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ESCLEROSE TUBEROSA: BUSCANDO A MELHORIA DE VIDA PARA O
INDIVIDUO E SUA FAMILIA

RESUMO:

O objetivo do presente artigo € discutir a esclerose tuberosa ou Sindrome de
Bourneville, para que se aumente o conhecimento sobre essa sindrome, como se da o
seu processo de aprendizagem, com a finalidade de uma possivel intervencédo
psicopedagdgica e consequentemente uma melhoria de vida para a pessoa que tem a
sindrome e sua familia. Utilizou-se como metodologia uma revisdo de base de dados
sobre a doenca, analise da importancia dos contextos social, familiar e escolar para que
ocorra 0 processo de aprendizagem e uma melhoria de vida da pessoa com esclerose
tuberosa. A partir do presente estudo, notou-se a importancia de ampliar 0s
conhecimentos sobre a sindrome, a fim de tratar a pessoa da maneira mais adequada,
sempre visando sua melhora e qualidade de vida.

Palavras-chave: Esclerose Tuberosa. Sindrome de Bourneville. Processo de
Aprendizagem. Melhoria de vida.



1 INTRODUCAO

A esclerose tuberosa, também conhecida como Sindrome de Bourneville, € uma
sindrome pouco conhecida, mas que precisa de profissionais das mais diversas areas,
pois afeta diversos 6rgdos ao longo da vida do individuo que tem a doenga. A
psicopedagogia como area interdisciplinar, um dos seus principais objetivos é
compreender como se da o processo de aprendizagem dos individuos. Mas para que esse
processo de aprendizagem ocorra, € necessario 0 psicopedagogo saber com o que esta
lidando, se ha, por exemplo, algum tipo de patologia, hd uma necessidade de conhecer
mais sobre a mesma, para que assim se entenda como se da o processo de aprendizagem
naquela realidade, e consequentemente haja uma intervencdo adequada, visando sempre

a melhora de vida desse individuo.
Segundo a definicdo de Lefévre e Diament (1980, p. 215) trata-se de:

[...] uma doenga manifestada por retardo mental, epilepsia e
lesGes da pele, com causa basica desconhecida, apresentando
predominio duas ou trés vezes maior no sexo masculino que
no feminino.

Sendo assim, 0 presente artigo caracteriza-se como de natureza qualitativa,
refere-se a uma revisdo integrativa de literatura. Tem como finalidade, apresentar
aspectos da esclerose tuberosa ou sindrome de Bourneville, da realidade e dificuldades
encontradas pela pessoa com a sindrome e seus familiares, a fim de ajudar esse
individuo no seu processo de aprendizagem, na sua autonomia, na construcdo do seu
conhecimento, na sua interacdo com o meio social, escolar e familiar. Por outro lado
este estudo objetivou também, refletir com os profissionais interessados no tema para

melhorar a qualidade do atendimento.



2 FUNDAMENTACAO TEORICA
2.1 Conceito

A Esclerose Tuberosa, conhecida também como Sindrome de Bourneville
Pringle, € uma doenca de heranga autossémica dominante e sistémica, que pode
manifestar-se por crises convulsivas, no sistema nervoso central, rins, pele, olhos,
pulmdes e/ou coracdo. Manifesta-se também através de angiofibromas faciais que sao
tumores avermelhados muito semelhantes ao acne, fibromas ungueais que tratam-se de
tumores embaixo das unhas e maculas hipopigmentadas que sdo manchas brancas na
pele. E uma doenca cronica que afeta os individuos de maneira que varia de caso para

Caso.

O Complexo Esclerose Tuberosa, também conhecida como sindrome de
Bourneville-Pringle ou epildia, segundo a definicdo de Lefévre e Diament trata-se de
“[...] uma doenca manifestada por retardo mental, epilepsia e lesdes da pele, com causa
basica desconhecida, apresentando predominio duas ou trés vezes maior no Sexo
masculino que no feminino”. (LEFEVRE; DIAMENT, 1980, p.215).

Constatou-se que a Esclerose Tuberosa geralmente provoca perda cognitiva
gradual, sendo que 15% dos pacientes com retardo mental se desenvolveram muito bem
nos primeiros anos de vida, s6 aparecendo 0s primeiros sinais de deterioracdo

intelectual entre oito e quatorze anos de idade.

E observado em pacientes diagnosticados que em 60% apresentam retardo
mental e algum tipo de distdrbio do comportamento, e em somente 15% dos casos
aparecem tumores cerebrais. A sindrome apresenta variagdes de caso para caso, mas
segundo Schwartzman (2009), 40% a 50% dos casos de pacientes com Esclerose
Tuberosa tém inteligéncia normal, 25% apresentam prejuizos que tendem a variar de
leve a severo, 25% apresentam quadro de autismo, 25% apresentam sinais observados
no transtorno do espectro autismo. Observa-se ainda que transtorno de déficit de
atencdo e hiperatividade é comum em criancas, enquanto nos adultos é comum

apresentar quadros de ansiedade, depressao e parandia.

