dados pessoais que permitam a identificacao dos
participantes. Apenas a estudante de mestrado, e a orientadora tiveram acesso

aos dados que foram guardados em computador protegidos por palavra passe.

3.5. Instrumentos

O protocolo de recolha de dados era composto por questoes
sociodemograficas e antropométricas dos pais e criancas, preferéncias e
aversoes alimentares das criancas, e questionarios validados para o

comportamento alimentar e praticas parentais na alimentacao.

3.5.1 Avaliacdao Sociodemografica e Antropométrica dos Pais e
Criancas com SW

As avaliacOes sociodemograficas e antropométricas dos pais continham
questoes referentes a nacionalidade, idade, nivel de escolaridade, situacao
profissional, peso e estatura e as avaliacdes sociodemograficas e
antropométricas das criancas continham questdes de idade, sexo, peso de

nascimento, peso e estatura atual, prematuridade e complicacoes de saude.
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Informagdes das
Criangas com SW

Dados Antropométricos = Sexo
Peso e Altura

T Data de nascimento
Idade

o— Prematuridade
Escolaridade
Peso de Nascimento

Situacao Profissional

_ Peso e Altura atual

Estado Civil

Complicagdes de Sadde

Figura 1 - Dados Sociodemograficos e antropométricos de pais e criancas

3.5.2. Caracterizacao do estado nutricional dos pais e criancas

O peso (em kg), e a altura (m) das criancas e dos seus pais foram obtidos

através da autorrelato. A caracterizacao do estado nutricional dos pais foi

realizada através do IMC, utilizando-se os pontos de corte definidos pela OMS>-

5. No caso das criancas, o percentil de IMC, avaliado através de curvas para a

SW, foi utilizado para a classificacao do estado nutricional 2°*°8 | foi realizada

uma classificacao comparativa atraves do Z score para IMC no software WHO

AnthroPlus® 2900,

Tabela 1: Caracterizacao do estado nutricional dos pais segundo o IMC

Estado Nutricional IMC

Baixo Peso <18,4kg/m?
Normoponderal 18,5 - 24,9 kg/m?
Pra obesidade 25,0 a 29,9kg/m?
Obesidade IMC >30,0kg/m?

Adaptado OMS '
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Tabela 2: Caracterizacao do estado nutricional das criancas segundo o IMC

Estado Nutricional IMC - Percentil (SW) IMC -Z score (OMS)

Baixo Peso < Percentil 3 > z score -3 < Z score -2
Eutrofico > Percentil 3 < Percentil 85 > z score -2 < z score +1
Sobrepeso >Percentil 85 < Percentil 97 > z score +1 < z score + 2
Obesidade Percentil > 97 >z score +2 <zscore +3

Adaptado OMS'2:34.36

3.5.3. Avaliacao das Preferéncias Alimentares das Criancas

Um conjunto de questdes sobre as preferéncias alimentares foi aplicado
para avaliar as caracteristicas da alimentacao das criancas, relativamente a cor
temperatura, textura de alimentos, e a presenca de enjoo com cheiros e

texturas de alimentos.

Preferéncias e Aversodes
Alimentares

Enjoo com textura
ou cheiros

Preferéncia e
Aversao por Cores

Preferéncia e Aversao por
temperaturas

Preferéncia. e Avesao
Por texturas

Figura 2 - Questionario de preferéncias alimentares das criancas

3.5.4. Comportamento Alimentar

3.5.4.1. Child Eating Behavior Questionnaire (CEBQ)

O comportamento alimentar das criancas foi avaliado através do Child
Eating Behavior Questionnaire (CEBQ), com todas as subescalas: Prazer em
comer, Resposta a comida, Resposta a saciedade, Ingestao lenta, Seletividade,
Sobre- ingestao emocional, Sub-ingestao emocional e Desejo de bebida e um
total de 35 questdes. Foi utilizado o instrumento validado para a populacao

Portuguesa no questionario aplicado em Portugal e no Brasil, uma vez que nao
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ha validacao para a populacao brasileira. No questionario CEBQ, as respostas
sao assinaladas numa escala de 5 pontos referentes a frequéncia com que ocorre
o comportamento, sendo que esta varia de 1 (“nunca”) a 5 (“sempre”). A
cotacdo final de cada escala foi obtida pela média dos itens que a constituem,

sendo que scores superiores indicam maior resposta a subescala avaliada ©'

Escalas
CEBQ

Resposta a comida Prazer em Comer

INgestdo LeNtd  mmmmmje— Resposta a Saciedade

fesejode Seletividade
Bebida
Sobre ingest&o Sobre ingestao
emocional emocional

Figura 3- Escalas do Comportamento Alimentar da Crianca (CEBQ)

3.5.4.2. Brief Autism Mealtime Behavior Inventory (BAMBI)

O Brief Autism Mealtime Behavior Inventory (BAMBI) foi o primeiro
instrumento desenvolvido especificamente para avaliar os problemas
alimentares de criancas do espectro autista. Esse questionario tem como foco
os comportamentos relacionados a alimentacao, com grande potencial para a
pratica clinica por ser de facil avaliacao dos problemas alimentares nas criancas
com PEA. Por nao haver um instrumento proprio para avaliar o comportamento
alimentar na SW, e por suas caracteristicas similares ao espectro do autismo,
foi utilizado o questionario BAMBI, com todas as 18 questoes, divididas em suas
3 subescalas: Variedade limitada, Recusa Alimentar e Comportamentos do
espectro do autismo (flexibilidade na rotina alimentar, autoagressao no
momento das refeicdes, recusa de alimentos que requerem mais mastigacao).
Foi utilizado a versao brasileira do questionario, pois ndao ha validacao do
instrumento para a populacao portuguesa. A pontuacao do questionario BAMBI

€ realizada através do somatério da pontuacdo referente as frequéncias,
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variando de 1 (“nunca”) a 5 (“quase todas as refeicoes”). Nas questdes
3,9,10,15 o score € invertido, e os itens classificam os comportamentos
positivos nas refeicoes. Pontuacdoes mais elevadas representam

comportamentos mais problematicos durante as refeicoes. 62

Escalas
BAMBI

Variedade Limitada

Caracteristicas
do autismo

b Recusa Alimentar

Figura 4 - Escalas avaliadas pelo questionario BAMBI

3.5.5. Praticas Parentais

CFQ - Child Feeding Questionnaire

O Child Feeding Questionnaire (CFQ) € um instrumento desenvolvido para
avaliar as praticas e preocupacoes parentais em relacao a alimentacao e ao
peso da crianca com 31 questdes divididas em 7 subescalas.
No estudo, foram utilizadas 4 subescalas, sendo trés do dominio da pratica
parental de controlo alimentar: Restricao, Pressao para comer e Monitorizacao
e uma de Preocupacao acerca do peso da crianca, e um total de 18 questoes, e
diferenciacao das perguntas usando as versoes validadas em pais de criancas
brasileiras e portuguesas. No questionario CFQ, na subescala preocupacao com
o peso da crianca, o score varia de 1 (“Despreocupado”) a 5 (“Muito
Preocupado”), conforme a preocupacao crescente em relacao ao peso da
crianca. Nas subescalas de restricao e pressao para comer, a pontuacao é o
somatorio das respostas de concordancia com as afirmacoes, que varia de 1
(“Discordo”) a 5 (“Concordo”), aumentando conforme a concordancia. Na
subescala monitorizacdao, as pontuacdes se referem a frequéncia, sendo 1
(“Nunca”) para a menor frequéncia e 5 (“Sempre”) para a maior, fazendo a

média do somatorio final dessa pontuacao para cada subescala 63:¢4,
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Escalas
CFQ

. Pressdo para comer

— Monitoramento

S Restricao

Preocupagdo com
0 peso

Figura 5- Escalas do questionario Alimentar para criancas (CFQ)

3.6. Analise Estatistica

Considerando a reduzida amostra da populacao portuguesa (n =4) e de
acordo com os objetivos definidos foi utilizada uma abordagem quantitativa na
analise dos dados Brasileiros e apenas descritiva na analise dos dados da

populacao Portuguesa, tendo sido utilizado o software Statistical Package for

Social Science (SPSS®, Microsoft Windows), versao 22.

