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RESUMOD

Apesar de a anemimn faleiforme constituir um problema de Saidde
Piiblica no Brasil, a literatura nacional carece de investigaghes a
reapeito dozs aspectos psicossociais da dosnga. No presente trabalho
invest igou-se a realidade vivida por B® pacientes adultos (31 homens e
49 mulheres) ssguidos regularmente no Ambulatdric de Hemoglobinopatias
do Hean centro da UNICAMP.

Investigou~se também = percepgio que 52 doentes, 5% geneticis—
tas . 7 hematologistas brasileiros tém da doenga, com énfase no as-
pecto do seu diagnactico pré-natal.

Ubservou-se gque a problemdatica maior do paciente adulto porta-
dor da znemia faleiforme que recehe atendimento médico adequado estd
centrada nos aspectos profissionais e econdmicos e qQue & opinifo dos
hematologistas e geneticistas diferse significativamente da dog pacien-
tes quanto ao grau de sofrimento imposte pela doenga.

Para a maioria dos pacientes, o diagndstico pré-natal é perce-
bido como um meio de se iniciar precocemente o tratamento da crianga
afetada, atribuindo-lhe o mesmo valor do diagnadstico neonatal.Frente
ag risco hipotético de gerar uma crian¢a com ’ anenia falciforme Bpe-
nas 21i% dos pacientes optariam pelo abortamento terapéutico.

0 diagnistico pré—-natal foi considerado um recurso tecnico im-
portante na prevenc®o da anemia falciforme por 58X dos hematologistas

e 9% dos geneticistas: 274 dos hematologistas & 19% dos geneticistas



ra

Julgaram esse procedimento gquestionavel: 9% dos hematologistas e 7%
dos geneticistas julgaram-no dispensavel € 43% dos hematologistas e
15% dos geneticistas n%o tinham opinifo formada sobre o assunto. Fsses
dados revelam gue tanto oe geneticistas quanto os hematologistas bra-—
sileiros ainda tém a sua opinifo dividida sobre o assunto e que, €n
ambas as classes profissionais, o diagndstico pré-natal da anemia fal-

ciforme sd € aceito @ priori, sem gquestionamentos, por cerca de 50%

daos individuos entrevistados.



ABSTRACT

Sickle cell anemia iz a public health problem in Brazil. The
current national literature dealing with psychosocial aspects of this
disease needs more research and improvements. This present work raised
some psychosocial aspects in & group of B¢ adults patients (31 males,
49 Temales) regularly followed at the University Hospital of UNICAMP,
Campinas, 8530 Paulo State, Brazil.

It also investigated how nedical doctors (59 geneticists, 59
hematologists) and 32 adults patients percieve the disease and,
mainly, what they think about its prenatal diagnosis.

The lack of professional opportunities and economic Factors
are the main problems encoutered by these sickle ceil anemia patients.,
Morsover, dottors and patients opinions differ quite substantially on
the degree of suffering brought by the disease.

The majority of patients understand prenatal diagnosis as a
mean of early care that could be given to the affected child. Only 24i%
of them accept the therapeutic abortation as an important aid to pre-
vent the disease.

9i%Z of the hematologists and S%9% of the geneticists consider
prenatal diagnosis as an important technical aid to prevent sickle
cell disease; 27%Z of the hematologists and 197 of the geneticiste wun-
derstand it a2 guestionable aid;: for 9% of the hegmatologists and 7% of
-the geneticists it is dispensable. Finally, i13% of the hematologists

and 13% of the geneticists had no final opinion about the subject.



These data reveal how controversial are the opinions af the
Brazilian geneticists and hematologists on this matter, and only 57

of themn accept prenatal diagnosis g epriorl, with no resteiction.



APRESENTACAD

Tendo em vista o cardter interdisciplinar do presente trabalho,
no qual s80 abordados aspectos de interesse da Salide Mental e da Gené-
tica Medica, parece oportuno apresentar, mesmo que sumay iamente, as
SURS FRAZUES © as circunstincias em que ele foi reallzado.

Os meus primeiros contatos com os aspectos emocionais de portade-
res de anomalias graves ocorreram ainda durante med curso de gra-—
duagio em Psicologia. Isto porque no ano de (983 tive a oportunidade
de tealizar um estagio optativo em uma instituigSo especial izada no
tratamento de portadores de grandés anomalias cranio faciais, congéni-
tas ou adquiridas. Tal experiéncia marcou profundamente a minha Ffor-
magio profissional e delineou a minha proposta de realizar pesquisas
a partir de uma atividade assistencial prestada a portadores de anoma-
liags crinicas.

A pportunidade de trabalhar com pacientes com @nemia faleciforme
surgiu em 1986, por ocasido do meu ingressc no Departamento de Genéti-
va Médica da Unicamp. Nesta época passei a participar da equipg res-
ponsavel pelo Seﬁor de Aconselhamento Genético do Ambulatdrico de He-
moglebinopatias, equipe esta formada até entSc por um médico QEnEe—
ticista e uma biomédica, interagindo com hematologistas e patologistas
clinicos. A integragdo de um psicdlogo A e€ssa equipe visava &aprimorar
o servigo de aconselhamento genético e fornecer terapia de apoio a

portadores de anomalias incuriaveis.



£ interessante comentar que a inclusio de um psicdlogo  em  uma
equipe de aconselhamento genético, embora seja uma pratica comum em
pafses do Hemisfério Norte, sobretudo nos E.U.A., ainda € pouco fre-
quente &m nosso pais. Tendo em vistsz gue as metas do aronselhamento
genético s8o de natureza intelectual, emocional e comportamental, a
contribuicio do psicdlogo & muito grande, seja detectando os aspectos
psicoldgicos do aconselhando que podem interferir no pProcesso de acon-
selhamento (temores, ansiedade, vergonha, vulnerabilida&e emocionanl,
etc?, selda atenuando 0g problemas psicoldgicos que podem SUFgir apos o
aconselhamento genetico (sentimento de culpa, conflitos quanto a deci-
sfo a tomar, etc). Embora as tensfes inerentes ao processo de aconse-
lhamento nHo possam ser eliminadas, com o auxilio da assistBncisa Ps i
coldgica € possivel aumentar a capacidade de tolerfncia 3 situacSo.

Para o desempenho dessas fungdes, tornou—-se imprescindivel obter,
por intermédio de um profoculo especializado, virios dadog sobre o
perfil psicossocial, o conkecimento da doenga € a necessidade de orji-
entaglo psicoldgica, médica e social dos pacientes.

Em 1989, apds tré&s anos de trabalhe junto a portadores de anemia
falciforme, achei gque &ra chegado o momento de minha experiéncia pro-
fisgional ser transmitida a outras pessoas. Durante este periodo tive
a oportunidade de manter contato com  am grande numero de pacien-
tes, com seus familiares, com os hematalogistas gue os tratavam & com
os geneticistas que atuavam no processo de aconselhamento genédti-
co. Essa vivéncia comprovou-me a importincia de invest igar os efeitos

psicossociais da anemia falciforme em Nosse meio e a PEFCEPLAD que os



proprios pacientes, bem como os hematologistas € os geneticistas bra-
sileiros tém da doen¢a.

De fato, embora a anemia falciforme tenha sido bastante estudada
no Brasil emn termos médicos ( Hutz, 19815 Zago b al, 19835 Ramalho,
1984 entre outrosy, a literatura nacional carece totalmente de inves-
tigagdes a respeito dos seus efeitos psicossociaic. Mesmo a literatura
internacional € deficiente 9quanto a esse aspecto ¢ os poucos traba-
lhos existentes sobre o assunteo, como € o caso do de Whitten & Fisch-
hoff (4i974), por exemplo, deralmente nido se baseiam em estudos siste-
mat izados, mas apenas relatam a experiéncia dos autores no acompanha-
mento de pacientes com a anemia falci forme.

E importante ressaltar que o conhecimento dos efeitos psicosso-
ciais da doenga € indispensdvel na avaliagfo do grau de sofrimento por
ela imposto ao seu portador. Tal avaliagSo torna-se particularmente
necessaria frente ao ?ata.de as técnicas para o diagndstico pré-natal
das hemoglobinopatias, visando sobretude a interrupgHo da gestagio
dos casos afetados, terem se desenvolvido rapidamente nos dltimos
anos.

Tais facilidades técnicas podem tornar tentador para muitos o uso
do diagndstico pré-natal e do abortamento “terap8utico™ como forma de
prevengfio da anemia falciforme e esse procedimento poderd ser indi-
cado pot profissionais que, na realidade, desconhecem o modo exato
com que o portador vivencia a sua doenga em seus aspectos fFisicos,
mentais e sociais. Parece desnecessario comentar que 0% cCas’ais

con rieco de gerar umid  crianga com a anemia falci forme devem recebey



do médico uma descrigio da doenga o mais proxima possivel da realida-
de, para poderenm tomar uma decis@o consciente a respeito da procria-
¢3o e, inclusive, a respeito do sventual diagndstico pré-natal & in-
terrupgio da gravider.

No Brasil, a interrupgio da gravidez em casos de anomalias genéd—
ticas ainda n¥o € contemplada com a iseng®o penal. No entanto, esfor-
tos estiio sendo feitos nesse sentido & € possivel que se consiga o am—
paro legal para es5$es Casos, COMD QCOFFE na maioria dos paises do MHe-
misférinp Norte. Como muitos centros brasileirog de pesquiga (a UNICAMP
inclusive ) ja dominam as técnicas laboratoriais de Gendtica Molecular
que  podem eventualmente ser usadas para o diagndstico pré—natal da
angmia  falciforme, o momento € oportuno para gue se inicie wo- ampla
discussin a respeito desse tema em nossoc meio. O presente trabalho
vretende, justamente, dar um primeiro passo nessa direcfo0, analisando
var ios aspectos dos pacienfes com R anemia falciforme gque atingem a

idade adulta.



INTRBDUCAD

I.i~ A ANEMIA FALCIFORME.

A anemia Falciforme & uma.anumalia hereditaria importante na po-
pulagdo brasileira, afetando cerca de 9,1% dos individuos negrdides.
Trata-se portanto, de uma das doengas hereditdrias de maior prevalén~
cia no Brasil, constituindo um problema de Saside Publica em nosso meio
(Ramalho, 1984). Alédm disso, é importante ressaltar que se trata de
uma doenga crinica € incuravel, para a qual ainda se dispoe de te-
rapéutica meramente paliativa.