Schawartzman (2009) observou também que podem apresentar: Nos olhos:
alteracdes retinianas, astrocitomas da retina; Na boca: alteracfes do esmalte, fibromas

gengivais; No coragédo: arritmias, rabdomioma; No genito urinario: cistos renais; No



esqueleto: areas cisticas da rarefacdo 0ssea; Na pele, unhas e cabelos: angiofibromas
faciais (adenomas sebaceos), manchas claras e com formato de folhas, areas com
aparéncia de couro, nddulos sub-cutaneos, manchas cor de café com leite, fibromas sub
ungueais; No sistema nervoso: espamos infantis, outras crises convulsivas, deficiéncia
intelectual, calcificacbes intra cranianas, nodulos sub ependimarios; Alteracbes
enddcrinas: puberdade precoce, hipotireoidismo; Neoplasias: Rabdomioma do
miocardio, maltiplos angiomiolipomas renais bilatérias, ependimoma, carcinoma renal

e/ou astrocitoma de células gigantes.
2.2 Caracteristicas:
Segundo a Associagdo de Esclerose Tuberosa em Portugal- AETN (2014):

A Esclerose Tuberosa resulta na aparicdo de tumores, esses tumores nao séo
cancerigenos, mas podem causar graves problemas. Muitas pessoas que tem a Sindrome
apresentam sinais da doenca no cérebro. Os sintomas mais frequéntes a nivel cerebral
séo a epilepsia e/ou convulsdes. Aproximadamente de 75% a 90% das pessoas que tem
Esclerose Tuberosa vao sofrer de epilepsia durante toda vida, essa epilepsia pode
comecar em qualquer idade, mas € comum bebés com Esclerose Tuberosa terem
episdédios convulsivos no primeiro ano de vida. A Esclerose Tuberosa pode causar
varios tipos de lesbes cerebrais como: Tuberosidades corticais, NOdulos
Subependimarios (SENs) e/ou Astrocitomas de Células Gigantes subependimarios
(SEGASs). Enquanto umas pessoas apresentam todas as lesdes, outras ndo apresentam

envolvimento cerebral.
Tuberosidades Corticais:

As tuberosidades corticais se encontram na parte superior do cérebro, e
apresentam-se como uma massa anormal de tecido. Essas tuberosidades corticais se
formam em éreas de malformacédo do cérebro, que possuem células andbmalas, e podem
ser vistas através de uma Ressonancia Magnética (RM) do cérebro. Acredita-se que
essas tuberosidades desenvolvem-se com a formagéao do cérebro, sendo assim o nimero
de tuberosidades se mantém o mesmo, ao longo da vida da pessoa com Esclerose
Tuberosa. As tuberosidades podem passar por um processo de degeneracdo cistica ou
podem calcificar. Essas calcificagbes podem ser descobertas a partir de

aproximadamente 20 semanas de gestacdo atraves da Ressonancia Magnética.



Nodulos Subependimarios (SENSs)

Cerca de 80% dos individuos com Esclerose Tuberosa apresentam os nodulos
subependimarios, que sdo lesdes nodulares geralmente com menos de 1 ¢cm, e acredita-
se que ndo causam sintomas. Esses nddulos subependimarios se desenvolvem com o
cérebro, porém podem endurecer ou calcificar e podem facilmente ser encontrados

através da realizacdo de uma tomografia axial computadorizada (TAC).

Pensa-se que alguns dos Nodulos subependimarios podem se desenvolver para
formar Astrocitomas de Células Gigantes subependimarios, apesar do mecanismo ainda

ser desconhecido.
Astrocitomas de células gigantes subependimarios (SEGAS)

Também conhecidos como tumores de células gigantes subependimaérios
(SGCTs), os astrocitomas de células gigantes subependimarios, se desenvolvem em
aproximadamente 15% dos individuos com Esclerose Tuberosa. Manifestam-se nos

primeiros 20 anos de vida e se localizam nos ventriculos cerebrais.

Como ja foi dito antes, esses tumores, ndo sdo cancerigenos, mas se esse
astrocitoma de células gigantes ficar grande suficiente pode acabar bloqueando o fluxo
de fluidos dentro dos ventriculos cerebrais e esse tumor deverd ser removido e/ou 0s
ventriculos desviados para amenizar a acumulacdo de fluidos e a pressdo. Essa
acumulacdo de fluidos pode gerar sintomas como, nauseas, vomitos, cefaléias, assim

como altera¢cdes no comportamento, no apetite e no humor.

Esses sintomas podem ou ndo determinar o crescimento de tumores, porém nao
significa que pode haver um problema necessariamente. Uma tomografia axial
computadorizada pode mostrar o crescimento de um tumor mesmo antes de desenvolver
os sintomas. Devem-se realizar exames de imagiologia na altura do diagndéstico, para
adquirir uma imagem inicial como base, e depois a cada 1 a 3 anos, dependendo do

caso, 0 medico que vera qual a necessidade do paciente.
Coracdo

No coracdo os rabdomiomas, que sdo tumores cardiacos ndo cancerigenos
atingem cerca de 50% dos bebés que nascem com Esclerose Tuberosa. Pode-se detectar

esses tumores durante a gravidez, sdo percebidos em ecografias pré natais, podendo ndo



aparecer até a segunda metade da gravidez. Aparecem de forma mdaltipla ou Unica e

muitas vezes esse é o primeiro sinal clinico de que o bebé tem Esclerose Tuberosa.

