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A holoprosencefalia (HPE) é definida como uma seqiiéncia malformativa
de linha média do prosencéfalo embriondrio, decorrente de falhas na
separagio sagital entre os hemisférios cerebrais, podendo ser classificada
em alobar, semi-lobar ou lobar. Dentro da variabilidade fenotipica
presente nestes pacientes, uma forma clinica intermedidria denominada
de “Holo-like” tem sido estudada, onde individuos portadores
apresentam como caracteristica, o hipotelorismo associado ou nio a
fissuras atipicas de ldbio e/ou palato.Objetivo: Determinar habilidades e
dificuldades nas dreas relacionadas a desenvolvimento motor, cognigio,
linguagem, socializagio e autocuidados em individuos com HPE,
regularmente matriculados no HRAC-USP. Métodos: Foi aplicado o
Inventdrio Portage Operacionalizado proposto por Albuquerque-
Williams e Aiello (2001), que abrange cinco dreas de desenvolvimento:
desenvolvimento motor, cognigio, linguagem, socializagio e
autocuidados, distribuidas por faixa etdria de 0 a 6 anos. Este
procedimento foi realizado com os pais de 10 pacientes com HPE-like,
diagnosticados pelo setor de genética do HRAC-USP, com idades
variando entre 0 e 3 anos, de ambos os géneros. Resultados: Dos 10 pais
entrevistados, 100% consideraram o desempenho de seus filhos
satisfat6rio nos itens apresentados. Conclusio: Na HPE-like ndo estio
presentes malformagdes do sistema nervoso central, o que justifica o
adequado desenvolvimento global das criangas avaliadas; fato que nio
ocorre na HPE cléssica. Desta forma, faz-se necessirio a continuidade do
estudo para que o grupo amostral seja concluido e analisado conforme os
pardmetros previstos pelo inventdrio.
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