Defing-se a anemia falciforme como a express®o clinica da homo-
rigose do gene da hemoglobina S, sendo os heterozigotas comumente
assintomdticos. A hemoglobina S difere da hemoglobina normal & (HbA=al
B?) apenas pelo residuc aminedcido da posi¢io ndmero & das cadeias B,
apresentando a valina em lugar do acido glut8mico. 0s eventos clinicos
presentes nos pacientes decorrem desta anormalidade molecular, confi-
gurando miltiplos efeiteos pleiotrdpicos de um gene.

Quando desoxigenada, a hemoglobina 8 tem a caracteristica Fiaico-
guimica de agregar as suas mnoléculas. Essa agregaclo real iza~se de
forma progressiva, formando longos pulfmeros,.que constituem as fibras
de hemoglobina S. Esses polineros sBo responsdveis pelo surgimento das
hemdcias tipicamente falcizadas no sangue periférico dos pacien-—
tes. Elas sdo rigidas e, como tais, mais suscetiveis & destrui-

¢an precoce. 0 trajeto dessas hemacias anormais na microcirculagio
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encontira~se frequentemente prejudicado, sendo habitual 0 sed  agud-
mule em diversos drgios e, nfo raro, & ocorrfnecia  de obstrugies
de vasos sanguinens, ocasionando dores e infartamentos.

As primeiras manifestagies da doenca ocorrem a partir do 62 mes
de vida, sendo pouco frequentes os sinais € sintomas antes deste pe-
riodo. A explicacfo para isso reside no fato de o0s altos niveis
de hemoglobina fetal presentes nas hemacias nos primeiros meses de
vida impedirem a falcizagBo. Tais manifestagies sUrgem com maior
frequéncia nos dois primeiros anos de vida, havendo, no entanto,
descrigies de pacientes com sintomatologia mais branda, nos quais o
diagndstico € realizado tardiamente ¢ Serieant, §%974; 1985; Ramalho,
1986: Powars et al, 1990: Bouwman, 1991 ).

0 quadro clinico caracteriza-se por uma anemia hemolitica crini-
ca, par periodos de remissfo relativa ( periodos estdveis ), pelas
erises e pelas mani¥estaﬁ8es decorrentes de danos orglnicos especi—
.Ficos .0s periodos estdveis da doen¢a sXo as fases de melhoria clinmica
que  cntremeiam as crises. Dentre estas, a crise dolorosa & consi-
derada um dos eventos maig caracteristicos da anemia Ffalciforme.
Ela consiste em dores intensas, que se localizam nas extremidades,
regific lombar, abddmen e tdrax, associadas, nSo raro, a guadro fe-
bril. Esse tipo de crise denomina-se “isquémica o vasn-oclugi-
va' &, além da dor, a regifio afetads pode apresentar infarto & neecro-
se. MNesse sentido, as lesties dsseas %o particularmente inportantes

pela frequéncia & pela possibilidade de causar defarmidades.
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Existem outros tipos de crises, sendo uma delas, a hemolitica,
decorrente de uma exacerbagio da hemil ise, enquanto as crises aplasti-
cas decorrem de um esgotamento tempordrio da medula jssea, consequente
a sua hiperatividade compensatdria ao processo hemolitico crdnico.Con~
sideram-se responsdaveis pelo desencadeamnento das crises as infecgrnes,
os quadros pireticos,a exposicio ao frio,a acidose,a gravidez,a desi~
dratagio £ a baixa tensio de oxigénio. Tais crises, no entanto,
também podem ocorrer na ausBncia de um fator desencadeante evidencia~
vel ( Serjeant, 1974, 1985 ),

Embora a anemia falciforme seja de dificil tratamento, algumas de
suas  complicaghes, potencialmenté letais, nd3o o s8p. Sendo. assim, a
taxa de sobrevivéncia dos individuos com essa hemoglobinopatia estd
diretamente ligada =o nivel de atendimento médico recebido pelas POpL~-
lacies a que pertencem (Ramalho, 1984). Alguns autores sssociam clara-
mente o nivel sdcin-ecoﬁamica R gravidade da doenga (Konotey~Ahuly,
1974; Serjeant, 1974; 1985, entre outros ). Ds pacientes de nivel mais
elevado té&m melhor nutricio, higiene, assisténcia médica, ete, que
atenuam e facilitam o controle da doen¢a. No Brasil, embora nmuitos
pacientes ainda falegam na infiancia, o numegro dos gque atingem a
idade adulta € cada vezr maior ( Hutz, 198i; Ramalho, {586 ).

Hutz (1981), em seu estudo realizado no Rio de Janeiro, obser-
vou «que a idade media de dbito na anostra examinada foi de 16,4 +/-
12,1 anos, variando de & meses =2 53 anos. As mortes Toram mais fre-
quentes entre 1 e 10 anos € entre 36 € 4@ anoc e asg principais causas
de dbito foram a crise de falcizagio (17%), a insuficiéneia respiratd-

ria (i0,46%) & as infecgtes (10,8%).



Concluindo este (tem, & interessante ressaltar que &30 reconhe-
cidog atualmente vdrions fatoares genet icos, geogrificos, alimentareg,
sicio-econdmicos € até psicoldgicos relacionados a grande variabilida-
de clinica da anemia faleiforme ( Serjeant, 1985; Ramalho, 1986; Po-
wars gf al, 199¢ ). Dentre eles, merecen degtaque o5 hapldtipos de
DNA e a concomitd@ncia com a talassemia alta, que w80 considerados os
principais moduladores de gravidade da anemia falciforme (Powars gk al
19290, Como veremos adiante, ainda existe, no entanto, uma certa con-
trovérsia = respeito do papel desempenhado pelo hapldtipo de DNA na
gravidade clinica do paciente falciforme (Rieder gt al, 19%9i, Ballas e

Lastillo, i1992).
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I.2 - ASPECTOS PSICOSSOCIAIS DA ANEMIA FALCIFORME.

A presenca da doenga fisica pode constituir, por si sd, uma fon-
te de tensio emocional para o paciente, perturbande o seu equilibrio
paiguico(Delay e Pichot, 1964). Esse desequilibrio se agrava, eviden-
temente, nos casos de doen¢as crdnicas, sobretudo quando no existe =
possibilidade de uma remissio total das manifestagfes clinicas.0 com-
promet imento psicoldgice do paciente depende, nio somente da deen¢a em
si, mas, principalmente, da maneira como ele encara a sua realidade
fisica & do valor afetivo atribuide = ela, trazendo consigo uma série
de respostas emocionais desadaptad%s. A maneira como a enfermidade &
percebida, por sua vex, & o resultado tanto das caracteristicas in-
trinsecas da personalidade do enfermo, como também, das caracteristi-
cas do meio gsocial em que ele vive e, em particular, da maneira como a
doenca & percebida nesse ﬁein (Van—-Roy, $946; Delay,e Pichot, 196&;
Goffman, 1973 Singer, 1i978).

Frente =a esses fatos, & indiscutivel que a anemim falciforme ¢
uma condi¢do que implica em uma complexa problemdtica de ardem pei-
Quiéa,¥fsica e social, influenciando de forma definitiva a vida do in-
dividug afetado. Este, a partir do diagndstico ou da-primeira crice,
passa por varios obstdculos para alcangar s sua maturidade € a sua au-—
tonomia. Tais obstdculos podem ser atribuidos principalmente:

-~ A& atitude da familia: o modo com gue os familiares assumem a enfer—
midade, como agem frente as crises, a imagem gque t&m do paciente. Com
frequéncia, a atitude familiar, como a superprotecSo, por exemplo, im—

pede as atividades cotidianas do paciente;
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= AD graug da anemia e & freqgquéncia das trises. especialmente se com-
prometerem o adequado desenvolvimento fisico e a maturidade sexual,
criando problemas quanto a imagen corporal ;

- as lesfies fisicas, sobretudo as eventuais deformidades, prejudicando
& adaptacio social do paciente;

~ A impossibilidade de Cura, exigindo uma adaptaclSp & doENGR crianica;
~ & tensfo emocional, decorrente do risco permanente de complicagies,
comeo dor, necessidade de tratamento de urgéncia, Ppussibilidade de nor-
te subita, ete;

- A certas situacfes universais, como 08 medos bdsicos, inseguranca,
fantasias, que atuam com maior intensidade nesses pacientes, produrin-
do uma maior vulnerabilidade em seu equilibrio emocional.

Uhitten e Fischhoff (1974) puderam extrair da sua vasta eHpE~
riéncia no acompanhamento de portadores da anemia falciforme as ge-—
quintes informacdes:

- A crianga portadora da anemisa falciforme apresenta uma sensagio de
desamparo & medo de abandono. Quando em crise de dor, ela-tem neces-~
sidade de sentir que os adultos estSo disponiveis todo o tempo & que
estdo interessados en ajudad-la.

~ A hospitalizacdo, em geral, acentua o medo de abandono. Além de fi-
car militas verss separada dos seus, no hospital a crianga & submet jda
a procedimentos dolorosos decorrentes dos cuidados medicos. Tal fato
prce dificultar a agquisigdo do comportamento de independéneia da
crianga. Cabe aos pais encorajar, dentro do pussivel, os caomportamen—

tos de independ@ncia, autonomia e auto-estima.



= Durante a fase aguda, a crianga deve receber toda a atenglo.Passada
a crise, a independéncia ¢ a autonomia da crianca devem ser incent iva—
das.

~ Na adelescéncia, pode acontecer do paciente tentar negar a doeohga e
mostrar que ele € igual aos outros. A constatagido dos limites impostos
pela  anemia falciforme nos esportes, o retardo. do crescimento € do
aparecimento da puberdade podem causar problemas. A informa¢c&o sobre a
doen¢ga, associada a uma orientaglo adequada, ajuda o Jovenm a atraves-
sar sgussa fase com menores problemas.