Se esses tumores forem grandes ou forem muitos, pode acabar bloqueado a
circulagdo do sangue, e também causar arritmias perigosas, levando a morte. Porém, se
ndo causam problemas no nascimento, g ue é quando esses tumores sdo maiores, com 0
passar dos anos eles tipicamente regridem, ou diminuem na infancia, ndo afetando o

individuo durante o resto de sua vida.

Podem aparecer de novo, ou permanecer estaveis ou até mesmo crescer, porém
isso ocorre com menos frequéncia. Sendo assim, certos individuos poderdo apresentar
problemas de longo prazo, necessitando de monitorizagdo do ritmo cardiaco no decorrer

da vida.
Nos olhos

Nos olhos os tumores ndo sdo tdo comuns, mas podem causar problemas se

crescerem e bloguearem demasiado a retina.

Aproximadamente 50% dos individuos com Esclerose Tuberosa apresentam
tumores oculares benignos. Eles ndo se modificam ao longo do tempo e normalmente

n&o precisam de tratamento.

Tratam-se de lesdes simples ou maltiplas, podem aparecer na retina periférica,
embora seja mais frequente localizar-se préximo a margem do disco da retina. As vezes
tem a forma de amora e denominam-se hamartomas nodulares, outras vezes tem sua
superficie lisa e sdo chamados de hamartomas ndo nodulares. Ja outras vezes localizam-

se entre os dois extremos e sdo chamados de hamartomas transitorios.

Em muitas pessoas com a Esclerose Tuberosa existem de forma igual manchas
acrOmicas na retina, que tratam-se de lesbes na retina parecidos a manchas

esbranquigadas cutaneas.

A perda da capacidade de perceber a forma e o contorno dos objetos (acuidade
visual) pode estar relacionada com hamartomas da retina, em virtude do envolvimento
da retina ou nervo Optico. Podera ser também devido a tumores cerebrais intracranianos
que afetam uma parte do cerebro que processa as informagdes visuais ou que criam um

crescimento de press@o no cérebro, que origina as lesdes secundarias do nervo éptico. A



reducdo da acuidade pode estar igualmente associada a astrocitomas de células gigantes

subependimarios agregado com o0 nervo optico.
Nos rins

Aproximadamente 80% das pessoas com Esclerose Tuberosa irdo ter
angiolipomas (AMLS) ou quistos no decorrer da vida. Os angiomiolipomas séo tumores
benignos que sdo formados por tecido gordo, células musculares e células vasculares.
Comecam a aumentar de tamanho na infancia, porém podem néo causar problemas até o
comeco da idade adulta. Apesar de muitas pessoas com Esclerose Tuberosa
desenvolverem angiomiolipomas e ndo apresentarem problemas maiores, podem haver
casos que eles exercam efeitos no funcionamento normal do rim. Em seguida a
identificacdo desses angiolipomas, eles devem ser monitorizados sempre. Antigamente,
se esperava que o paciente apresentasse falha renal, hoje em dia, os médicos sdo mais
agressivos e removem o0s tumores antes que fiqguem muito grandes e acabem

comprometendo o tecido saudavel dos rins.

Algumas vezes os angiolipomas podem crescer tanto que provocam dores ou
insuficiéncia renal, podendo também acontecer casos de hemorragia, provocando dor e
fraqueza. Em angiolipomas inferiores a 4 cm as hemorragias sdo raras, porém o risco
aumenta com o crescimento do angiolipoma. Se a hemorragia ndo cessar naturalmente,
pode ocorrer uma grave perda de sangue, com uma descida fatal da pressao arterial, e
com uma anemia profunda, obrigando assim cuidados médicos urgentes. Por esse
motivo é de extrema importancia de uma regular monitorizacdo através de um

nefrologista.

Pessoas com Esclerose Tuberosa podem possuir também quistos simples em um
ou nos dois rins. Em geral nio causam problemas. E muito raro uma pessoa com
Esclerose Tuberosa desenvolver doenca poliquistica renal (PKD), que pode provocar
insuficiencia hepatica e pressdo arterial elevada, acredita-se que isso ocorre em apenas
2% dos casos. O gene da doenca poliquistica renal localiza-se ao lado do gene TSC2.
Sendo assim, a doenca poliquistica renal pode ser vista durante toda infancia ou até

mesmo antes do nascimento.



Calcula-se que em pessoas que tem Esclerose Tuberosa o carcinoma renal € raro,
sua manifestacdo ocorre em torno de 1-4% dos casos, e quando ocorre, € em uma idade

mais precoce do que na populagcdo em geral.

Oncocitomas sdo tumores benignos que sdo observados raramente em pessoas

com Esclerose Tuberosa.

Na Pele

Ainda que sejam da mesma familia, os sinais cutaneos da Esclerose Tuberosa
altamente variam de pessoa para pessoa. Sinais de Esclerose Tuberosa algumas vezes
revelam-se no nascimento, outros manifestam- se no decorrer da infancia e podem se
manifestar também na idade adulta. Aproximadamente todas as pessoas com a
Sindrome tém ao menos uma das alteragdes cuténeas da Esclerose Tuberosa, e para
muitos sdo os primeiros sinais da doenca. H& pessoas com Esclerose Tuberosa que tem
alteracdes cutaneas que mal se veem, ja outros podem apresentar alteracdes cutaneas

muito evidentes que podem causar dor ou sangram com muita facilidade.