Para determinar a normalidade dos dados foi aplicado o teste de Shapiro-
Wilk, pois a amostra é inferior a 50 casos. As variaveis foram apresentadas em
média e desvio padrao. Para comparar as proporcoes entre o IMC foi calculado
o teste qui-quadrado. A existéncia diferencas ao nivel do sexo e faixa etaria
foram utilizados teste T para amostras independentes. Quando foi calculado a
diferenca das médias de uma variavel intervalar foi utilizado o T-test para
amostras independentes e para a comparacao de medianas foi utilizado o teste
de Mann-Whitney. Foi calculado Alfa de Cronbach para verificar a
confiabilidade e a consisténcia interna dos questionarios. A classificacao da
confiabilidade do coeficiente alfa de Cronbach foi realizada de acordo com os
seguintes limites®®: A. a < 0,30 - Muito baixa; B. 0,30 < a < 0,60 - Baixa; C. 0,60
<a < 0,75 - Moderada; D. 0,75 < a < 0,90 - Alta; E. a > 0,90 - Muito alta.

Para avaliar a associacoes entre as variaveis em estudo foi realizada a
correlacao de Spearman ou de Pearson conforme a distribuicao das variaveis
em estudo. Para avaliar a relacao entre a preocupacao com 0 peso € as

caracteristicas dos responsaveis foi aplicado o teste ANOVA, com teste de post-
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hoc de Games-Howell Para explorar diferencas entre variaveis de distribuicao
nao normal foi utilizado o teste de Kruskal-Wallis. Para as variaveis de
distribuicao normal foi aplicado o teste ANOVA, com teste de post-hoc de
Games-Howell. Para fazer a interrelacao entre as classificacoes do estado
nutricional utilizando a curva de IMC para a SW e a de percentil da OMS foi
calculado o indice Kappa, e os resultados podem ser interpretados e acordo
com os seguintes valores: < 0 sem concordancia; 0.01-0.20 de nenhuma a leve
concordancia; 0.21-0.40 concordancia razoavel, 0.41- 0.60 concordancia
moderada, 0.61-0.80 concordancia substancial, e 0.81-1.00 perfeita

concordancia. 6

Para avaliar a influéncia dos scores das variaveis do comportamento
alimentar de acordo a faixa-etaria, foi realizada uma subdivisao das criancas

considerando a orientacao da Organizacao Mundial de Saude®’ .

v" Primeira infancia: consiste na faixa etaria de 0 a 5 anos,
v Segunda infancia: pessoa na faixa etaria de 6 a 9 anos

v Adolescente: pessoa com idade compreendida entre 10 e 19 anos



4. Resultados

4.1. Descricao da amostra Brasileira

4.1.1 Caracterizacao de pais Brasileiros
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Os questionarios foram respondidos por 40 pais de criancas brasileiras com

uma média de idade de 37,9 + 6,10 anos. Na tabela 3 é possivel observar a

caracterizacao sociodemografica dos pais brasileiros.

Tabela 3: Caracterizacao dos pais de criancas brasileiras com SW(n=40) [n (%); Média(DP)]

Variaveis n % Média (DP)
Idade (anos) 37,85 (6,10)
Peso (Kg)
Altura (m)
IMC médio 27,33 (5,50)
Classificagdo do IMC 4
Baixo Peso 0 0
Eutrdfica 17 42,5
Sobrepeso 13 32,5
Obesidade 10 25,0
Estado civil
Solteiro 5 12,5
Casado 32 80,0
Separado/divorciado 3 7,5
Viavo 0 0
Escolaridade
1° Grau (1° a 9° ano) 0 0
2° Grau (10° a 12° ano) 12 30,0
Ensino Superior 9 22,5
Pés-Graduacao 19 47,5
Situacdo profissional
Em formagdo 0
Reformado 0
Desempregado 12 30,0
Emprego a tempo integral 11 27,5
Emprego em tempo parcial 5 12,5
Trabalho por conta prépria 12 30,0

A= Classificacao da OMS 7
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4.1.2. Caracterizacao das criancas com Sindrome de Williams Brasileiras

O estudo incluiu 40 criancas brasileiras, das quais 27 (67,5%) do sexo
feminino, com idades compreendidas entre os 3 e os 12 anos e média de 5,95 *
2,78 anos. Relativamente a avaliacao nutricional, esta foi realizada através da
curva de IMC para as criancas com Sindrome de Williams 2 e 62,2,5% (23) das
criancas encontravam-se eutroficas, 24,3% (9) com sobrepeso ou obesidade e
13,5% (5) com baixo peso (Tabela 4).

Tabela 4: Caracterizacao das criancas brasileiras com SW. (n=40); [n; %; Média (DP)]

Variaveis n (%) Média (DP)
Idade (anos) 5,95 (2,78)
Peso a nascer (Kg) 2,57 (0,53)
Baixo peso ao nascer (<2,500 Kg) 17 (42,5)

Peso adequado ao nascer (>2,500Kg) 23 (57,5)

Prematuridade (< 37 semanas de gestacéo)

Sim 9 (22,5)

N4o 31 (77,5)

Classificagéo do percentil IMC* (n=37)

Baixo Peso 5(13,5)

Eutréfica 23 (62,2)

Sobrepeso 5(13,5)

Obesidade 4(10,8)

Z score IMC para idade 4 0,44 (1,50)
Classificagdo do z score IMC 4 (n=37)

Baixo Peso 5 (13,5)

Eutréfica 19 (51,4)

Sobrepeso 9 (24,3)

Obesidade 4(10,8)

Complicages de salde

Sim 18 (45)

Nao 22 (55)

IMC (n=37) 4 Classificacdo z score da OMS**% ; * Classificacdo na curva de SW™
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Nao se verificou diferenca significativa no estado nutricional das criancas

entre o sexo feminino e masculino. (Tabela 5)

Tabela 5: Caracterizacdo do estado nutricional de criancas com Sindrome de Williams por
sexo. (n=37); [% (n)]

Estado nutricional Feminino (n=24) Masculino (n=13) p*
Baixo Peso 16,7 (4) 7,7 (1) 0,446
Eutrofia 58,3 (14) 69,2 (9) 0,514
Sobrepeso 16,7 (4) 15,4 (2) 0,919
Obesidade 8,3(2) 7,7 (1) 0,946

*Valor de p determinado pelo teste Qui-quadrado

O estudo de comparacao entre as classificacoes das curvas de SW e
percentil da OMS foi realizada com o intuito de conhecer a correlacao entre

elas, encontrando uma relacao moderada, como demonstrado na tabela 6.