— Um adulto que n8o consequiu uma adaptacio positiva na infinciz € na
adolescéncia tem grande probabilidade de apresentar problemas ao de-~
frontar—se com a realidade na vida adulta. Pode manifestar um compor -
tamento de gxcessiva preocupaclo com a sua doenga, desenvolvendo ca-
racteristicas hipocondriacas ¢ auto-comiseracio. Pequenas alteragles
ent  sed estado fisico poderS8o causar grande ansiedade, levando o pa-
ciente a limitar a sua esfera de aglo, a agir comp se tudoe lhe fizesse
mal. Com isso, visando a auto-protegfo, ele pode privar-se de ativi-
dades sociais, profissionaic ¢ de de aprimoramento pessoal, tornando-
se altamente dependente. A preocupagio com 3 morte pmde. ser muito
grande, levando o individuo a tornar-gé deprimido ¢ voltado para oi
mesma, perdendo o interesse pelas coisas © pelas pessoas. A sua de-
pendéncia e o seu egocentrisme poderfio tornd-lo desagradivel aos de-
mais, ecriando um circulo vicioso. Simples conselhos e orientagies po-
dem ser de pouca ajuda para esse tipo de comportamento. Uma abordagen
mais ampla, com objetivos de apoio psicoterapéutico, educacio e rea-

bilitagHe, pode ser mais dtil.
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Tais autores ainda salientaram gue um aumento da ansiedade & do
medo pode ser desencadeado por publicacdes dque, visando orientar a po-
pulacio, nfo raro passam informagies tendenciosas, como por exemplo, a
de que a quase totalidade dos pacientes vai a Sbito antes dog 21 anos
de idade. Reportagens de televisio também podem ter efeitos danosos e
o priprio médico, ac transmitir o diagndstico € a orientaglo, pode
apavorar o paciente.

Leavell e Ford (19B3) investigaram o perfil psicoldaico de 46
pacientes norte-americanos adultos portadores de anemia falciforme,
sendo 8 do sexo masculing € 8 dao s Qo feminino ¢ dore nAo hospitaliza—
dos & quatro durante a hospitalizag¢8o ), nfo observando padrdes psico-
ldgicos que pudessem ser considerados caracteri{sticos da doenga. -Tam-
bém nio verificaram um tipo especifico de personalidade associado &
anemia Falciforme, neh diétdrbios de comportamento que pudessem ser
con :iderados como associados a ela ( como comportamento manipulativo
ou :imulacEo de dor visando a obtenclo de opidceos). Pelo contrdrio,
verificaram uma ampla gama de ajustamentos pessoais & doenga & consta-—
taram con surpresa.que, apesar da sua alta morbidade, alguns indivi-
duos permanenciam relativamente ilesos psicoldgicamente.

Apesar da sua casuistica ser pequena, esses autores minda obser—
varam que as mulheres afetadas tendiam a ter um melbor ajustamento &
vida. Segundo eles, isso poderia estar associado ao fato de os  homens
(pelo menos na sua casuistical sofrerem maiores complicaches médicas
da deenca durante a vida adulta. Além disso, eles também n%o conce-
guiram comprovar que a anorexia seja um sintoma prodrimico da crise,

comp se costuma dizer.
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0= resultados de Leavell e Ford (1983) sugerem que 0  estrecsse
influencia muito a expressio clinica da anemia falciforme. Um agrava-
mento da sintomatologia pode, muitas vezes, ser verificado antecedendo
as "mudangas de vida' do paciente. 0 fornecimento de apoio social &
capaz de modificar favoravelmente a evolugio dz doenga € o bom rela-
cionamento entre o médico & paciente €, por si s&, um detalhe nmuito
importante do apoio gue o paciente necessita. Ja em outro estu-
do realizado por Damlouji e colaboradores (1982), os efeitos psi-
cossociais da anemia falciforme foram comparados com os do diabete pé-
lito. Para tanto, foram estudados 3¢ pacientes adultos de cada grupo,
verificanda-se o seu grau de impedimgnto social e de morbidade psi-
quiatrica. Ds autores constataram que a maioria dos individuos, em am-
bos os grupos, apresentava incapacitagso social ou dificuldades n=a
adapta¢io social, e que pelo menos a metade dos pacientes, também em
ambos 0% grupos, apresentava distirbios psiquiatricos.Tanto entre os
individuos com a anemia falciforme, guanto entre os diabéticos, nEo se
verificor uma relaglo significativa entre o grau de impedimento social
€ & Presenga ou auséncia de complicacfes fisicas. Alguns pacientes com
grandes complicacdes fisicas revelaram um pequeno impedimento em suas
relaghes soCciais e vice-versa.

Pentre os Tatores que mais contribuiram para o aparecimento de
disturbio emocional e/ou de impedimento social nos pacientes estudados
par Damlouji e colaboradores (19282), merecem destagque a cronicidade da
doenga, a dependéncia por toda & vida de cuidados médicos e o fato de

a anomalia ser incuravel. Por outro lado, & situagSc financeira preca-
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Fia e a dificuldade em consequir empredao também contribuiram muite pa-
ra o aparecimento de estados depressivos nesses pacientes.
Egstudos realizados em Cuba por Svarch e colaboradores (1294) em
84 adultos com anemia falciforme revelaram gque os mesmos apresentavam
oam rendimento intelectual normal, a despeito de uma significativa tasa
de dependéncia econdmica,. Esses autores constataram que 26% dos pa-
cientes da sua casuistica nio estavam vinculados a atividades produti-
vas. Esses individuos apresentavam perseonalidade reservada, eram emng-
tivos, introvertidos, inseguros e dependentes, da mesma forma que  ou-
tros enfermos cranicos, como os hemofilicos € os diabéticos, mas, di-
ferentemente desses, gram mais dominadores, mais rebeldes & com menos
sentido do dever. 0 estudo da estabilidade psiquica desses pacientes
revelou indicios de personalidade prdprios dos neardticos. 0 pertil
posicopatoldgico mais comum foi o depressive, da mesma forma com que
ocorre em outras doencas crénicas.

Nupca seria demais enfatizar que a orientagio psicossocial &
reconhecida por alguns autores como elemento importante no tratamento
da apemia falciforme ( Serjeant, 198%5; Ramalho, 1984 ). Realmente, as
limitagies determinadas pela doenga impiem o fornecimento de orienta-
§30 e apoio social £ psicoldgico aos pacientes ( Whitten & Fishoff,
1974 Vavassewr, 192777 Danlouji gt al, £982; Leavell & Ford, 1983,
Svarch gt al, L9994 ), bem como padries cspeciais de terapia ocupacio-

nal e recreagdo ( Tetrault & Scott, 1974 ).



1.3- FORMAS DE PREVENCAGC DA ANEMIA FALCIFORME: 0O ACONSELHAMENTO

GENETICO E 0O DIAGNOSTICO PRE — NATAL.

Beiguelman (L1982 definiu o aconselhamento genético como ¢ pro-
cesso de comunicag®o a respeito do risco de ocorréncia ou rFecorréncia
familial de anomalias genéticas, feito com & finalidade de fornecer a

individuos ou fami{lias:

i- uma ampla compreensfo a respeito de todas as implicaghes rela-—
cionadas com essas doencgasi

2~ as opgies que sHo oferecidas pela medicina atual para a tera-
péutica ou para a profilaxia dessas doengas;

3- eventual apoio peicoterap&utico.

A partir da pridpria defini¢lo de aconselhamento gendtico, & fdeitl
deduzir que esse processg tem finalidades primordialmente assisten-—
ciaig, ou seja, a de parmnitir a individuos ou familias a tomada de de~

cisdes conscientes ¢ equilibradas a respeito da procriacSo.

Infelizmente, o termc "aconselhamento” nuitas vezes leva 2 idéia
errénea de que o geneticista “recomenda” ou "desaconselha’ a reprodu-
¢%o do cliente. Na verdade, ¢ processo tem cardter nio diretivo, re-
servando ao aconselhando o dirgito ¢ a responsabilidade de tomasr a sua

decis®o, a gqual serd sempre acatada.



Embora nio seja uma tendéncia aceita universalments (vide traba-
lthos recentes do AM.J.HUM-GENET., 48, 1991), alguns autores estabele~
cem uma disting3o entre aconselhamentoe gendticeo e orientagio geneética
(Ramalho gf al, 4i992). 0 aconselhamento gendtice traduziria uma situa-
¢3o em que os clientes ansgiam por uma informagio gendtica. Eles tém
um problema oun uma ditvida a resolver nessa arez e, por isso, geralmen—
te procuram espontaneamente a orientacao médica. Nesse €aso, O proces-—
s0 N30 seria mais do gue um aconselhamento psicoldgico sobre um risco
genético. J& a orientagRo genetica seria o processo de conscientizagio
de portadores de anomalias genéticas, envolvendo aspectos educacionais
e reprodutivos, oferecido na auséncia de solicitagio por parte do
cliente. Como comentam Ramalho & colaboradores (£9%92), jd que essa
orientagdo ira trazer para eles um problema "nove”, do qual até entSo
eles ndo tinham consciéncin, € preciso gque ela tenha uma boa Justifi-
cativa medica .

Evidentemente, o aconeciiamento gendtice tanbem pode emercer, se-
cundariamente, wuma finalidade eugénica, uma vez que trata de medidas
prevent ivas que podem evitar o nasecimento de novos portadores de doen-—
¢as genéticas. Assim sendo, € inegdvel que o aconselhamento gendtico
também pode contribuir para a diminuigi0 da incidéncia de anomalias
hereditarias graves na populagHo.

Na literatura pertinente a Genética Médica da décads de 70, no-
tou-se uma clara intengioc de libertar a eugenia de conotaghes raciais
e eclassistas, ac mesmo tempo que s& verificou, no Hemisfério Norte,

uma intensa propaganda para se adotarem programas nacionais visando a



melhoria genédtica das populagies futuras (Beiguelman, 1979). Tais
PFOGFANAS EUgENicos nao eram restritos & limitagio do numero de Fi-
lhos ou & diminuigio da idade reprodutiva dos casais, mas inciufam 2
aplicagdo de tecnologia sofisticada para o rastreamento de heterozigo-
tos de certos genes que, em homozigose, provocanm doengas, o diagnosti-
co prée-natal de aberracfies cromossfmicas ou de alguns erros inatos do
metabolisma ou de anpomalias do fechamento do tubeo neural, zalém de o=
tras malformaghes.