As diversas alteracfes cutaneas da Esclerose Tuberosa ainda segundo a Associacao de

Esclerose Tuberosa em Portugal (2014) séo:
Méculas hipomelanociticas (manchas hipopigmentadas)

Areas de pele que contém menos pigmento que a pele em redor, e deste modo se
apresentam esbranquicadas. Usa-se a luz ultravioleta para identifica-las, uma vez que
podem ser dificeis de visualizar em bebés ou pessoas com pele mais clara.
Quase todas as pessoas com ET as tém; podem estar presentes no nascimento e
geralmente persistem ao longo da vida e podem localizar-se em qualquer local da pele.
Caso estejam localizadas no couro cabeludo, sobrancelhas ou pestanas, podem dar
origem a uma mecha de cabelo branco.

As maculas hipomelanociticas ndo causam qualquer sintoma ou complicacéo.

Angiofibromas faciais
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Aparecem nas bochechas, nariz e queixo (parecendo por vezes acne), estas
pequenas manchas avermelhadas muitas vezes aparecem por volta dos 4 ou 5 anos de
idade e aumentam de tamanho com a idade. Sdo crescimentos andmalos de células
cutaneas normais, que incluem vasos sanguineos (‘angio’) e tecido fibroso (‘fibroma’).
Recomenda-se a dermoabrasdo para remoc¢do dos angiofibromas faciais. Existem
diversos tipos de lasers que podem apresentar bons resultados como os lasers Argon,
lasers de corantes e o laser de CO2 é recomendado para os tipos mais fibrosos.

Placas Cutaneas (Placas de Shagreen)

Geralmente concentram-se nas costas ou na nuca mas podem ser observadas
noutras partes do corpo. Estas placas cutdneas sdo uma area de pele espessada com
aspecto de casca de laranja. Sdo formadas por uma quantidade excessiva de tecido

fibroso. As Placas de Shagreen podem ser tratadas com laser ou cirurgia plastica.

Placas Fibrosas

Geralmente encontram-se na testa, mas podem também ocorrer nas bochechas
ou couro cabeludo. Alguns individuos com Esclerose Tuberosa ja nascem com essas
placas, ja outros desenvolvem-nas gradativamente ao longo dos 10 primeiros anos de
vida. Geralmente, depois disso mantem o mesmo tamanho, porém podem ficar mais

espessas com o tempo.

Lesdes Ungueais

Os fibromas ungueais ou subungueais sdo lesdes macias e firmes com
crescimento & volta ou por debaixo das unhas das mdos e dos pés.
Estas lesbes pode desfigurar a unha afastando-a do leito ungueal, dando origem a
infeccdo e sangramento. Nas unhas dos pés, os fibromas ungueais podem ser dolorosos

com 0 uso de sapatos e podem obrigar a remocao cirdrgica.

Nos pulmdes

Nos pulmdes os sinais da Esclerose Tuberosa apresentam-se particularmente na

mulher, logo apds a puberdade. Os pulmdes podem ser acometidos de duas maneiras:
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com Hiperplasia de Pneumocdcitos Multifocal e Micronodular (MMPH) e

Linfangioleiomiomatose pulmonar (LAM).

A Hiperplasia de Pneumocaocitos Multifocal e Micronodular (MMPH) ocorre
tanto em homens como em mulheres que tem Esclerose Tuberosa e normalmente ndo
afetam a funcdo respiratoria. Trata-se de uma patologia benigna, porém é muitas vezes

confundida com outras metastases pulmonares (disseminacao do cancro).

A linfangioleiomiomatose pulmonar (LAM) trata-se de uma complicacéo
pulmonar progressiva, causada por um crescimento exagerado de células nas vias
aéreas, vasos linfaticos e vasos sanguineos da pessoa que tem Esclerose Tuberosa. A
palavra linfangioleiomiomatos pode ser dividida para que possa ajudar a explicar o que
é essa patologia. Linfa retrata-se aos vasos linfaticos, angio aos vasos sanguineos no
organismo, ja leiomiomatose retrata-se a formacdo de células musculares anormais no
pulmdo. Essas células vdo destruindo os pulmdes e dificultando o acesso de oxigénio
através da membrana das vias aéreas e também para os glébulos. Também pode causar

dores toracicas, dispnéia insidiosa ou pneumotoérax espontaneo.

A linfangioleiomiomatose pulmonar aparece quase que exclusivamente na
mulher e na Esclerose Tuberosa, estudos indicam que pode acontecer em 30-40% dos
casos das mulheres com Esclerose Tuberosa, porém causa problemas respiratorios em
apenas um ndmero pequenos desses casos. Portanto, uma vez que predomina na mulher,

acredita-se que pode estar relacionada com os estrogénios.

E recomendado a todas as mulheres que tem a Esclerose Tuberosa, que por volta
dos 18 anos de idade, seja realizado um exame de Tomografia axial computadorizada,
também conhecido como TAC.