Tabela 6: Estudo de comparacao entre as classificacoes do estado nutricional de criancas com

SW nas diferentes curvas. (n=37); [% (n)]

Estado nutricional Curva IMC (OMS) Curva IMC (SW) indice Kappa p*
Baixo Peso 10,8 (4) 13,5(5)
Eutrofia 64,8 (24) 62,2 (23)

0,809 <.001
Sobrepeso 13,5 (5) 13,5 (5)
Obesidade 10,8 (4) 10,8 (4)

Indice Kappa de Cohen

4.2. Caracterizacao do Comportamento Alimentar
4.2.1. Caracteristicas Alimentares
Das preferéncias alimentares das criancas com SW brasileiras observa-se
que 57,5 % apresentam enjoo com certas texturas de alimentos ou talheres
quando levados a boca e 50% apresenta enjoo com determinados cheiros de
alimentos. Destaca-se ainda que 75% das criancas deste estudo apresentaram

aversao a uma ou mais texturas (tabela 7 e figura 6).
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Tabela 7: Avaliacdo dos comportamentos de preferéncias e aversdes alimentares das criancas

brasileiras com SW. (n=40) [n %]

Variavel n %
Enjoo com determinadas texturas de alimentos ou talheres quando levados a boca
Sempre 8 20,0
Frequentemente 8 20,0
Ocasionalmente 7 17,5
Raramente 11 27,5
Nunca 6 15,0
Enjoo com determinados cheiros de alimentos
Sempre 5 12,5
Frequentemente 7 17,5
Ocasionalmente 8 20,0
Raramente 8 20,0
Nunca 12 30,0
Preferéncia por alimentos de determinadas cores
Sem preferéncias por cores 28 70,0
Verde 1 2,5
Brancos e amarelos 4 10,0
Marrons 1 2,5
Outras cores 3 7,5
Mais de uma cor 3 75
Aversao por alimentos de determinadas cores
Sem aversao por cores 30 75,0
Verde 3 75
Brancos e amarelos 1 2,5
Marrons 1 2,5
Outras cores 3 7,5
Mais de uma cor 2 5,0
Preferéncia por alimentos de determinadas texturas
Sem preferéncias 12 30
Pastosa 6 15
Crocante e seca 12 30
Liquida 1 2,5
Mais de uma textura 9 22,5
Averséo por alimentos de determinadas texturas
Sem averséo 10 25,0
Pastosa 14 35,0
Crocante e seca 9 22,5
Liquida 5 12,5



Mais de uma textura
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2 5,00

Preferéncia por alimentos de determinadas temperaturas

Sem preferéncias 14 35,0
Quente ou morna 9 22,5
Temperatura ambiente 12 30,0
Fria ou gelada 2 5,0
Mais de uma temperatura 3 7,5

Aversao por alimentos de determinadas temperaturas

Sem aversdo 22 55,0
Quente ou morna 5 12,5
Temperatura ambiente 6 15,0
Fria ou gelada 7 17,5

Avaliacdao dos Comportamentos Alimentares das Criangas

100
90
75 75
80 70 70
70 65
57,5
’ 55
60 50 50
50 42,5 45
35
40 30 30
30 25 25
20
10
0
Enjoo com Enjoo com Preferéncia  Aversdo por Preferéncia  Aversdo por Preferéncia Aversdo por
alimentos e cheiro de por cores de cores de por texturas  texturas de por temperatura
talheres alimentos alimentos alimentos  de alimentos  alimentos  temperatura dos alimentos

dos alimentos
ESim mNao

Figura 6 - Caracteristicas do Comportamento Alimentar das Criancas com SW - Brasil (n=40)
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4.2.2 Comportamento Alimentar
Na tabela 8 apresentam-se os resultados relativos a avaliacao do

comportamento alimentar pelos questionarios utilizados.

Tabela 8- Avaliacdo do comportamento alimentar das criancas brasileiras com SW pelos
questionarios CEBQ e BAMBI. (n=40) [Média/DP]

Questionario Variaveis Média DP Alfa Crombach
Prazer em comer 3,28 1,21 0,929
Resposta & comida 2,62 1,25 0,929
Resposta a saciedade 2,77 0,88 0,750
CEBO Ingestao lenta 2,64 1,13 0,846
Seletividade 3,34 0,78 0,626
Sobre ingestdo emocional 2,02 0,95 0,881
Sub ingestdo emocional 2,74 1,21 0,810
Desejo de beber 1,83 1,30 0,924
Recusa alimentar 11,30 4,52 0,820
BAMBI Caracteristica do Autismo 10,98 3,56 0,562
Variedade Limitada 28,13 6,70 0,665

CEBQ - Questionario de comportamento Alimentar da Crianca; BAMBI - Breve Registro de Comportamento
Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo

Observa-se que as criancas na primeira (3 a 5 anos) e segunda infancia (6
a 9 anos) tendem a apresentar maior resposta a saciedade do que os
adolescentes (10 a 12 anos) (p = 0,006), e esses, por sua vez, apresentam

significativamente maior resposta a comida que as criancas. (Tabela 9)
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Tabela 9: Relacao da idade com os Comportamentos Alimentares das criancas brasileiras com
SW. (n=40) média (DP)

Questionario Variaveis Primeirainfancia  Segunda infancia Adolescéncia p
(3-5 anos) (6 -9 anos) (10-12anos)
(n=21) (n=13) (n=6)
Prazer em comer @ 3,08 (1,08) 3,09 (1,33) 4,33 (0,90) 0,052
Resposta & comida? 2,18 (0,94) 2,78 (1,31) 3,80 (1,39) 0,029*
Resposta a saciedade® 2,91 (0,77)% 3,02 (0,90) 1,77 (0,46)* 0,006*
Ingesto lenta® 2,59 (0,96) 3,04 (1,20) 1,96 (1,36) 0,149
CEBQ Seletividade® 3,43 (0,87) 3,22 (0,77) 3,31 (0,50) 0,750
Sobre ingestéo emocional? 1,76 (0,80) 2,12 (0,71) 2,71 (1,55) 0,171
Sub ingestdo emocional® 2,81 (1,06) 2,42 (1,26) 3,17 (1,63) 0,442
Desejo de beber? 1,48 (0,95) 1,97 (1,43) 2,78 (1,71) 0,080
Recusa alimentar? 11,91 (4,21) 11,69 (5,36) 8,33 (2,66) 0,166
BAMBI Caracteristica do Autismo® 11,00 (3,16) 11,92 (4,17) 8,83 (3,06) 0,217
Variedade Limitada® 29,333 (7,38) 28,62 (4,35) 22,83 (6,70) 0,103

aValor de p determinado pelo teste de Kruskal-Wallis; P-Valor de p determinado pelo teste ANOVA. Letras
iguais na linha demonstram onde esta a diferenca; CEBQ - Questionario de comportamento Alimentar da
Crianca; BAMBI - Breve Registo de Comportamento Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo

O prazer em comer, a resposta a comida e a sobre ingestdao emocional

foram significativamente superiores em criancas que nasceram com O peso
adequado, >2,500Kg, (p = 0,026; p = 0,003; p = 0,039 respetivamente)
(Tabela 10).
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Tabela 10: Diferencas ao nivel do Comportamento Alimentar das criancas brasileiras com SW
em funcao do peso de nascimento (n=40) [Média (DP)]

Baixo peso Peso adequado
Questionarios Variaveis (<2,500 Kg) [n=17] (>2,500Kg) [n=23] p-valor*
Média (DP) Média (DP)
Prazer em comer @ 2,79 (1,05) 3,63 (1,21) 0,026*
Resposta a comida ? 1,94 (0,91) 3,12 (1,24) 0,003*
Resposta a saciedade ° 3,12 (0,92) 2,51 (0,77) 0,029*
CEBQ Ingestdo lenta ® 3,00 (1,03) 2,38 (1,15) 0,087
Seletividade ° 3,58 (0,75) 3,17 (0,77) 0,099
Sobre ingestdo emocional ? 1,59 (0,42) 2,34(1,10) 0,039*
Sub ingestdo emocional 2 2,72 (1,40) 2,75 (1,08) 0,773
Desejo de beber @ 1,57 (1,04) 2,03 (1,45) 0,299
Recusa alimentar @ 11,88 (4,31) 10,87 (4,71) 0,302
BAMBI Caracteristica do Autismo® 12,24 (3,51) 10,04 (3,38) 0,053
Variedade Limitada ® 29,53 (5,77) 27,09 (7,26) 0,329

a-Valor de p determinado pelo teste de Mann-Whitney; b- valor de p determinado pelo teste T para
amostras independentes; CEBQ - Questionario de comportamento Alimentar da Crianca; BAMBI - Breve
Registro de Comportamento Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo

As caracteristicas do espectro do autismo, avaliada pelo questionario
BAMBI, foram significativamente superiores nas criancas que nasceram
prematuras (tabela 11).

Tabela 11: Estudo do Comportamento Alimentar das criancas brasileiras com SW em funcao da
prematuridade (n=40) [Média (DP)]

Questionérios Variaveis Prematuridade (n=9)  Termo (n=31) p -valor
Prazer em comer 2 2,69 (1,12) 3,44 (1,19) 0,107
Resposta a comida ? 2,04 (0,92) 2,79 (1,29) 0,123
Resposta & saciedade ° 3,00 (0,76) 2,70 (0,91) 0,377

CEBQ Ingestzo lenta ° 2,86 (1,01) 2,58 (1,17) 0,520
Seletividade ° 3,37 (0,90) 3,33 (0,76) 0,902
Sobre ingestdo emocional ? 1,67 (0,50) 2,12 (1,03) 0,302
Sub ingestdo emocional 2 3,17 (1,31) 2,61 (1,17) 0,263
Desejo de beber 2 2,07 (1,45) 1,76 (1,27)) 0,576
Recusa alimentar @ 13,44 (4,39) 10,68 (4,43) 0,069

BAMBI Caracteristica do Autismo® 13,33 (4,00) 10,29 (3,18) 0,022*
Variedade Limitada ® 28,22 (6,59) 28,10 (6,83) 0,961

a-Valor de p determinado pelo teste de Mann-Whitney; b- valor de p determinado pelo teste T; CEBQ -
Questionario de comportamento Alimentar da Crianca; BAMBI - Breve Registro de Comportamento
Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo
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A idade dos pais parece nao ter influéncia no comportamento alimentar
das criancas com SW, pois ndo foi encontrada significancia estatistica. No
entanto, o peso dos pais teve uma correlacao significativa negativa (r= -0,135;
p =0,008) com o comportamento alimentar de ingestao lenta de alimentos pelas
criancas (Tabela 12).

Tabela 12: Estudo de correlacao entre os comportamentos Alimentares das criancas com SW
brasileiras com a idade e o peso dos responsaveis. (n=40)

Questionario Variaveis Idade dos responsaveis Peso dos Pais
Prazer em comer rs=-0,218 rs =0,222
p=0,183 p=0,168
Resposta a comida rs=-0,240 rs=0,278
p=0,142 p= 0,082
Resposta a saciedade r=0,065 r=-0,135
p=0,784 p= 0,416
Ingestdo lenta r=0,198 r=-0,413
p= 0,259 p= 0,008*
CEBQ Seletividade r=-0,151 r =-0,050
p = 0,360 p=0,761
Sobre ingestao rs=-0,111 rs = 0,215
emocional p = 0,502 p=0,183
Sub ingestéo rs=-0,154 rs= 0,033
emocional p=0,348 p= 0,838
Desejo de beber rs = 0,015 rs = 0,090
p=0,929 p= 0,581
Recusa alimentar rs = 0,145 rs = 0,059
p =0,380 p=0,718
BAMBI Caracteristica do r= 0,272 r=-0,092
Autismo p = 0,094 p=0,572
Variedade Limitada r=-0,193 r=0,051
p=0,239 p=0,755

rs =Correlacdo de Spearman r= correlacdo Pearson; CEBQ - Questionario de comportamento Alimentar
da Crianca; BAMBI - Breve Registro de Comportamento Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo

4.3. Praticas Parentais na Alimentacao de criancas Brasileiras

A caracterizacao das praticas parentais na alimentacao das criancas com
SW foi avaliada atraves do questionario CFQ e esta representada na tabela 13.
A preocupacao dos pais com o excesso de peso foi significativamente superiores

nas criancas do sexo masculino (p = 0,038). (Tabela 14)
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Tabela 13 - Avaliacdo das praticas parentais em relacdo a alimentacao das criancas brasileiras
com SW pelo questionario CFQ. (n=40) [Média/DP]

Questionario Variaveis Média DP Alfa de Cronbach
Preocupacdo com o peso 2,58 1,16
N 0,772
- Restricao 3,31 0,86 0,759
Pressdo para comer 304 1,14 0,749
o 0,877
Monitorizacao 3,95 1,03

Alfa de Cronbach; CFQ- Questionario Alimentar da Crianca

Tabela 14: Estudo das praticas parentais em funcdo do sexo das criancas brasileiras com SW.
(n=40) [Média (DP)]

Questionario  Variaveis Feminino (n=27) Masculino (n=13) p-valor*
Média (DP) Média (DP)
Preocupagdo com o peso ° 2,32 (1,20) 3,13 (0,89) 0,038*
CFQ Restricdo P 3,25 (0,80) 3,42 (0,98) 0,557
Pressdo para comer ° 2,90 (1,14) 3,35(1,14) 0,250
Monitorizacao @ 3,95 (1,06) 4,00 (1,00) 0,977

a-Valor de p determinado pelo teste de Mann-Whitney; b- Valor de p determinado pelo Teste T
CFQ- Questionario Alimentar da Crianca

Em relacado a pratica parental de restricdio na alimentacao, foi

significativamente superior em criancas que nasceram com o peso adequado

(22500g) e menor nas que nasceram com baixo peso. (Tabela 15).