Assim sendo, os primeiros programas populacionais de Eriagem da
hemuglobina 8, visando a detec¢So € o aconselhamento gendtico dos  he-
terozigotos, foram implantados nos E.U.A., na deécada de 70 (Nara e
Fraser, 1983, Bowman, 1991). Muitas vezes amparados por lgis esta-
diuais, esses primeiros programas norte—-americanoes foram mal elaborados
e mal conduzidos, fornecendo uma li¢io de como nfo legislar a respeito
da triagem genédtica (Reilly, 1i977). As principais falhas desses pro-
gramas iniciais foram a obrigatoridade da triagem, as suas conotaches
raciaics € a confusio entre trago falciforme e anemia falciforme.

fs pretengies eugénicas desses primeiros programas populacionais
de triagem da hemoglobina 8, que visavam obter um decréscimo signiti-—
cativo da incidéncia de homozigotos, podem ser hoje consideradas ingé-
puas. Como serd comentado looo a segunir, os objetivos eugénicos desses
programas populacionais s$d passaram a ser atingidos, pelo menos apa-
rentemente, apds a implantagdo de métodos eficientes de diagndtico

pré—natal da hemoglobina § (Bowman, 1994).



r)
rJ

Antes da possibilidade do diagndstico pré-natal, acreditava-se
qUE 0% principais fatores que influenciavam a decisBo reprodutiva apds
0 aconselhamento genético eram o tamanho do risco genético e a sobre-
carga imposta pela doenga. Estudos mais recentes de Frets £ Niermeijer
(1996), no entanto, mostram que, mais do gue a magnitude do risco ge-
netico em si &8 a sobrecarga imposta "objetivamente” rela doenga, os
tTatores que influsenciam significativamente as decisdes reprodutivas do

casal sHo:

i. o desejo de ter um Ffilho;

2. a percepcio a respeito da sobrecarga imposta pela doengas
3. & interpretacio dada ao risco genéticoi

4. a possibilidade do diagnadstico pré—-natal;

5. as experiféncias reprodutivas anteriores do casal.

Kessler (1989) revisou a literatura posterior a 1979 a respeito
dos aspectos educacionais € reprodutives dos programas de aconselha-
mento gendtico, veri?fcando gue, a degpeito das diferengas metodoldgi-
cas, estes programas geralmente alcancam o seus objet ivos no que sge
refere ans aspectos educacionais, @ informagio a respeito do diagndg~
tico & do risco genético. J&d no que se refere as decistes reproduti-
vas aphs o aconselhamento genetico, eles nfo revelam uma eficiéncia
semelhante.

As intengoes reprodutivas anteriores ao aconselhamento, mais do

que O processo de aconselhamento genédtico em si, parecem ser gs prin-
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cipais fatores influenciando as decisdes reprodutivas do casal. Embora
mulitos aconselhandos digam que foram influsnpciados em suss decisoes
reprodut ivas pelo aconselhamentp genetico, ainda € duvidoso até que
ponto essas decisfes jd estivessem tomadas antes do aconselhamento ge-
nético (Kessler, 128%9).

No entanto, como comenta Ramalhe (1984}, o aconselhamento genéti-
co nao se limita a alertar o casal de heterorigotos quanto ao risco de
gerar uma crianca homozignta, possuindo esse pProcesso mbjetivﬁs medi-—
co-—assistenciais mais amplos. De fato, & um direito do individuo gque
apresgnta riscp de gerar Filhos com hemoglobinopatias 9raves, ser  in-
farmads, através do aconselhamento genético, a respeito de todas as
implicagdes dessas doencas. Evidentemente, o aconselhamento genetico
nao se limita apenas & discussio do risco de acorréncia ou Fecorréncia
da doenga genética na prole, sendo abeordados tambem outros aspectos da
maior importincia para o paciente, no que diz respeito a sua tomada de
posi¢gio frente ao problema. Assim s3o discutidos, por exemplo, 0 re-
cursns terapéuticos disponiveis para a doenga em guestio, 3 possibili-
dade de diagndstico precoce & de prevengao de complicagfies graves, o0s
fatores que influenciam o progndstico, as implicagles psicossocias da
doengca, ete.

A gravidade da anemia falciforme pode desencorajar os pais de
doentes a arriscarem outros filhos apds o aconselhamento genético,
apesar de a probalidade deles gerarem criangas clinicamente normais
ser, bteoricamente, de 73X (50% de heterozigotos & 234X de criangas  he-

moglobinicamente normais). Tal situaglo € particularmente aflitiva pa—



Fa Casais JOVvens, 4gue ja perderam o seu unico filho em decorréncia
decsa doenca.

Tendo em vista essez fatos, foi oue se¢ desenvolveu, nos dltinos
anos, um recurso técnico passivel de ser oferecido a esses casals du-
rante o aconselhamento genédtico: o diaagnostico pré~natal. Atraves des-—
s exame, o diagndstico da anemia falcitorme (ou melhor, dos homozigo-
tos angmalos) pode ser estabelecido em fase relativamente recente da
gestaglo (82 a 122 semanas), podendo o casal optar, &m caso positivo,
pela interrupclo da aravidez (Ramalho e Martins, i986). Esse exang,
embora bastante usado em paifses do HemisTério Norte, sobretudo nos Es-
tados Unidos, encontra em ROsso pais 0 sério empecilho da  interrupgio
da gravidezr ainda nRo ser contemplada, nesses CABOG, -COM & isengio pe-
nal.Jd estfo sendo tomadas, no entanto, atraveés das sociedades medi-
cas, a5 providéncias necessarias a alteragfo da legislagao em vigor,
no que dix respeito a existéncia de anomalias gendticas graves no fe-
to.

0 desenvolvimento de técnicas de diagndstico pré-natal das hemo-
globinopatias trouxe novag perspectivas aos objetivos preventivos dos
programas de triagem populacional (Modell, {998). Assim, por exemplo,
a partir de 1982, iniciou-se em Cuba um programa de deteccio de hete-
rorigotos do gene da hemoglabina S na populagdo, para fins de orienta-—
cho reprodutiva {(Svarch gt al., 1984). Posteriormente, com a introducio
das técnicas moleculares de identificagdo do gene da hemoglabina § pe-
Ta analise direta do DNA, o diagndstico pre—-natal passou a ser Fforne-

cido aps casais de risco. 0s resultados obtidos em Cuba com essa sis-
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tematica foram compativeis com s verificados nes programas ds preven-
cRo da talassemia desenvolvidos ra Europa (Kuliev, 19848). Assimn, por
exemplo, até o ano de 1999, haviam sido realizados em Cuba 473 diag-
nasticos pré—-natais de anemiza falciforme, diagnosticando-se i5% fetos
89 ou SC ¢ interrompendo-se a gravidez em 43 casos (Svarch gt =gl,
19294). Dados de Granda e colaboradores (L1998} informam que a inci-
déncia de anemia falciforme em Cuba foi reduzida em 392X no ano de
1987.

Tais avancos tecnoldgicos estlo trazendo beneficios para alguns
individuos e familias, mormente para agueles que nio sofrem restrighes
religiosas ou morais para interromper a gestacHo de fetos andmalos, on
para se submeter a inseminagdpo artificial, ou para se decidir pela
nao~procriagio, com ou sem a adogio de filhos. Esses tipos de restei-
¢gues sRo mais comuns entre os catdlicos. Realmente, em um estudo efe-
tuado pelo Institute de Sadde dos Estados Unidos (NICHD Amniocentesis
Registry, §978) verificou-se que, em uma amostra de 1.048 gestantes
que se  submeteram a amniocentese precoce, 49,4% eram protestantes,
29,1% eram catdlicas, 11,8% eram judias, 9% pertencentes a outraa. Fe-
ligitdes € ©,6% ndo a declinaram. Na amostra-controle de 922 gestantes,
iste €, naquelas gque nio gquiseram se submeter & amniocentese, 37,3%
eram protestantes, 44,2% eram catdlicas, 9,8% eram judias, 8,3% pro-
fessavam outras religives € 0,9% nRlo declinaram a religi8o (Beiguel-
man, i®79J. |

ao comentar os efeitos preventivos dos programas populacionais

que visam, através do diagndstico pré-natal e do abortamento terapéu-



tico Teliminar® a anemia falciforme das populacgles, ¢ importante sa-
lientar a ingenuidade dos seus objetivos. De fato, tais programas tém,
em contrapartida, um efeito disgenético, pois a possibilidade de eli-~
minagio dos fetos homozigotos encoraja =z reproducio de casais de hete-
rozigotos. Como os fetos heterorzigotos, por serem clinicamente nor-
mais, ni3o sBo eliminados, eles tendem a aumentar de fregqufncia na po-
pulagio & continuarfic a ser os principais responsaveis pela manutengio
do gene deletério. Em outras palavras, procurando diminuir a incidén-—
cia de homozigotos, pode-se levar a um acumilo do gene da hemoolobins
& nos heterozigotos (Ramaltho gf al, 1992). )

Hm assunto, neo eni.rto, que ﬁausa miita inguietude entre os ge-
neticistas, estudiosns de ética e outros, € a questio de quio severo
deve ser um defeito para Jjustificar o diagndstico pré-natal (Nora e
Fraser, 1985). Algumas doengas sio tio terriveis, que haveria uma con-
cordi&ncia geral de que o procedimento & justificavel. Mas, & gquanto ao
albhinismo, o palato fendido g outras alteragdes mais cutig?

No caso da ansmia falciforme, o problema diz respeito & grande
diversidade clinica e & variabilidade de progndstico da doenca. Assim,
por exemplo, como jd& foi citado anteriormente, embora ainda exista uma
certa controversia sobre o assunta, os hapldtipos de DNA parecem ser
fatores moduladores da gravidade da anemia falciforme (Powars st al,
igfer. Em um estudo realirzado recentemente por Zago e  colabhoradores
(1994) entre 37 paulistas com a anemia falciforme, 49 dos 74 crompsso-
mos examinados possuiam o haplatipo Bantu (46,2%), relacionado possi-

velmente com uma forma grave da anemia falciforme, 17 eram do tipo Be-



nin (23X), com gravidade intermediaria, i do tipo Senegal (i¥%), mais
benigne, e 7 eram hapldtipos atipicos menores (9,5%). Essa distribui-
¢&o, gque diverae da observada nos EUA e na Jamaica, & decorrente de
diferentes padriies do trafico de escravaos. Comne os hapldatipos podem
modular a gravidade da dosnga, essa hetercgengidade gendtica pode ex-
plicar diferengas regionais na evolugde clinica da anemia faleiforme
(Zago gt al, 1994).

Do exposto, parece claro gue o aconselhamento gendtico e o
diagndstico pré-natal da anemia falciforme ainda s%o campos abertos =2
discussio. Tendd em vista gue as técnicas de Gendtica Molecular, que
podem ser utilizadas para o diagndstico pré-natal da hemoglobina §,
comegan & ser introduridas em nosso pais, o momento parece cer o maic

oportuno para que ecssa discussio se inicie &€m NUSSO RMEID.



II. - OBJETIVOS.

II.§i - fibjetivos gerais.