Nos dentes

Nas pessoas com Esclerose Tuberosa podem aparecer manchas no esmalte do
dente e um crescimento das gengivas (fibromas). Sendo assim, o tecido das gengivas e
0s dentes encontram-se alterados e necessitam de um pouco mais de cuidados, para
assim se manterem saudaveis. O esmalte dentario mostra fissuras aleatérias que

aparecem em qualquer superficie e podem ser o lugar onde se iniciam as caries. O
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dentista pode facilmente reconhecer essas fissuras no esmalte. Por isso é de extrema
importancia manter a higiene dentéria e bucal, incluindo o uso regular do fio dental e

também escovar os dentes de maneira regular.

2.3 Etiologia e Prevaléncia

De acordo com Schawartzman a esclerose tuberosa é uma desordem genética, ou
seja, ndo é contagiosa, causada por mutacdes genéticas. Foram identificados dois genes
que podem causar a doenca. O gene da Esclerose Tuberosa TSC1, localizado no
cromossomo 9, também conhecido como gene hamartino , o outro gene TSC2, que esta
localizado no cromossomo 16, e pode ser conhecido como gene tuberino, podendo

também ser transmitida geneticamente.

Estima-se que pelo menos duas criangas por dia nascem com esclerose tuberosa.
Segundo Schwartzman 1 a cada 7000 individuos nascem com a sindrome. Acredita-se
que existam cerca de 1 milhdo de pessoas em todo mundo com Esclerose Tuberosa.
Porém muitos desses casos nao sdo diagnosticados pelo fato da complexidade da doenca

e dos sintomas que podem surgir em alguns individuos de forma muito ligeira.

Se um dos progenitores da crianca tiver a Esclerose Tuberosa, hé a hipo6tese de
que a crianga tenha 50% de chance de nascer com a doenca. Caso isso aconteca, 0S
filhos sdo afetados de forma mais agressiva. Algumas pessoas sofrem dessa doenca de
forma tdo ligeira e assintomatica que s6 descobrem que tém a doenca sé depois que 0

filho for diagnosticado com a Esclerose Tuberosa.

Acredita-se que atualmente apenas um terco dos casos de Esclerose Tuberosa,
sdo de origem hereditaria e os outros dois tercos, acredita-se que sdo resultados de uma
mutacao genética espontanea. Como e porque essa mutacdo genética acontece até hoje

nao se sabe.

Boa parte das pessoas com Esclerose Tuberosa tem um tempo de vida normal,
assim como qualquer pessoa. Poderdo existir complicagdes em diversos 6rgdos, como
por exemplo, rins, cérebro, coracdo, entre outros, que podem levar a algum tipo de
dificuldade grave, ou até a morte se ndo forem tratadas. Para prevenir e reduzir esses
perigos deve-se ter um cuidado maior com as pessoas que tem a Esclerose Tuberosa,

elas devem ser monitoradas durante toda a vida pelo seu médico, para haver uma
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deteccdo de uma possivel complicacdo, e consequentemente um tratamento para

melhora dessa pessoa.
2.4 Prevengéo

Pessoas que tem individuos com Esclerose Tuberosa na familia podem realizar
testes genéticos, mas como a muta¢do pode ocorrer de maneira espontanea, nao ha

assim muitas maneiras de prevencao a serem tomadas.

O que se pode e deve fazer no combate da Esclerose Tuberosa e de outras
doencas, é realizar periodicamente os exames de rotina e consultar de forma frenquénte
0 médico. Sendo assim, o organismo fica bem monitorado e qualquer disfuncdo pode

ser detectada de forma precoce, possuindo assim um melhor progndstico.

3. Diagndstico e Tratamento: Discutindo para entender a esclerose tuberosa e seus
desdobramentos.

O diagnostico para a Esclerose Tuberosa segundo a Associacdo de Esclerose
Tuberosa em Portugal costuma ser um pouco complicado devido muito drgaos estarem
envolvidos, o que pode acarretar a manifestacdo de diversos sintomas. O que dificulta
ainda mais esse diagndstico € a falta de informacg6es sobre a sindrome, em muitos casos

a pessoa com Esclerose Tuberosa, sé descobre que tem a mesma tardiamente.

Alguns exames como tomografia computadorizada do cranio, ultrassonografia,
ressdbnancia magnética, eletroencefalograma, Ecocardiograma, Electrocardiograma, o
exame genético, entre outros. Os exames irdo confirmar o diagndstico médico, e serdo

passados de acordo com os sintomas que o individuo apresentar.

Ainda ndo existe a cura para a Esclerose Tuberosa, porém o tratamento € de
extrema importéncia, e deve ser realizado e seguido de maneira minuciosa. Depois do
diagnostico da-se inicio ao tratamento, esse tratamento ndo costuma gerar efeitos
colaterais e é em certa medida positivo. Caso dé-se inicio ao tratamento e ndo haja uma
melhora do individuo, deve-se procurar 0 médico imediatamente, para que assim, se
reavalie o caso, e busque um novo meio de ajudar a melhorar a qualidade de vida do

individuo.
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Faltam informagdes em relacdo a Esclerose Tuberosa, suas causas e também seu
tratamento, hd muito que se estudar ainda sobre o assunto. Como j& foi dito
anteriormente, ainda ndo existe cura para a doenca, porém a qualidade de vida de quem

tem a mesma pode ter uma melhora e os sintomas podem ser amenizados.