Tabela 15: Estudo de comparacao das praticas parentais na alimentacdo em funcao do peso de

nascimento das criancas brasileiras com SW. (n =40)

Baixo peso Peso adequado
Questionério Variaveis (<2,500 Kg) (>2,500Kg) p-valor*
[n=17] [n=23]
Preocupagéo com o peso ° 2,33 (1,17) 2,77 (1,15) 0,248
Restrigéo 2,99 (0,91) 3,54 (0,75) 0,040
CFQ Presséo para comer ° 2,82 (1,18) 3,21 (1,11) 0,300
Monitorizagao 2 3,71 (0,96) 4,13 (1,07) 0,137

a-Valor de p determinado pelo teste de Mann-Whitney; b- valor de p determinado pelo Teste T; CFQ-

Questionario Alimentar da Crianca
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Tabela 16: Relacédo das praticas parentais na alimentacao de criancas brasileiras com SW com

a idade e peso dos pais. (n=40)

Questionario Variaveis Idade dos responsaveis Peso dos Pais

Preocupagdo com o peso r=-0,042 r=0,051
p =0,800 p =0,756
CFQ Restricdo r=0,223 r=0,075
p=0,173 p =0,646
Pressdo para comer r=-0,130 r=0,115
p=0,432 p=0,478

Monitorizacéo rs=-0,167 rs = - 0,006
p= 0,311 p=0,971

rs = Correlacao de Spearman; r= correlacao Pearson; CFQ- Questionario Alimentar da Criancga

4.4, Estudo de correlacdes

AS correlacOes existentes entre os comportamentos alimentares das
criancas, avaliadas através dos questionarios CEBQ e BAMBI, e as praticas
parentais na alimentacdo, avaliadas através das quatro subescalas do
questionario CFQ, estao representadas na tabela 17.

A resposta a comida por parte das criancas correlacionou-se
positivamente com o prazer de comer (p = 0,000), a sobre ingestao emocional
(p = 0,005), o desejo de bebidas (p = 0,039) e a pratica de restricao por parte
dos pais (p = 0,013) e negativamente em relacao a resposta a saciedade (p =
0,000), a ingestao lenta (p = 0,009) e a seletividade (p = 0,045). A resposta a
saciedade, correlacionou -se negativamente com o prazer em comer (p = 0,000)
e a ingestao lenta teve correlacao significativa negativa a resposta a comida (p
= 0,009) e ao prazer de comer (p = 0,002).

A seletividade das criancas correlacionou-se negativamente com o prazer
em comer (p= 0,007) e a resposta a comida (p=0,045), e positivamente com a
resposta a saciedade(p=0,032). As variaveis de recusa alimentar nas criancas,
avaliadas pelo questionario BAMBI, demonstraram uma correlacao significativa
positiva com a resposta a saciedade (p=0,000), a ingestao lenta (p= 0,042) e a
seletividade (p=0,030) e negativa com o prazer em comer (p=0,000) e resposta
a comida (p=0,000).
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As caracteristicas das perturbacoes do espectro do autismo comummente
encontradas em criancas com Sindrome de Williams foram avaliadas também
através do questionario BAMBI, na escala caracteristicas do autismo, e foi
encontrada uma relacao significativa e positiva entre a resposta a saciedade
(p=0,002), a seletividade (p= 0,031) e a ingestao lenta (p=0,014).

O consumo de variedade limitada de alimentos pelas criancas, foi
positivamente relacionado a seletividade (p=0,000), resposta a saciedade
(p=0,000), e recusa alimentar (p=0,000) e negativamente associado ao prazer
em comer e a resposta a comida (p=0,027). A pratica parental de pressao para
comer correlacionou-se positivamente com o desejo de bebidas(p=0,009) e a

ingestao lenta (p=0,007).



Tabela 17: Estudo de Correlacao entre os Comportamentos Alimentares das criancas Brasileiras com SW e as Praticas Parentais (n=40)
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rs=-,553*
rs=,598+*
rs=,322*
rs=,343*
rs=-,155
rs=,158
rs=-,006
rs=-,060
rs=,082
rs=,147

14. Caracteristica
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do Autismo

rs=-,708*
rs=-,486*
r=,485*
r=,384*
r=,342*
rs=-,107
rs=,046
rs=,064
r=,113
r=,050
r=,210
rs=-,413*

rs=,737*

15. Variedade
Limitada

rs=- ,452*
rs=- ,350*
r=,594*
r=,094
r=,589*
rs=-,090
rs=,036
rs=-,110
r=,244
r=-,031
r=,241
rs=,009

rs=,602*

*Valor de p <0,05 rs=Correlacdo Spearman; r= Correlacao de Pearson CFQ = Questionario Alimentar da crianca; CEBQ = Questionario do comportamento Alimentar da crianca;

BAMBI =

Breve Registro de Comportamento Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo




4.5. Descricao da amostra Portuguesa

4.5.1. Caracterizacao de pais
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Os questionarios validos foram respondidos por 4 pais e cuidadores de

criancas portuguesas com média de idades de 39,75 = 3,30 anos. Na tabela 18

€ possivel observar a caracterizacao sociodemografica e nutricional dos pais de

criancas portuguesas com SW.

Tabela 18: Descricao dos pais das criancas portuguesas com SW participantes do estudo. (n=4)

[n (%); Média(DP)]

Variaveis n(%) Média (DP)
Idade (anos) 39,75 (3,30)
Peso (Kg) 67,75 (10,69)
Altura (m) 1,63 (0,06)
IMC 25,60 (2,99)
Eutréfica 1(25,0)
Sobrepeso 3 (75,0
Estado civil
Casado 4 (100’0)
Escolaridade
Ensino Basico 1(25,0)
Ensino Superior 1(25,0)
Pés-Graduacao 2 (50,0)
Situacéo profissional
Em formacéo 0
Reformado 0
Desempregado 0
Empregado em tempo integral 4 (100,0)
Empregado em tempo parcial 0
Trabalho por conta prépria 0
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4.5.2. Caracterizacao de criancas com Sindrome de Williams
Portuguesas

O estudo incluiu 4 criancas portuguesas, das quais 2 (50%) do sexo
feminino e 2 (50%) do sexo masculino, com idades compreendidas entre os 3 e

os 12 anos e uma idade média de cerca de 4 anos. (Tabela 19)

Tabela 19: Avaliacao das criancas portuguesas com SW participantes do estudo. (n=4) [n(%);
Média(DP)]

Variaveis n (%) Média ( DP)
Sexo

Feminino 2 (50,0)

Masculino 2 (50,0)

Idade (anos) 3,67 (0,58)
Peso a nascer (Kg) 2,69 (0,53)
Baixo peso ao nascer (<2,500 Kg) 1(25)

Peso adequado ao nascer (>2,500Kg). 3 (75)

Prematuridade (<37 semanas de gestacao)

Sim 1 (25,0)
N3o 3(75,0)
Classifica¢éo do percentil IMC*

Baixo Peso 0
Eutréfica 4 (100)
Sobrepeso 0
Obesidade 0

Z score IMC 4 -0,24 (0,53)
Classificacéo do z score IMC4

Baixo Peso 0
Eutréfica 1(25)
Sobrepeso 3 (75)
Obesidade 0
Complicagdes de saude

Sim 1(25,0)
Néo 3(50,0)

4 Classificacdo z score da OMS>> ; * Classificacao na curva de SW'
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4.6. Caracterizacao do Comportamento Alimentar das Criancas

Portuguesas com Sindrome de Williams

4.6.1. Preferéncias Alimentares

Das preferéncias alimentares das criancas com SW Portuguesas, 50 %
apresenta enjoo com texturas de alimentos ou talheres quando levados a boca
e 75% raramente apresenta enjoo com cheiros dos alimentos.