Deade o ano de {973, existe na Universidade Estadual de Campi-
nas (UNICAMP)Y um Ambulatdrio de Hemoglobinopatias, atualmente locali-~
zado no Hemocentro, com a finalidade de fornecer orientagfo médica e
aconselhamento genético a portadores de anemia falciforme & de outras
alteragoes hempglobinicas.

& partir de 19846, o autor déste trabalbho passod a Ser respongd-
vel pelo atendimento psicoldgico no referido Ambulatdrio, mantendo
contato com um grande numero de pacientes com a anemia Faleiforme.
Tendo em vista as consideragies expostas na parte introdutdria deste
trabalhe, o autor Jjulgou pportuno escolher, como objstivos gerais de
sua pesquisa, investigar os efeitos psicossociais da anemia falcifor-
me em nosso Meio e averiguar a percepido dos hematologistas € geneti-
cistas brasileiros, bem como a dos praprios pacientes adultos, a res-
peitp da doen¢a, sobretudo a sua opinifo a respeito do diagndstico
pré-natal em casais com 0 risco de gerar uma crianga homozigota do ge-
ne da hemoglobima S. Assim sendo, também poderia ser apontado, como
objetivo decorrente, n intengSo de fornecer os primeiros subsidios pa-
Fa gque se inicie em nosso meio uma ampla discussio, envolvendo a clas-
se médica € a comunidade, a respeito do diagndstico prée-natal da ane-

mia falciforme.



II. 2 - Objetivos sspecificos.

i. Investigar - as repercussres psicoldgicas da doenga, bem como a

adaptagio a vida didaria, en una amostra de pacientes adultos com =z

anemia falciforme;

2. Investigar alguns aspectos sohre R’ percepcio* quUEe 0s Proprios  pa-

cientes tém a respeito da sua doenga;

3. Aver iguar a percepeao* dos hematologistas & geneticistas brasilei-
ros cobre a anemia falcitorme, com especial &nfast & sua opiniao sobre

o diagnidstico pré-natal;

¥ & palavra pPeELLEpGED € usada aqui no sentido de apreensio de
uma realidade; o conjunto de conceitos que leva wum individuo a definir
para si Proprio o significado de uma situaglio obdetiva, no caso, =&

anemia falciforme.



III. CASULSTICA E METODOS.

I11.4 - Casuistica.

& casuistica abordada foi constituida por 194 individuos, in=~
cluindo 80 pacientes adultos caom a anemia falciforme e 114 profissio-
nais que atuam Junto = esses pacientes ( 59 geneticistas e 55  hemato-

logistas.

ITI.i.f - Pacientes.

Faoram estudados pacientes atendidos peia Disciplina de Hematolo-
gia e pelo Departamento de Genética Médica no Ambulatdrio de Hemoglo-

hinapatias do Hemocentro da Universidade Estadual de Campinas, por

ocasifo do seuw encaminhamento para a orientagifo genética.

0 grupo constituiu-se de B¢ pacientes adultos, com idades en-—
tre 18 & 44 anos (média de idade 25 anos, com desvio padrio de 7,9
anns), 31 do sexo masculino £ 49 do sexo feminino, com & anemia Falci-
forme.

Todos o5 pacientes tiveram comprovacio laboratorial do diagnds-
tico da deoen¢a e receberam a orientaclo genética.

0 critério para inclusdo dos pacientes na amostra foi o seu se-
guimento no Ambulatdrio ha pelo menos um ano antes do infcieo da peg—
auisa. lssp porque, como a anemia falciforme & uma doenga cranicn  que

evaolui por crises, a avaliag®o psicossocial de casos recém~diagnosti-



cados poderia oferecer algum viés ao trabalho. NHo houve recusa a par-
ticipagho & a casuistica abrange mais de 994 dos casos seguidos no Am-

bulatdrio no periodo da realizacio da Tese.
I¥1.4i.2 Profissionais.

- geneticistas cadastrados pela Sociedade Brasileira de Genéticas;
o grupo constituin-se de 59 individuos, com idades entre 20 € 73
anos {(média de idade 44 anos, com desvio padrio de 18,4 anos),24
do sexo masculino & 35 do gsexo feminino, com tempo de formatura
de 3 a S50 anos ( média de i7 anos, com desvio padrio de 40,3
anos. Como a gendtica inclui mditiplas sub-especialidades, foram
convidados a participar da pesquisa os geneticistas que se dedi~

x

cam & Genética Médica.

- hematologistas cadastrados pela Sociedade Brasileira de Hemato-
iogia e Hemoterapia; o grupo constituiu-se de 55 individuos, com
idades entre 25 & 74 anos (média de idade 40,0 anos, com desvio
padrio de 8,30 anos), 34 do sexp masculino & 21 do sexo femini-
ho, com tempo de formatura de 4 a 49 anos (média de 13 anos, com
desvio padrio de 4,7 anosa). Como o nimero de hematologistas bra-
sileiros ¢ muito superior ao npumero de geneticistas que se dedi-
can a Genética Méedica, foram convidados a participar da pesqgiisa
todos os profission®is que se inscreveramn no Congresso da Soci-

cdade Brasileira de Hematoloagia ¢ Hemoterapia no ano de 19960,



RMESMO  que nio tenham comparecido ao mesmo. Pressupie-se que os
profissionais que participam de congressos cientificos, princi-
palmente os ligados &s Universidades, tenham maior interesase e
discussies do tipo da abordada nesta tese, & tenham mzior part i-
cipagdo nas decisfes adotadas pela Sociedade cientifica a quzal

pertencem.

I11.2 - HMétodos.

Foram utilizados o método clinico e o método epidemioldgico
descritiva.

0 método clinico permitiu obter informagiies e solidificar
conclusdes, a partir do discurso dos pacientes.

fidotou-se, portanto, a conceituacio de método clinico apregen=~
tada por Trinca (i984), ou seja, a aplicacio de recursos estabeleci-
dns sobre bases tedricas e praticas, que visam a objetives diagndsti-
ens @ A produclo de conhecimentos cientificos, sendo a entrevista com
0 paciente o instrumento fundamental do método.

Tais dados foram utilizados para ilustrar a discussioc dos re-
sultados estatisticos, respeitando-se o seu cardter individual e evi-
tando-se, por consequinte, as generalizagies.

0 método epidemioldgico descritive (Forattini, 498&8) permitiu
obter dados e descrever a distribuiclo da doen¢a na populagfe estuda-
da, segundo & idade, sexo, hivel de escolaridade, trabalho, candicio

sdcio~econdmica, estado civil e interfer@ncia social e psicoldgica.
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III.2.1 - Instrumentos & Procedimentos.

a) Entrevistas dirigidas, realizadas entre os anos de 1986 ¢ 1991, vi-
sando obter dados psicossociais dos bacientes com 3 anemnja Talciforme
atendidos neo Hemocentro da Universidade Estadual de Campinas. Como es-—
see pacientes mantiveram retornos regulares no Ambulatsdrio de Hemoglo-—
binopatias,nos dltimos cinco anos, o5 dados foram colhidos em  varias
sesgsoes, procurando—se obter ianrmacﬁes o mais fidedignas ¢ abrangen-
tes possiveis. Ds dados Toram registrados em Ficha especifica (anaxo
1), elaborada com itens descritivos & itens passiveis de anal ise esta-
tistica. As sessdes tiveram a duragfo aproximada de 6@ minutos, sendo
as mnesmas realizadas em uma sala do Hemocentro - UNMICAMP, onde ovs pa-
cientes pudessen rontar com privacidade e tranquilidade.

s pacientes foram convidados a participar deseas gntrevistas, respei-
tando-se sempre a sua diSPOSIiGA0 PaAra as ﬁesmas, bem como a sua dispo-
nibilidade de tempo. 0 preenchimento das fichas ndo respeitou uma se—
quéncia especifica, deixando~se que o paciente escolhesse'o item psi-
cossocial que'ele preferisse abordar naquela g¢essfio. Comp os doentes
geralmente aguardam mais de 6@ minutos até serem chamados para a caon-
sulta médica, a maioria das entrevistas foram realizadas por ocasiBo
dos seus retornos de rotina’ ao Ambulatdrio.

Os dados psicussociais de cada paciente foram colhidos em um  nidmnero

minimo de cinco sessoes (5 horas de entrevistal,
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b} Entrevistas semi—estruéuradas, aplicadas entre 93 anos de 1989 e
1991, visando obter a percep¢ip do prdprio paciente a respeito da ane-
mia falciforme, limitadas aos doentes seguidos hd pelo menos trés anos
no Hemocentro da Universidade Estadual de Campinas. Os dados foram co-
lhidos em vdrias sessdes, procurando-se entrevistar os pacien—tes tan-
to nos periodos estaveis da doenga quanto durante as crigses, eliminan-
do—se assim um vids que nem sempre foi previsto em outros trabalhos da
literatura internacional. & importante comentar, como sersd discutido
com maiores detalhes em sessio seguinte, que a presenca do autor ge—
raimente foi splicitada pelo préprio doente em seus periodos de crFi-
ses. Os dados foram registrados em uma ficha especifica (anexoIl), me-
recendo cada paciente varias fichas para comparagio entre as informa-
¢Hes fornecidas durante os periodos estdveis da doenga com as forneci-
das durante as crises. Durante o periodo estidvel da doenga, as entre-
vistas foram realizadas na sala do Hemocentro. Durante as crises, as
entrevistas foram realiradas na Enfermaria e no Pronte Socorvro do HC~

UNICAMP, apds ot clientes terem recebido a medicag8o necessaria.

€) Questionario (ANEXD III) aplicado a médicos hematologistas € a mé-
dicos ogeneticistas. Esses profissionais, sempre gue possivel, foram
contatados pessoalmente pelo autor no local de trabalho dos mesmos
(principalmente UNICAMP) ou por ocasido de cOngressos € Feuniones cien=-
tificas. Profissionais (geneticistas € hematologistas) que nic puderam

ser contatados pessolmente, responderam o questiondrio enviado pelo



correio para todas as regines do pals, sendo o mesmo acompanhado de
envelope subscritade g selado para resposta.

s hematologistas & geneticistas foram convidados a participar ve-
luntariamente do trabalho, registrando-se, no entanto, o niumero de re-
cusas ou abstengfes. NEo houve uma segunda postagem para as cartas nio

respondidas.