O tratamento combate os sintomas e em geral € acompanhado por
anticonvulsivantes, com intencdo de controlar as crises. Além dos remédios utilizados ,
outras formas de terapia se mostram muito eficientes como tratamento. Basta analisar

junto com um profissional o que mais se adequa para 0 caso.

A terapia ocupacional e a fisioterapia ajudam bastante no tratamento dessas
pessoas. E também muito aconselhavel um acompanhamento psicolégico, pois como ja
foi dito anteriormente, é comum pessoas com a esclerose tuberosa terem ansiedade,

depressao e até parandia. A ajuda de um profissional da area é muito importante.

Dependendo da agressividade dos tumores e do local agredido, muitos
transtornos podem ser evitados, por isso a importancia de buscar ajuda médica e um
tratamento para beneficiar e melhorar a qualidade de vida do individuo com Esclerose
Tuberosa.

4. Escolarizagéo: Desafios e Possibilidades de aprendizagem.

A Esclerose Tuberosa pode causar alteracdes que tornam a vida e tarefas simples
do dia a dia do individuo complicadas de serem executadas. Por isso, a familia deve
entender a importancia do acompanhamento médico, e também do contexto familiar,
social e escolar para que individuos com essa doenca se desenvolvam da melhor

maneira possivel.

Em individuos com a Esclerose Tuberosa ou Sindrome de Bourneville, é
atribuida a dificuldade de aprendizagem, devido as dosagens medicamentosas utilizadas

a fim de controlar as convulsdes presentes nessa sindrome.

Comparando a capacidade cognitiva de um grupo de criangas normais com outras com
epilepsia, Ferreira (2005), verificou que existem deficiéncias em varias &reas do

funcionamento cognitivo nas epiléticas, incluindo reducdo na atencéo, dificuldade de
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memoria e lentiddo mental, observando-se que o segundo grupo (grupo de portadores da

epilepsia), fazia uso de alguma medicacao anti epilética.

O papel familiar é de extrema importancia para a formacao do individuo com
Esclerose Tuberosa, ou qualquer outra necessidade especial, pois a base das relagdes
sociais da crianca esta no seio familiar, e esse ambiente pode proporcionar um ambiente
de desenvolvimento e crescimento, em especial se tratando de criangas com algum tipo
de necessidade especial, as quais precisam de atencdo e cuidados especificos. A familia
tem grande influéncia no desenvolvimento da crianga, por meio das relagdes
estabelecidas através de uma via fundamental: A comunicacdo. Seja ela verbal, ou ndo
verbal. Rey e Martinez (1989), afirmam que a familia retrata provavelmente, a forma de
ela mais complexa e de acdo mais intensa sobre a personalidade humana, dada a grande

carga emocional das relagdes entre seus membros.

A gama de comunicacdo e relacdes desenvolvidas através dos membros
familiares mostra que o crescimento da pessoa nao pode ser isolado do desenvolvimento
da familia (DESSEN, LEWIS, 1998). A familia € um grupo com atividades de relacéo
muito variadas, no qual o seu funcionamento muda em decorréncia de qualquer

alteracdo que venha a acontecer em um dos seus membros ou no grupo em geral.

A independéncia social e intelectual como objetivo da educacdo de alunos com
deficiéncia intelectual lan¢a um desafio duplo a pedagogia e a todos que sdo envolvidos
no processo de aprendizagem desses individuos. Os propdsitos de integracdo escolar
ndo valem somente para aspectos sociais e fisicos, incluindo também o académico. Este
se efetiva pela determinacdo dos limites da independéncia e pela instrumentalizacdo do
conceito de habilidades intelectuais. A criacdo da independéncia compreende por um
lado a deteccdo, eliminacdo ou reducdo de obstaculos que produzem as situacdes de
inadaptacédo escolar e por outro lado, o conhecimento mais detalhado das condigdes de
funcionamento da inteligéncia desses individuos. Precisam-se encontrar solugdes que se
assemelham ao manejo de cadeiras de rodas e rampas nas calgadas que possibilitam os

deficientes fisicos um deslocamento autdnomo possivel no espago fisico.

O aprendizado ¢ uma ferramenta de transformacdo do sujeito, pois possibilita a

evolucgdo cognitiva do ser, favorecendo assim as suas a¢fes enquanto ser humano na
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sociedade. Contudo, ndo se deve esquecer que a educacdo precisa ser prazerosa, em
investigacOes realizadas mostrou que a relacdo afetuosa entre ambas as partes,

proporciona um aprendizado mais rico e saudavel.

As pesquisas sobre a deficiéncia intelectual sempre privilegiaram a idade mental
dos individuos. Nas classes especiais, nas escolas e até mesmo no contexto da
integracdo escolar de individuos com deficiéncia intelectual, as aprendizagens
raramente sdo abordadas de acordo com o que € proprio da idade cronoldgica normal.
Certamente, além da probabilidade de realizar atividades sociais adequadas, é
fundamental garantir aos individuos com deficiéncia, acesso a degraus de independéncia

e a representacao de papeis proprios de sua idade real (BROWN et al. 1979).