Em relacao as cores dos alimentos, 75% das criancas portuguesas do estudo
nao tem preferéncias por nenhuma cor, e nenhuma delas tem aversao por
alguma cor de alimento. Ja em relacao as texturas, 50% das criancas do estudo
apresentaram aversao a uma ou mais texturas e 70% tinham preferéncias por
alguma textura. Relativamente a temperatura dos alimentos, 50% das criancas
tem preferéncia por alimentos quentes ou mornos, e 50% apresenta aversao a
alimentos servidos em temperatura gelada ou fria, como demonstrado na tabela

20 e figura 7.

Tabela 20: Avaliacao dos comportamentos de preferéncias e aversdes alimentares das criancas
Portuguesas com SW. (n=4); [n (%)]

Variavel n %

Ansia de vomito com determinadas texturas de alimentos ou talheres quando levados a boca

Sempre 0 0
Frequentemente 1 25,0
Ocasionalmente 1 25,0
Raramente 2 50,0
Nunca 0 0
Enjoo com determinados cheiros de alimentos

Sempre 0 0
Frequentemente 0 0
Ocasionalmente 0 0
Raramente 3 75,0
Nunca 1 25,0
Preferéncia por alimentos de determinadas cores

Sem preferéncias por cores 3 75,0
Verde 0 0
Brancos e amarelos 1 25,0
Marrons 0 0
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Outras cores 0 0
Mais de uma cor 0 0
Aversdo por alimentos de determinadas cores

Sem aversdo por cores 4 100
Verde 0 0
Brancos e amarelos 0 0
Marrons 0 0
Outras cores 0 0
Mais de uma cor 0 0
Preferéncia por alimentos de determinadas texturas

Sem preferéncias 1 25,0
Pastosa 0 0
Crocante e seca 2 50,0
Liquida 0 0
Mais de uma textura 1 25,0
Aversao por alimentos de determinadas texturas

Sem aversdo 2 50,0
Pastosa 1 25,0
Crocante e seca 1 25,0
Liquida 0 0
Mais de uma textura 0 0
Preferéncia por alimentos de determinadas temperaturas

Sem preferéncias 1 25,0
Quente ou morna 2 50,0
Temperatura ambiente 1 25,0
Fria ou gelada 0 0
Mais de uma temperatura 0 0
Aversao por alimentos de determinadas temperaturas

Sem aversgo 2 50,0
Quente ou morna 0 0
Temperatura ambiente 0 0
Fria ou gelada 2 50,0
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Avaliacao dos Comportamentos Alimentares das Criancas -

Portugal
100 100
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0

Enjoo com Enjoo com Preferéncia  Aversdo por Preferéncia  Aversdo por  Preferéncia Aversdo por

alimentos e cheiro de por cores de cores de por texturas  texturas de por temperatura

talheres alimentos alimentos alimentos  dealimentos  alimentos  temperatura dos alimentos
dos alimentos

HSim m Nado

Figura 7 - Caracteristicas do Comportamento Alimentar das Criangas com SW - Portugal (n=4)

4.6.2. Comportamentos Alimentares
Na tabela 21 apresentam-se os resultados relativamente a avaliacao do
comportamento alimentar das criancas Portuguesas com SW, pelos

questionarios utilizados.



49

Tabela 21 - Avaliacdo do comportamento alimentar das criancas portuguesas com SW pelos
questionarios CEBQ e BAMBI. (n= 4); [média (DP)]

Questionario Variaveis Média DP
Prazer em comer 2,81 0,24

Resposta a comida 2,20 0,28

Resposta a saciedade 2,20 0,33

CEBOQ Ingestéo lenta 2,44 0,24
Seletividade 2,67 0,65

Sobre ingestdo emocional 2,63 0,14

Sub ingestdo emocional 2,25 0,20

Desejo de beber 2,25 0,74

Recusa alimentar 9,25 2,50

BAMBI Caracteristica do Autismo 9,75 2,99
Variedade Limitada 23,00 3,74

CEBQ - Questionario de comportamento Alimentar da Crianca; BAMBI - Breve Registro de Comportamento
Alimentar- Perturbacao do Espectro do Autismo

4.7 Caracterizacdo das Praticas Parentais na Alimentacdo de criangas
Portuguesas com Sindrome de Williams

A caracterizacao das praticas parentais na alimentacao na populacao
portuguesa do estudo foram avaliadas através do questionario CFQ. Por ser uma
amostra muito reduzida, foi somente realizada a descricido das praticas

parentais nessa amostra. (Tabela 20)

Tabela 22- Avaliar as Praticas Parentais na Alimentacao das criancas portuguesas com SW pelo

questionario CFQ. (n=4); [média (DP)]

Questionario Variaveis Média DP
Preocupacédo com o peso 3,33 1,36
Restricdo 3,56 0,24

CFQ x
Presséo para comer 3,13 1,45
Monitorizagéo 4,42 0,69

CFQ- Questionario Alimentar da Crianca
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5. Discussao

A Sindrome de Williams € uma condicao genética rara, e ainda pouco
estudada. Sendo uma sindrome com descoberta relativamente recente, desde que
foi descrita, muitos estudos foram realizados no sentido de entender a
complexidade, as mudancas no fenoétipo, a sua base genética e os beneficios das
intervencoes, mas ainda existem muitas questdes por esclarecer. Na area do
comportamento alimentar e praticas parentais na alimentacao, sao desconhecidos
estudos com criancas com SW. De forma geral, os dados da presente dissertacao
sugerem que praticas parentais de restricao alimentar associaram-se a maior
responsividade a comida e a menor seletividade alimentar das criancas com SW
de nacionalidade brasileira. Maior pressao para comer também se correlacionou
com a presenca de niveis superiores de ingestao lenta e desejo de bebida das
criancas. Apenas foram realizadas analises descritivas da amostra portuguesa de
criancas com SW devido ao reduzido tamanho amostral da mesma (n = 4).