III.2.2 - Analises.

fs andlises estatisticas foram realizadas por microcomputador, Fa-—
zendo—se uso o programa Microstat (Ecosoft, Inc, 1i984), para a compa=-
ragao de proporgoes pelo teste do X2 ou quande indicado pelo teste

exato de Figher. Considerando-sg 9% como nivel de significancia

0 material das entrevistas clinicas foi discutido com o orientador

e cam o co-orientador da Tese.

OBSERVALAD: Para Facilitar a leitura do trabalho, a conceituagio de
termos sabjetivos e interpretativos constantes nos  intru-
mentos (ANEXOS I, II e III) sera feita na apresentagio dos
RESULTADOS, evitando-se que o legitor tenha que recorrer

VErias veEzZes a un glossdric organizadeo 4 parte.
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IV. RESULTADOS.

Fara facilitar a andlise dos resultados, e£les serio apresentados
em trés grupos, de acordo com os objetivos especificos da tese,
complementando—-se com a apresentagfo de casos ilustrativos,

IV.i~ PERFIL PSICOSSOCIAL DO PACIENTE ADULTO PORTADOR DE ANEMIA
FALCIFORME ATENDIDD NA UNIVERSIDADE ESTADUAL DE CAMPINAS.

A andlise das entrevistas dos B pacientes seguidos ha pelo menos
um ano no Ambulatdrio levou =zos sequites resultados:

i. Semxo: masculino 31 39, 08%
feminino 49 &1, 0Q%
Total 80O - 100, 00%
X2(i)= 4,656 P { 0,003

2. Idade: {8 anos a 44 anos.
Medin de idade: 25,006 anos.
Desvio padrio: 7,08 anos.
idade das mulheres: 48 anos a 44 anos. Média: 25,00 anos. D.P: 4,8.
Idade dos homens: 18 anos a 49 anos. Media: 26,61 angs. D.P. 7,2.

Histograma da distribui¢io dos pacientes segundo a idade:

40%

30% ¥

20% 1

10% 1
0 . ]

L] *

Anos 05 10 15 20 25 30 35 40 45

-
1

3. Renda familiar mensal per capita (em saldrios minimos*®):

Menos de 172 31 3%2,90%
i72 a 1 20 31,00%
i a 4§ 4§72 i2 15,009%
Mais de 14 1/2 i2 i5,066%
Total 80 190¢,80%

¥ 0 5.M equivalente no Brasil, em maio de 1992, a 80 ddilares.
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Escaolaridade:

Analfabeto 25 Q4,00%
PFrimario incompleto 22 a28,00%
Primario compieto 25 31i,00%
Ginasio incompleto 15 19,007
Gindsio completo 95 04, 00%
Colegial incompleto O3 @4,00%
Colegial completo Q4 B&,007%
Total 80 100, 607
Nivel médio de instrucio da familia:

Curso colegial 00 G0, 0q%
Curso ginasial a2ea =8,00%
Curso primario 47 59,00%
Analfabeto/primarico incomplete 11 13,00%
Total 86 100, 00%
Religido.

Catdlica &4 go,00x
Evangelica _ .15 19,007
Umbandista @1 D% ,00%
Total 8o 1900,00%
Interferéncia da doenga na vida escolar:

Gim 23 29,00%
NZo 57 7i,00%
Total 8@ 100,00%

Considerou—-se que a doenga interferiu na vida escolar do paciente
quando o excesso de faltas em decorréncia das crises ou periodos de
hospitalizagio impediu a conclusio do curso primario, ginasial ou
colegial. Pela nomenclatura atual, o cur€o prinario corresponde as
quatro primeiras seéries do I2 grau, o curso ginasial as quatro dl-
timas séries do I grar e o curso colegial ao IIe grau.

Interferéncia da doenga na vida escolar, de acordo com 0 sexo:

Homens Mulhetres Total
Inter fere a7 ié 23
Nao interfere 24 33 57
Total 34 49 1)
X2(i¥= 6,940 P= @,3322
Trabalha.
Sim 34 43,e0%
N3O 37 {6,80%
Esporadicamente 09 ii,00%

Total 8¢9 100, 00%



i9.Interferéncia da doenga na profissio:

Sim
N3o
Total

Considerou-se
quando

quie
&% Crises 0

a doenga

50
30
ge

interferiu na
impediram de ter emprego regualar,

de faltas e periodos de hospitalizagfo.

ifi.Inter feréncia

Homens
Inter fere 2a
NRa interfere @9
Total 31

X2(i)= 1,548

t2.Dependéncia financeira total:
Sim

NERO
Tatal
13.Dependéncia financeira, segundo
Homens
Bependente L 1
Idependente 21
Total 3t

X2(8) = {9,750
i4.Relagio das profissdes:
Homens: Torneiro mecanico:

Ajudante de montagem
Pedreire
Rancidrio
Pintor
Almoxari fe
Tecelio
Feirante
Desenhista mec8nico
Servigos gerais
Comerciante
Soldador
Frentista

Do ilar
Industridria
Balconista
Ajudante geral

Milheres:

da doenga na profissio,

.38

&2 ,50%

37, 5@%

ige,00%
profissac do paciente
pelo excesso

de acordo com o sexo!

FMulheres Total
28 1]
21 30
42 80
P= &,2134
49 41 ,00%
3i 37,00%
geo ieé,e0%
a SeM0!
Mulheres Total
40 S50
a9 30
. AT 80
P { 0,001
@1 Afiador de ferramentas @i
&1 Estudante oi
@i Eletricista 01
a1 Lancheiro o1i
24 Dperario 02
o4 Aposentado p/invalidez @2
o1 Caldeireiro @1
@4 Servente de pedreiro Q1
di Trabalhos manuais 01
Qe Lavrador 92
21 Lustrador de moveis 04
ez Vigilante bancario of
o1 Pratico em farmdcia Qi
2% Doméstica 13
92 Pajem de creche Q1
ea Eostureira 23
a2 Secretaria 01



1&.Estado conjugal:

Solteire (sem parceiro) S0 63,00%
Casado/amasiado (com parceiro) 36 (27+3) 37 ,00%
Total ge 100,007
ié6.Estado conjugal de acordo com o sexo:
Homens Mulheres Total
Casados (com parceiro) @9 21 30
Solteiros (sem parceiro} 28 28 5
Total 34 49 80
XZ2(1)= 1,548 P= @,2i34
i7.Cacados ou amasiadc com Tilhos:
Sim 22 74,001
NEo oL 26,0074
Totzal 30 $00,00%
i8.Casados ou amasiados com Filhos, de acordo com o sexo.
Homens Hulheres Tatal
Filhos 88 ia a2
Sem Ffilhos 71 &7 @38
Total o9 24 30
X2{i) corrigido= @,4&57 P= @,4175
19.Est’ namorando (solteirosg):
Sim i4 28, e0%
N3 o 34 72,00%
Total 50 0,00
28.Cénjuge ou namorado(a) sabe da daoenga:
Casados ou amasiados.
Sim 29 96,70%
NAOD @1 &3, 30%
Total 30 106,060%
Golteiros.
Sim B4 43,00%
HELs) é8 57,00%
Total i4 ioe,00%
2i.50lteiros que acreditam gue a doenga nio sera um obstdculo ao
futuroc casamento:
Sin 46 B86,00%
Nao 19 20,00%
Tatal 50 i¢e,00%

-39



22.8alteiros acreditam que a doenga nio serd obstdculo A sua pr

¢8o:

Sim 49 e2e
MNEo ie 20
Total ue i@¢9

23.Interferéncia da doenca na atividade afetivassewxunl:

Sim i7 2%
Nio &3 79
Totatl ge i6eo

, 00%
P @0K
, 00K

00X
I @@z
» @O

-49

ocria-

Considerou-se que a doenga interferiu na vida afetivassexual do pa-

ciente quando ela impediu ou dificultou o encontro de um

ou parceirag /00 a atividade sexual regular.

namorado

24.Interferéncia da doeng¢gs na atividade afet iva/sexual, por seun.

Homens Maulheres Total

Sim ag 87 i7

Nio 23 . 40 63

Total J1i 49 8¢

X2 = 6.628 P = 9,4284
2d.ficreditam em benzimento:

Sim- 38 48,007

N3o 42 52,0604

Total 806 100,00%
24 . Procuram curandeiros:

Sim iCh1 39,00%

N&o 49 &5 ,00%

Total 8o i99,006x
27 Relacionamento social:

Satisfatdrio 69 86,007

Insatisfatdrio i1 i4,00%

Considerod-se o relacionamento social satisfatdrio quande o pzcien~
te n3o se encontra confinado 2o lar, tendo o hidbito de vicitar ami-

gos, frequentar eventos sociais, participar regularmente de
sociedade recreativa ou religiosa, ste.

2B.Auto-imagem:
Positiva &8 85,007
Negativa ia 15,004
Total 8¢ 100, 00%
A auto-imagem foi considerada negativa quando o paciente se

alauma

sentiu

inferiorizado em relagio acs demais, com sentimentos de nSo aceita-

caoc e revolta frente a sua doenca.
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29.auto-imagem, segundo o gexo:

Homens Mitlheres Total
Negativa 5 a7 iz
Positiva 26 42 &8
Total 21 49 &0
X2(i)= 0,034 P= @,B8220
30.0p¢Ep pelo seguimento psicoterapéutico.
Sim &6 82,50%
NHoD i4 i17,36%
Totzal 8¢ 196,00%
31.0p¢do pelo seguimento psicoterapfutice, segundo o sexo:
Homens Mulhkeres Total
Sim 26 1% bé
Nao a9 L3 i4
Tatal 31 49 2o
X2(i)= 0,066 . P= &,7974
32.Nececsgidade de orientagioc social:
Sim 33 4% ,00%
Nio 47 w9, 00%
Total B ive,00x
Considerou~se que o paciente necessitava de orientacHio social guan-
do eles solicitava espontancamente ajuda na resolucio de problemas
soCiais.

33.Necessidade de orientag8o social, segundo o sexo;

Homens Mulheres Total
Sim i1 22 33
N&o 2@ 27 47
Total 31 49 8o
X2(4)= 0,494 | P= ©,4047

34.Necessidade de esclarecimentos médicos:

Sim 55 49 ,e0%
N3D 25 31,060%
Tatal B@ 100,00%

Considerou~se que o paciente tinha necessidade de exclarecimentos
médicos gquando ele solicitava espontaneamente ssciarec imentos sobre
aspectos clinicos da sua doenga, sobretudo prognéstico € tratamen—
to.