A pedagogia de Paulo Freire fala da importancia do se reinventar dentro de sala
de aula. Quando se trabalha de forma inclusiva, e essa incluséo diz respeito a todos os
aprendizes, com um foco maior, naqueles que, tradicionalmente tem sido excluidos das
oportunidades educacionais. Reconhecendo que o aluno ndo é um deposito de
informacdes, no qual o educador o abre e deposita os contetdos que se diz necessario. O
educador e todo corpo discente de uma escola, deve reconhecer que aquelas criancas
que estdo ali séo gente, pessoas que pensam, e que o processo de aprendizagem, dentro
e fora de sala de aula, é mutuo, da mesma forma que um adulto ensina a uma crianga, a
crianca ensina ao adulto. E importante que quem lida com os processos de
aprendizagem, ou seja, todas as pessoas, entenderem que ndo sdo donas absolutas da
aprendizagem, ndo ha um individuo que sabe de tudo, que ndo tenha mais nada a
aprender, pois 0s seres humanos sdo sujeitos que estdo em constante processo de

aprendizagem.

De acordo com Freint (1967) a individualidade do aluno deve ser levada em

consideracdo, na mesma proporcao que a reflexdo devera ser estimulada.

Para Soares (1999,p.17), o letramento traduz também uma condi¢do do sujeito:
E o estado ou condicio que assume aquele que aprende a ler e escrever. Implicita nesse
conceito a ideia de que a escrita trds consequéncias socias, culturais, politicas,
econbmicas, cognitivas, linguisticas, quer que para o grupo social em que seja

introduzido, quer para o individuo que aprenda a usa-la.
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Gomes (2007) enfatiza que as propostas de atendimento especializado
educacional para alunos com alguma deficiéncia intelectual, ou com outras necessidades
especiais, expostos a algum processo de incluséo escolar, precisam ser reinterpretadas e
reestruturadas com urgéncia, de modo que haja a estimulacdo das capacidades e
desenvolvimento de habilidades destes individuos em vez de limitar o seu potencial.
Portanto, segundo o autor, requer também considerar que o aluno com deficiéncia
intelectual, pode vir a ter dificuldades de construgdo de conhecimento com 0s demais
alunos, e de demonstrar sua capacidade cognitiva, principalmente em escolas que
mantém um modelo conservador de ensino e uma gestdo centralizadora e autoritaria.
Essas escolas apenas colocam em evidéncia a deficiéncia, aumentam a inibigéo,
reforgam os sintomas existentes e agravam as dificuldades desse aluno com deficiéncia

intelectual.

Wallon atesta que para se fazer um estudo da crianca é necessario fazer um

estudo do meio no qual ela se desenvolve. Em relacédo a isso Wallon esclarece que:

O meio é um complemento indispensavel ao ser vivo. Ele devera
corresponder a suas necessidades e as suas aptiddes sensorio-
motoras e, depois, psicomotoras... Ndo € menos verdadeiro que
a sociedade coloca 0 homem em presenca de novos meios,
novas necessidades e nOvVOS recursos que aumentam
possibilidades de evolucdo e diferenciagdo individual. A
constituicdo bioldgica da crianca, ao nascer, ndo sera a unica lei
de seu destino posterior. Seus efeitos podem ser amplamente
transformados pelas circunstancias de sua existéncia, da qual
ndo se exclui sua possibilidade de escolha pessoal... Os meios
em que Vvive a crianc¢a e aqueles com que ela sonha constituem a
"forma™ que amolda sua pessoa. Ndo se trata de uma marca
aceita passivamente. (WALLON, 1975, p. 164; 165; 167)

Pelo paragrafo unico na 1° da Lei N° 13.146. (Estatuto da Pessoa com

Deficiéncia). “Esta Lei tem como base a Convengao sobre os Direitos das Pessoas com

Deficiéncia e seu Protocolo Facultativo, ratificados pelo Congresso Nacional por meio
do Decreto Legislativo n® 186, de 9 de julho de 2008, em conformidade com o previsto
no § 3°do art. 5° da Constituicdo da Republica Federativa do Brasil, em vigor para o
Brasil, no plano juridico externo, desde 31 de agosto de 2008, e promulgados pelo
Decreto n° 6.949, de 25 de agosto de 2009, data de inicio de sua vigéncia no plano
interno”. (BRASIL, 2015)


http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/Constituicao/Congresso/DLG/DLG-186-2008.htm
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/Constituicao/Constituicao.htm#art5§3
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/_Ato2007-2010/2009/Decreto/D6949.htm

18

Art. 1° da Lei N° 12.146. “E instituida a Lei Brasileira de Inclusio da Pessoa
com Deficiéncia (Estatuto da Pessoa com Deficiéncia), destinada a assegurar e a
promover, em condi¢Bes de igualdade, o exercicio dos direitos e das liberdades
fundamentais por pessoa com deficiéncia, visando a sua inclusdo social e cidadania”.
(BRASIL, 2015, p. 02)

Art. 2° % Lei N° 12.146. “Considera-se pessoa com deficiéncia aquela que tem
impedimento de longo prazo de natureza fisica, mental, intelectual ou sensorial, o qual,
em interagdo com uma ou mais barreiras, pode obstruir sua participacdo plena e efetiva
na sociedade em igualdade de condi¢des com as demais pessoas”. (BRASIL, 2015, p.