Paralelamente, no presente estudo, foram encontradas diversas
correlacoes entre alteracoes do comportamento alimentar comuns nas
perturbacdes do espectro do autismo, como a recusa alimentar, a ingestao de
variedade limitada de alimentos e os comportamentos problematicos nas
refeicoes, a menor resposta a comida e ao prazer de comer, a maior ingestao
lenta, e seletividade alimentar, podendo indicar a presenca de comportamentos
alimentares problematicos nessa populacao %73,

Comportamentos alimentares alterados/problematicos incluem comer muito
rapido, o consumo insuficiente de alimentos, a resisténcia para mastigar e mais
frequentemente a seletividade alimentar ou “picky eating”3¢. Alguns desses
comportamentos correlacionaram-se com as atitudes parentais e com o peso de
nascimento das criancas. Na Sindrome de Williams as criancas tém uma menor
taxa de crescimento pré-natal e pos-natal, de aproximadamente 75% do normal,
e comummente nascem pequenas para o padrao familiar >'' . No presente estudo,
podemos observar que a média do peso de nascimento da amostra brasileira foi
de 2,5700 Kg + 0,53, e 42,5% dessas criancas nasceram com o baixo peso para a
idade gestacional (<2,500 kg) e 57,5% com peso adequado (>2,500Kg). O peso ao
nascer das criancas correlacionou-se significativamente com diversos

comportamentos alimentares. As criancas que nasceram com baixo peso
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apresentaram uma resposta a saciedade superior, € menos prazer em comer e
pode estar relacionado ao fato encontrado em estudos prévios, que demonstraram
maior risco de evitamento e problemas alimentares em criancas “tipicas” que
nasceram com baixo peso 4. Ja as criancas que nasceram com peso adequado
exibiram maior resposta a comida, prazer em comer e sobre ingestao emocional,
e parecem demonstrar uma tendéncia a excessos na alimentacao (Tabela 6). Nas
criancas com peso de nascimento >2,500 Kg foi observada também uma maior
pratica parental de restricao da alimentacao, o que pode ser uma resposta dos
pais a esses comportamentos alimentares.

Quando a crianca tem menor interesse pelos alimentos, os pais tendem a ser
mais vigilantes, a usar mais recompensas e oferecer refeicoes especiais. Por outro
lado, quando a crianca tem maior interesse em comer, esses comportamentos sao
reduzidos nos pais®>. O estilo dos pais na alimentacdo, a resposta ao
temperamento da crianca e a percecao do crescimento, peso e apetite da crianca
sao mediadores e moduladores relevantes do comportamento alimentar infantil’>.
Além disso, o peso dos pais, que reflete a propria relacao pessoal com a comida e
alimentacao, também influencia o comportamento alimentar dos filhos, e no
presente estudo foi observado que o peso dos pais correlacionou-se negativamente
com a ingestao alimentar lenta das criancas, ou seja, que o maior peso dos pais,
associou-se ao comportamento de ingestao rapida de alimentos, possivelmente
pelo proprio habito familiar (Tabela 12).

A ingestao lenta, por sua vez, esta relacionada a menos prazer em comer e
resposta a comida, assim como a maior resposta a saciedade, e esse
comportamento correlacionou-se com a pratica parental de pressao para comer,
corroborando com a literatura. A pratica de pressao para comer também se
relacionou ao comportamento de maior desejo de bebidas por parte das criancas,
o que pode levar a hipdtese de que a crianca que come mais lentamente, ou que
prefere liquidos na alimentacao desencadeia uma maior pressao parental na
alimentacdao. A pressao para comer por parte dos pais, também pode ter
consequéncias para o comportamento alimentar infantil, como a inabilidade de
autorregulacao, promovendo uma alimentacao na auséncia de fome e

influenciando a menor ingestao alimentar 4°
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A preocupacao dos pais com o peso das criancas foi observada, porém, foi
significativamente maior nas criancas do sexo masculino (Tabela 14). Uma possivel
explicacao para este resultado nas criancas do sexo masculino poderia estar
relacionada ao fato de individuos com SW do sexo masculino tenderem a
apresentar doenca cardiaca mais severa 3, e consequentemente necessidade de
uma maior monitorizacao relativamente ao peso por parte dos pais. Por outro
lado, estudos demonstram que criancas do sexo masculino com um menor peso ao
nascer, tendem a apresentar uma ingestao caldrica superior, especialmente de
gorduras, o que também pode reforcar esta preocupacao dos pais com o peso 7> .

As comorbidades e quadros clinicos diversos, acometendo muitos o6rgaos e
sistemas, além das caracteristicas comportamentais complexas que sofrem
mudancas e adaptacoes ao longo das fases da vida podem dificultar ainda mais a
compreensao da Sindrome de Williams. No estudo, a idade parece influenciar
alguns comportamentos alimentares. Criancas mais velhas, de 10 a 12 anos
apresentaram uma maior resposta a comida que as criancas mais novas, tal parece
reforcar a tendéncia demonstrada na literatura de maior prevaléncia de obesidade
na adolescéncia e vida adulta. As criancas na faixa etaria de 3 a 9 anos,
apresentaram maior resposta a saciedade do que as criancas na faixa dos 10 a 12
anos (p=0,006), o que pode estar relacionado a maiores dificuldades sensoriais,
relatadas frequentemente nas criancas mais novas.

A alimentacao é uma experiéncia sensorial complexa que envolve todos os
orgaos do corpo, com a relacao dos alimentos e as suas caracteristicas
organoléticas, as experiéncias e os sentidos individuais. Paralelamente, é
necessario um planeamento motor para manutencao do controlo postural,
manipulacao de utensilios e o ato de comer 34 .

As preferéncias sensoriais da alimentacao das criancas com Sindrome de
Williams Brasileiras foram caracterizadas no estudo em relacao as cores, texturas
e temperaturas dos alimentos preferidos e aversivos. Foi encontrado que mais de
50 % das criancas relata enjoo com alguma textura ou cheiro de alimentos, ja em
relacao as texturas, 75% das criancas do estudo apresentaram aversao a uma ou
mais texturas e 70% tinham preferéncias por alguma textura, como demonstrado
na tabela 7. Isso pode remeter para a presenca de disfuncoes sensoriais tateis e

olfativas nessas criancas, que apesar de nao estar bem estabelecido na Sindrome
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de Williams, ja esta descrito relativamente a perturbacao do espectro do autismo
34,37,41_

As caracteristicas do “autismo” na alimentacao das criancas com SW foram
avaliadas através do questionario BAMBI, e essas caracteristicas foram mais
prevalentes nas criancas que nasceram prematuras. As caracteristicas que
incluem, comportamentos rigidos, disruptivos, e agressividade durante as
refeicoes, demonstraram uma relacdo com maior resposta a saciedade,
seletividade alimentar e uma ingestao mais lenta, demonstrando que essas
caracteristicas, que sao comumente encontradas em criancas com perturbacao do
espectro do autismo, também estao presentes na Sindrome de Williams, e se
relacionam com as dificuldades alimentares 3>37:41,74 |

No presente estudo, nas criancas com maior seletividade alimentar
apresentaram menor prazer em comer € menor resposta a comida e uma maior
resposta a saciedade, demonstrando um certo desinteresse pela alimentacao. A
recusa alimentar nas criancas brasileiras com SW correlacionou-se com maior
resposta a saciedade, ingestao mais lenta e a seletividade, e com menos prazer
em comer e resposta a comida. A recusa alimentar pode estar relacionada a
textura, a cor, a aparéncia, ao cheiro e temperaturas . Estudos prévios
demonstraram que criancas com mais problemas com texturas demonstraram
menos desejo por bebidas, menos saciedade, mais recusa alimentar e menor
variedade de alimentos#.. No presente estudo, foi observado apenas a presenca
de preferéncias e aversao a texturas e a cheiros. O consumo de menor variedade
de alimentos pelas criancas, também se correlacionou positivamente a
seletividade, a uma maior resposta a saciedade, e a recusa alimentar o que era
esperado, ja que a seletividade alimentar é descrita como a recusa alimentar com
variedade dos alimentos limitada, e normalmente essas se manifestam
simultaneamente?’-62