33.Necessidade

de orientacio medica,

segundo 0 sexo:

Homens Mulheres Total
Sim 25 3 59
N&o 84 19 25
Total 34 42 80
X2(i)= 3,333 P= &,0879
36.Temnpo de tratamento:
Q1 - 95 anos o9 &7 ,00%
s - i® anos o7 11 ,00%
i1 - i% anos &7 22,0064
Mais de 135 anos a¢ 14,60%
Totai 86 106, 00x%
37 .Nivel de incimodo da doenga:
Alto 44 oo, 00%
Medio 34 43, 06%
Total goé 106,06x%

4D

Na rlasgificagio do nivel de incdmodo foi usado um conjunto de wva-

ridveis, como: intensidade da dor, frequénecia de crices ¢ hpspita-
lizagoes & posicionamento do paciente frente a elas.
3IB.Nivel de incomodo da doenga por sexo!
Homens Mulheres Total
Alto i8 26 44
Medio i3 23 36
Total 31 a9 ge
X2(1i)= 0,592 P= ©,646612
39 .5abem o nome da doenga:
Sim &3 79,00%
Nao £7 21,00%
Total g6 ied, Qo
4% .Sabem 0 nome da doenga, ssegundo o seMo:
Honens Mulheres Total
Sim 25 38 &3
NEo G& ii 17
Total 31 49 80
X2(4i)= 2,109 P~ ©,7447
4i.Conhecimenteo da hereditariedade:
Sim 45 a6, 00%
NEo 35 44 ,00%
Total =] ieo,a6en
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42 . Conkecimento da hereditariedade, segundo o sexo:

Homens Mulheres Total
Sim i3 32 45
N&o ig i7 35
Total 31 49 a8e
X2(1)= 4,214 P= 0,04014
43 .Esperanca de cura:
5im 39 49 ,00%
Mzo 414 o1, 00%
Total 86 100,008
44 .Esperanga de cura, segundo o sSBMO!
Homens Mulheres Total
Sim 19 20 av
NED i2 29 ' 41
Total 34 49 8e
X2{i)= 3,484 . P= @,6743
45.Nivel de conhecimento:
Satistfatirio 37 44,907
Insatisfatdrio 43 S4,00%
Total 8¢ 100, 0e%

0 nivel de conhecinento foi considerado satisfatdrio levando-se en
conta o conhecimento da hereditariedade, a ssperangs de cura, © no-
me da doenga & © objstivo do tratamento.

44.Nivel de conhecimento, segundo o sexn:

Homens Mulheres Tatal
Satisfatdrieo i2 25 37
Insatisfatdrio i9 _ 24 43
Total 21 49 5%

X2¢1)= 1,158 F= @&,2820
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IV.2. & ANEMIA FALCIFORME VISTA PELO PACIENTE.
Total: 52 Idade 48 =anos a 44 anos Media: 246 anos D.B: 7,0
Sexo feminino: 34 Idade: 18 anos a 44 anos Média: 25 anos D.P: 7,4

Sexo masculineo: 18 Idade: 18 anos a 4¢ anos Média: 27 anos DL.P: 7,0

A percepcao dos pacientes sohre a propria doenca nSo variou confor-
me as entrevistas fossem realizadas na fase 2stivel ou em fase de cri-
se, demonstrando que esse grupo de individuos, seguidos hd pelo menos
tr8s anos no Ambulatdrio, Jjd tinha uma opiniie formada e "estavel” a
respeito da anemia falciforme. A andlise das entrevistas levou aos se-
giuintes resultados:

i. Na sua opinidao, a medicina hoje permite que o portador de anemia
faleiforme tenkha um nivel de vida adequade? *

Homens Milheres Total
a) sim p =Y 89,e0% 34 100, 00% o0 G6,00%
b)) nio 592 i1,00% (53%] G0, 00% (73] &8,00%
Tatal ig o0, 00% 34 ioo,00% o2 19¢,00%

Probabil idade exata de Fischer= 0,1{i54

2. Na sua opiniio, vocé tem um nivel de vida adequado? %

Homens Hulheres Total
a) sim i4 78,00% 31 94,00% 45 B7,00%
b) ndo 04 22,00 o3 09, 00x% Q7 13, 00%
Total i8 iee,oe0 34 ioo, 00 S8 ieo,00%
X2¢i)= 1,814 P= @,1781

¥ 0 termo adeguado foi usado agui em fungfo da percepcSo do paciente
quanto a sua gualidade de vida, quandeo comparada A das pessoas com
quem eles convivem em seuw meio social (Ex: irm8os normais, vizi-
nhos, amigos, etcl.



3. Caso voce tivesse o risco de gerar uma crianca com anemia falci-

A5

forme, vocé procuraria fazer o diagnadstico pré-natal?
Homens Mulheres Total
a) sim i8 iee,e0x% 30 88, 00x% 48 Q2,00%
b) nao 29 0o, 0ex o4 i2,e0% &4 08, 00x
Tetal iB 100,00% 34 100,007 5a i0e,00%

Probabilidade exata de Fischer= @,1i713
4. Em case de sim,

a) para Se PFERAFrAr Ccasp & crianta seja portadoral

Homens Mulheres
i3 72,00% 24 Bo, 00X
bY para o abortamento terapéutico;
Homens Mulheres
@S 28,00% 5P 20,00%
Total iB i99,e0x 30 ied,00x
X2{(i)= @,385 P= @,53248

=

5. Em caso de nHo, gual seria o motivo? (nulheres)

par n3o julgar relevante; @3
“Sou muito nervosa, ficar
sahendo antes € pior”. /31

Total 64

qual seria a finalidade desse diagnostico?

Total
37 77.,00%

Total
ii 23,00%

48 ige,00x
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IV.3 - A ANEMIA FALCIFORME VISTA PELOS GENETICISTAS E PELOS HEMATOLO-

GISTAS.

Geneticistas.

Amostra: 52 individuos.

Idade: 25 a 73 anos.

Media de idade: 4% anos.

Desvio padri3o: 10,4 anos.

Tempo de formado: 3 a 5@ apos.

Média tempo de fTormado:

Desvio padrSo: 1@,3 anos.

Homens:. 24.

Idade: 26 anps a 73 anos.

Média de idade: 4% anos.

Desvio padrio: 11,5 anos.

Tempo de formado: 3 a 5@ anos.

Média tempo formado: 26,9 anos.

Desvio padraoc: 1iif,4 anos.

Muiheres: 35.

Idade: 2% ancs a &% anos.

Média de idade: 3% anos.

Desvio padrio: 9,9 anos.
Tempo de formado: § a 39 anos.
Media tempo formado: 4% anos.

Desvio padrao! 9,0 anos.

17,9 anos.

Hematologistas.

amostra: 595

individuos,

Idade: 23 a 7ianos.

Média de Idade:
Peavio padrao:

Tenpos de ¥formado:

Média tempo formado:

Deevio padrio:

Homens: 34,

49,0 snos.

8,30 anos.

4 a 45 anos.

13 anns.

6,7 anng.

Idade: 2% angs a 71 anos.

Média de
Pesvio padrao:

Tempo de formado:

Média tempo formado:

Pesvio padrio:

Mulheres: 24.
Ildade:
Média de idade:

Desvio padrio:

Tempo de formado:

Média tempo ftormada:

Pesvio padrio:

idade: 42

3,2

anas.

8,3 anos.

4 a 45 anos.

i% anos.

6,9 anos.

29 anos a 92 anos.
35 anos.

4,2 anas.

(=

1% anos.

anos.

S a 28 anos.



Guest iondarios respondido

53c Paulo

Rio de Janeiro
Rio G. do Sul
Minas Gerais
Parand

Santa Eatarina
Parad

Bahia

Totzwl

Porcentagem de respostas

Responderam
Mao responderam
Total

X2(i)= 0,063

S par

32
ii
L
@8
87
a4
@3
23

8B

Egtado.

Alagoas
Espirite Santo
Pernambuco
Randonia

Mato G. do 8Sul
Sergipe

Ceara

Goias

b 2
(=

g2
02
o1
21
&1
731
1551

ao questionario enviado pelo correio.

-Hematologistas Geneticistas

47 31% 41 33%

104 &% g5 &67%

151 ieexn 126 ieex
P= &,8013

Total.

g8

ige



RESPOSTAS A0 QUESTIONARIO.

1. 0 seu conhecimento a respeito da anemia falciforme advém fundamen-—

talmente:
Hematologigtas Geneticistas

a. do atendimento rotineiro de paci-

entes; 34 &5,80% 05 oR, a0
b. do atendimento esparidico de pa-

cientes; 86 ii,00% i4 24,00
c. do que vocé tem lido na literatura; 08 15,00% 23 39, 00%
d. do vocé aprended no seu curso de

graguacio e/ou recidénciaj; - o5 09, 06% i7 29,00

Total 55 ieo,00% o9 i00,00%

X2 (3)= 4¢,352 P { 0,001

k]

. Proporgio de atendimentos rotineiros a portadores de anemia Talci-
forme entre hematologistas e geneticistas:

Tipo de atendimento Hematologistas Geneticistas Totatl
Rotineriro 34 &5 85 eex 41
Esporadico ou nio

atendimento i% 35X 54 2% 73
Total o9 L1067 59 oo $i4

X2(i)= 40,129 P { ©,001
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Na sua opinido, 0s recursos terapfuticos atuais possibilitam;

Hematologistas Geneticistas
uma vida insatisfatdria aos doen-
teg; i3 24,e0% 28 14,00%
uma vida satisfatdria & maioria
dos doentes; 25 45,00% 27 44,007
umza vida gatisfatdria & minoria
dos doentes; ié 29,00% iz2 20,004
nao tenho opinifo formada sobre o
assunto; @1 @2 ,00% iz 20,007
Total 55 ioe,00x g9 190@,00%
X2(3) = 11,020 P = 0,061148

Na sua opiniao, o grau de sofrimento imposto pela doenca zo pacien-
te e:

Hematologistas Geneticistas.
grande; : is 33, 00% 290 34,00%
varidavel; 37 &7, 00% 32 54,00%
PequUEND; @0 00, 00% @4 @7 ,060%
nao tenho opinifo formada sobre o
assunto; 0 ¢0,00% @3 05, 06x%

Total S5 iee, 00X a9 i¢¢,00%



J. Na sua opiniflo, a probabilidade de um paciente com anemiz falcifor-

me, tratado adeguadamente, levar uma vida produtiva € socialmente
ajustada &; :

Hematologistas Geneticistas.

a. nula; @3 26,004 @0 0@, 00X

be peguena; 5 27 ,80% i3 22,06X%

C. grande; 37 &7 ,60% 39 66, 00%
d. nio tenho opinigo formada sobre o

assunto; 0e 00,00 e7 12,00%

Total 55 100,00% 59 10¢,00%

6. Na sum opini8o, o diagndstico pré-natal da anemia falciforme;

Hematoplogistas Geneticisgtas.