02)

Essas leis visam assegurar e promover os direitos das pessoas com deficiéncia,
porém, a realidade é que ainda ha muito que ser melhorado, ndo basta haver leis que
visam isso ou aquilo, deve-se fazer o cumprimento dessas leis. E um trabalho arduo, que
precisa de inimeros profissionais da area clinica, mas que também precisa da

colaboracéo da sociedade, da escola e dos seus familiares.

3 METODOLOGIA/ ESTRATEGIA METODOLOGICA

O presente artigo caracteriza-se como de natureza qualitativa, refere-se a uma
revisao de literatura. Empregou-se para selecdo de bases de dados Google Académico,
Google, Scielo e Lilacs. Utilizou-se apenas de artigos, e foram encontradas poucas teses
referentes ao assunto e também em varios idiomas, de acordo com as palavras chave, o

que dificultou na pesquisa.

Nas buscas da pesquisa foram utilizadas as seguintes palavras chave: esclerose
tuberosa, psicopedagogia, processo de escolarizacdo, importancia da familia nos
processos de aprendizagem, estatuto da pessoa com deficiéncia, deficiéncia intelectual.

Foram privilegiados os artigos dos ultimos 10 anos em lingua portuguesa.

A pesquisa totalizou 16 artigos e 5 sites que abordavam o tema, dos quais 6
artigos e 2 sites sobre o tema foram selecionados para o presente estudo. A selecdo dos
sites e artigos se deu através dos seguintes critérios: Abordasse como tema principal a

esclerose tuberosa, suas caracteristicas, etiologia, prevaléncia, educagdo especial,
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escolarizacdo de criancas com problemas mentais. Os artigos e sites restantes foram
descartados, pois ndo correspondiam ao principal tema da pesquisa e alguns estavam em

outros idiomas.

Na pesquisa, ndo utilizou-se livros, pois teve uma certa dificuldade de encontrar

autores que falassem a respeito do tema, e seus respectivos livros.
4 RESULTADOS E DISCUSSOES

Diante do presente estudo, foi possivel expandir e refletir sobre a Esclerose
Tuberosa, suas dificuldades e limitacbes, seu processo de construcdo de aprendizagem,
e a importancia da sociedade, da escola e dos familiares nesse processo de construgédo

do conhecimento.

Para que haja uma aprendizagem dos individuos com a Esclerose Tuberosa, é
necessaria a contribuicdo de diversos profissionais, e muitas vezes a maneira de passar
determinado assunto, devera ser diferente da tradicional, cabe aos profissionais
envolvidos arrumarem meios e métodos para que a informacéo passada alcance aquele

individuo e que haja de fato a aprendizagem.

No processo de inclusdo ainda ha muito que ser melhorado, pois ainda encontra-
se escassez frente a realidade escolar atual do Brasil. Precisa-se de profissionais
capacitados e especializados na area da educacdo especial, para assim promover o bem

estar dessas criancas e a sua intera¢cdo com o meio.

5 CONSIDERACOES FINAIS

Com o presente estudo ficou evidenciado a necessidade de realizar mais
pesquisas sobre a esclerose tuberosa e seus processos de construcdo da aprendizagem.
Ainda sdo poucas as pessoas que conhecem o0 tema, e as que conhecem, s6 sabem as

informagdes mais bésicas, quando ndo sabem de forma distorcida.

E preciso que os profissionais que irdo trabalhar com a pessoa com esclerose
tuberosa conhecam a sindrome e se capacitem para lidar com suas limitacdes e

dificuldades. Ainda é grande o nimero de pessoas que enxergam essas pessoas de forma
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errdnea, e consequentemente acabam néo realizando uma inclusdo da melhor maneira

para o individuo. Por isso é gritante a necessidade de capacitacao desses profissionais.

Nas pesquisas estudadas, é visivel a importancia da inclusdo desses individuos
na escola regular, para que assim haja atividades diarias, rotina escolar, socializacéo,
trabalhando assim a vida com o meio social e principalmente sua autonomia.
Atualmente é muito discutida a entrada e permanéncia de pessoas com deficiéncia na
escola regular, e o preparo dos profissionais € de extrema importancia para que haja de
fato uma inclusdo e adaptacdo dessa crianca com deficiéncia objetivando o

prolongamento da sua permanéncia na escola.
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TUBEROUS SCLEROSIS: SEEKING LIFE IMPROVEMENT FOR INDIVIDUAL
AND HIS FAMILY

ABSTRACT:

The purpose of this article is to discuss a tuberous or Bourneville syndrome sclerosis, to
the increase of knowledge on this syndrome, how is the process of learning, with the
aim of a possible psicopedagogica intervention and therefore a better life for the person
who has the syndrome and his family. It was used as methodology a database review of
the disease, analysis of the importance of social, family and school contexts to occur the
process of learning and improvement of life of people with tuberous sclerosis. From this
study, it was noted the importance of increasing knowledge about the syndrome in order
to treat the person the most appropriate manner, always aiming their improvement and

quality of life.

Keywords: Tuberous Sclerosis. Bourneville syndrome. Learning process. Life

improvement.
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