As criancas com menor resposta a comida demonstraram uma maior resposta
a saciedade, uma ingestao alimentar mais lenta e a seletividade, demonstrando
um comportamento alimentar alterado, com menor prazer em comer. Alguns
desses comportamentos foram associados ao baixo peso ao nascer nas criancas do

Sindrome de Williams do estudo.
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Relativamente ao peso das criancas brasileiras, apesar de quase a metade
delas terem nascido com baixo peso, apenas 13,5 % das criancas se encontram
com baixo peso atualmente. Os outros 86,5% encontram-se eutroficos, ou com
sobrepeso e obesidade. (Tabela 5) Nao observamos diferencas significativas do
estado nutricional entre os sexos e a avaliacao foi realizada na curva de IMC
especifica para a Sindrome de Williams.

Uma comparacao foi realizada entre a classificacao do estado nutricional

realizado com a curva de IMC especifica para a SW e a classificacao do percentil

nacurva da OMS calculado pelo WHO AnthroPlus®, encontrando uma relacio
moderada entre elas, como demonstrado na tabela 6. Pankau et al. usa o IMC
para descrever a composicao corporal de criancas e adultos na SW 76 .Estes autores
concluiram que o indice de massa corporal do nascimento de criancas com SW é
menor do que o de criancas saudaveis, e que o IMC dos adultos é similar entre os
grupos com e sem a sindrome 777 . A principal vantagem relatada na utilizacao do
IMC para a avaliacao nutricional da SW, é o facto da baixa correlacao com a altura
corporal, o que é relevante tendo em vista que a baixa estatura é relatada na
Sindrome de Williams e assim a obesidade e o baixo peso podem ser facilmente
identificados sem depender especificamente da altura 76

Relativamente as criancas portuguesas com SW, devido ao reduzido niUmero da
amostra, foram somente descritas. No estudo, 75% dessas criancas nasceram a
termo e com peso adequado (>2,500Kg) e todas elas estavam com o estado
nutricional atual eutrofico quando avaliadas nas curvas proprias da SW.

Em relacao as preferéncias alimentares, podemos observar que metade das
criancas portuguesas apresentava algum enjoo e aversao a texturas de alimentos
e 70% tinham preferéncias por alguma textura, o que parece replicar o resultado
encontrado no grupo de criancas brasileiras do estudo. Em relacao ao cheiro,
somente 25% apresentavam enjoo com cheiros dos alimentos. Em relacao a cor
dos alimentos, a maior parte das criancas portuguesas do estudo nao apresentava
preferéncias e nenhuma delas relatou aversao por alguma cor de alimento. A
preferéncia por temperatura dos alimentos foi observada em metade das criancas,
e a metade delas apresentava alguma aversao a temperatura dos alimentos, como

demonstrado na tabela 20. Apesar do pequeno nimero de criancas portuguesas do
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estudo, podemos observar que questdes sensoriais relacionadas com a textura,
temperaturas e cheiros, podem estar presente nessas criancgas.

A alimentacao infantil € modulada por diversos fatores, genéticos e
ambientais, envolvendo ainda, a interacao com os pais e cuidadores, que podem
influenciar o comportamento e os habitos alimentares das criancas 7> - Através
desse estudo foi possivel compreender de forma mais abrangente, ainda que
preliminar, os comportamentos alimentares das criancas com Sindrome de

Williams e a relacao com as praticas parentais em relacao a alimentacao.

Limitacoes e pontos fortes do estudo

O presente estudo apresenta algumas limitacoes que devem ser consideradas
na interpretacao dos resultados. Inicialmente, este € um estudo transversal, o que
impede as conclusdes de causa-efeito, nao sendo assegurada a representatividade
da populacao brasileira/portuguesa. Além disso, a auséncia de um questionario
especifico para avaliar o comportamento alimentar na Sindrome de Williams, e a
utilizacdo do questionario CEBQ, desenvolvido para criancas de
neurodesenvolvimento tipico, podem dificultar a caracterizacao do
comportamento alimentar desta populacao, e por essa razao foi incluido o
questionario BAMBI.

Este estudo incluiu apenas questionarios de autorrelato, e a influéncia da
desejabilidade social nas respostas dos pais aos questionarios pode ser um fator a
considerar. O tamanho reduzido da amostra portuguesa (n =4) também constitui
uma limitacao deste estudo uma vez que nao foi possivel realizar analises
estatisticas mais robustas de indole inferencial.

Considerando a escassez de estudos prévios que investiguem o
comportamento alimentar e praticas dos pais na alimentacao, a realizacao deste
estudo constitui um primeiro avanco na caracterizacao desta populacao
especifica, podendo contribuir de forma significativa para informar a pratica
clinica de nutricionistas e profissionais de salde que trabalhem com esta
populacao, permitindo a orientacao de praticas parentais na alimentacao. Além
disso, como outros pontos fortes, destacamos o uso de questionarios validados

para a populacao brasileira e portuguesa.
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Futuros estudos sao importantes para verificar a replicacao dos resultados
encontrados, ampliar o conhecimento em outras faixas etarias, assim como
desenvolver ferramentas para a avaliacdo especifica dessa populacdo. E
necessario também, o desenvolvimento de estudos longitudinais para explorar
possiveis fatores preditores/de risco de psicopatologia do comportamento

alimentar na Sindrome de Williams.

6.Conclusdes

Os resultados demonstram que alguns comportamentos alimentares nas
criancas brasileiras com Sindrome de Williams de 3 a 12 anos podem estar
associados a prematuridade, peso de nascimento, faixa etaria da crianca, peso
dos pais. Ja as praticas parentais na alimentacao, também podem ser
influenciadas pelo sexo da crianca, o peso de nascimento, e o proprio
comportamento alimentar das criancas. Foram ainda observadas caracteristicas
sensoriais e de comportamento alimentar similares as relatadas na perturbacao
do espetro do autismo, reforcando a similaridade entre a Sindrome de Williams e
a PEA.

Este estudo visa contribuir para o conhecimento e caracterizacao dos
comportamentos alimentares nas criancas com SW e as praticas dos pais na
alimentacao dessas criancas. Dessa forma, espera-se que o presente estudo
possibilite um maior conhecimento sobre a Sindrome de Williams, e a sua
associacao com problemas de comportamento alimentar. Corroborando a
necessidade de aconselhamento e intervencao apropriada, e a importancia do
acompanhamento nutricional e comportamental das criancas com SW e familiares.
Os dados do presente trabalho poderao alertar profissionais de saude, em
particular os nutricionistas para a necessidade de implementar uma intervencao
mais assertiva para assegurar o crescimento adequado nestas criancas, otimizando
o desenvolvimento das criancas com SW. Adicionalmente, sdao necessarios mais
estudos, especialmente caso-controlo e longitudinais, para validar as conclusées

obtidas e possibilitar as avaliacdes de relacao causa-efeito.
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