A. € um recurso tecnichd impartante na

prevengio da doencas 28 51,007 35 59,00%
b € dispensaveli a5 a9,00% 04 Q7,007
C. & gquestiondavel; i5s 27 ,00% it i19,00%
d. ndo tenho opinifo formada sobre o

assunto; o7 13,00X% a9 13,00

Total 95 iee, 00X 59 iead,00x

X2 (2 = 1,616 P = &,6358



7. Comparacido entre a opinifo dos hematologistas e a dos deneticistas
a respeito da importlncia do diagnidstico pré—-natal da anemia falci-

{forme.
Hematologistasg Geneticiatas Total
Importante na prevengfo da
doenga. 28 51,006 35 5% ,00% 53
Dispensavel, gquestionavel,
ou sem opiniac formada. 27 49.,00% 24 45 ,00% 51
Total a9 160,00% 59 1¢9,00x £14

X2(i)= @,815 P= 0,3867



IV.4 - CASOS ILUSTRATIVOS.

dntes de passar a discussio dos resultados obtidos no presente
trabalho, parece conveniente apreéentar, 2 guisa de ilustragfo, alguns
casos clinicos.

De inicio, £ descrito um casp-protdtipo, reuninde as tendén-
cias observadas na amostra de pacientes. Nio pretendendo ser represen-
tativo da experiéncia de alguma pessoa em particular, es5se caso-protd-—
tipo &, antes, um modelo tedrico, composto de elementos observados en
varias anamneses. Esse modelo € apresentado apenas para dar uma iddia
preliminar e geral do que um portador da anemia falcifaorme pode viven-
ciar.

Em seguida cin apresentados dois crsos tlinicos reais, referen-

tes = elementos incluidos na casuistica examinada.
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CASD - PROToTIPO
ldade: 23 anos.
Sexo: feminino

Seguida noe Ambulatdrio de Hemoglobinopatias da UNICAMP  ha

=

menos de 9 anos.

Estado civil: solteira.
Renda familiar per_capita: menos de meio salarioc-minino.

Escolaridade: primario completo.
Religido: catdlica.

A doenga nlo interferiu na vida escolar, mas interfere na vida
profissionzal.

Nido trabalha, em decorréncia de crises frequentes de dor.
Ja trabalhou como domestica.

Mora com os pais, dos gquais depende financeiramente.

N30 tem namorado, mas pretende casar-se e ter filhos.
Juiga a sua vida social satisfatdria.

Apresenta auto-imagem positiva.

Considera importante submeter—se a terapia de apoio.

Necessita de maiores esclarecimentos sobre aspectos médicos da
sua doaenga.

Considera que o tratamento fornecido pela medicina atual permi-
te aos pacientes um nivel de vida adequado.

Considera a sua quzlidade de vida satisfatoria.

Frente a0 risco de gerar uma crianga com a anemia falciforme,
faria o diagndstico pré—-natal, para s Preparar caso & Crianga
fosse portadora. Em caso positivo, no entanto, nlo faria R
a2 op¢ao pelo abortamento terapéutico.

Sabe o nome da suax doengR’ e que ela é um problema hereditirio,
mas nao conhece detalhes.
De um modo global, o seu nivel de conhecimento sobre a doenga
é insatisfatdérioc, sendo provivel, por exemplo, gque £la alimente
uma vE esperanca de cura.



CASOS CLINICOS

Caso clinico ne §.

Paciente do sexo masculino, 28 anos de idade, solteiro, da ra-
Ca negra, COm CUFSO pPrimario incompleto.

Situacio familiar: Pai falecido; mie "do lar . & o quintg Fi-
tho de uma itrmandade de sete (trés homens e quatro mulheres).Alén do
paciente, a irm¥ maig nova também.era portadora da anemia falciforme,
tendo falecido aos 11 anos de idade.

Mora em companhia da mie e de umaz irmd mais nova; os demais
irmiios s¥o casados. A renda mensal da familia g€ de um salario minimo.

Trabalha atualmente como frentista em um kosto de gasolina; ja&
fai  ajudante em um ferro velho ¢ jd trabalhou Ccomg gesseiro. Sey  em—
Prego anterior foi em uma chdcara, onde cuidava de vacas. Actordava as
trés horas da manhd para recolher as vacas do pasto, para sé?em orde-
nhadas, tarefa também da su=n responsabilidade. Apesar do seu trabalho
atual requerer esforgo fisico, ele o aceita PO SEr o Unico 4gue conse-

quin: "o patrfoc compreende as faltac”; o patrioc me conhecew no cen-
tro (umbanda) e me convidow para trabalhar no posto”.
Seus planos para o futuro, no que se refereg ao trabaiho: "Que-

o o consequir a aposentadoria para poder ter am dinheire garantido no

fim do més. NEo vou deixar de trabalhar no. Quando estou  internado,
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fico pensando no trabalho e no dinheiro do final do més. A aposentado-
ria td& complicada, € um tal de marcar pericia e nio resolver nada...
0 meu patrdo quer me ajudar a consequir, ele faz o gue precisar. S0
nido we registrou porque tem que esperar o INPS. A assistente social
dagui td me orientando agora, espero que dé certo’.

E seguido hd 27 anos pelo Ambulatirio de Hemoglob inopat ias,
"Eu comecei a tratar com 8 meses na Santa Casa, 13 na cidade”.

Os dados coletados na entrevista permitiram identificar que o
nivel de incfmodo imposto pela doenga ag paciente € altp, com interfe-
réncia na sua vida escolar, profigsional, social ¢ emocional.Deixoun os
estudos devido &s crises ?PEquenteé de dor. Perdeu a dnica namorada
que teve, quando esta soube da doengws.

0 tratamento oferecido, na sua opinifo, pode permitivy um ni-
vel de vida melhor aos pacientes, enfatizando a gqualidade do =atendi-~
mento médico recebido no Ambulatdrio de Hempglobinopatias do HC/Hemo-
centro da UNICAMP.

A sua opinifo sobre o aparecimento das crises: "Eu acho que &
de repente..., tomo remédio pensando em melhorar, mas-..; a tensso
nervosa da mais trises’ .

Tem conhecimento satisfatdrio sobre a anemia falciforme.

Se tivesse 0 risco dg fer um filhko éaﬁ:a nesma doenga, faria a  opgio
do diagndstico pré-natal,e, caso tal hipdtesei.Fosse confirmada, faria
a interrupgio da gravidez, "... pPOr que paﬁégr Pelo mesmo proble-~
MA?w .y

Apresenta auto-imagem negativa, "Queria ser normal, ter dis-

posi¢Ho para fazer o que quer que fosse, sam ser prejudicado”.



Outros aspectos psicoldgicos: angistia quanto & frequéncia
de hospitalizacces, instabilidade emocional com grande preocupacio a
respeito da sua saldde no future, relacionamento afetivo afetado pelo
seu  estado fisico, compeortamento assertivo frente ao tipo de atendi-
mento e vontade de se adaptar aos limiteg impostos pela anemia  falci-

forme.

dceitou receber terapia de apoio.



Caso clinico ne 2.

Paciente do sexo feminino, 2% anos de idade, casada, da raga
negra, Ccurso primario ctomnpleto.

Situac8oc familiar: Casada hd oito anos, marido alcdolatra, te-
ve trés abortamentos consecutivos antes de nascer a sua Tilha, agora
com cinco meses de idade.

E seguida ha seis anos no Ambulatdrio de Hemoglobinopatias da

UNICAMP .

i s dados coletados na entrévista permnitiram identificar que 0o
nivel de incdmodo imposto pela dosnga € médio, nio interferindo em suya
vida escolar, profissional ou social.

Trabalhou como domestica até o nascimento da filha; é depen-
dente Tinanceiramente do marido, que tem uma renda de dois salarios-
minimos. Egpera voltar a trabalhar logo gue a Filha Cres¢a um pouco.

rem conhecimento insatisfatdrio da hereditariedade, descobriu
ser portadora da anemia falciforme ha seis anos: - Fui internada com
pneumonia, da{ descobriram ¢ me mandaram para z UNICAMP" “Nesse momen-
teo, s gquero saber € a minka filha tem a doenga. Eu sei que eu tenho,
nd0 posso fazZer MAais Nada...

Suas eupectativas guanto ao tratamento:”™ Sei 1a, depois que

e caomecei a tratar aqui melhorei 100%. A uUnica coisa que me incomoda

& a dori tirapndo a crige, &u nem me lembro’.



Nio se considera diferente das outras pessoas: " ...SH0 todos
iguais. Se eu falar como eu me vejo, vecd vai rir de ver eu falar...,
acho que su sou boa, ed levo uma vida gue n8o precisava com 0 marido,
com tudo. S eu vivesse sd com minha filha, seria melhor. As vezes o
marido melhora, eu penso, serd que vai acabar?... Sou uma PESSDA  SE-—
ria, eu gostaria que o meu marido fosse como eu’ .

e tivesdge o0 rigco de gerar uma crianca com a anemia falei-
forme, faria o diagnastice pre—-natal, para se preparar Caso & Crianga
fosse portadora "Ed queria sabgr se tinha ou nfp, para estar cong-
ciente’”.

fceitou receber terapia de apoio.



V. DISCUSSAD

V.i — Em relag¢io aos pacientes.

Apesar de a anemia falciforme constituir um problema de Smide
Pdblica no Brasil, infelizmente os doentes & recebem atendimento me-
dico satisfatdério em alguns poucos centros upiversitirios do nosso
pais. De fato, como comenta Ramalho (1984), programas de diagndstico
precoce e seguimento regular dESEEE’dUQHtEE 530 excepcionais em nosso
meio, onde og pacientes falciformes ainda cogstumam ser atendidos ape-
nas durante as crises, em servigos médicos de urgéncia, recebendo tra-
tamento meramente sintomatico. Mesmo nos locais onde existe atendimen-—
to médico especializado, pouca &nfase & dada aos aspectos psicosso~
ciais da anomalia, o que impede um conhecimento mais amplo da realida-
de vivida por esses doentes. Essa falha € particularmente Jlamentdvel
frente ao fato de a anemia falciforme ser uma doenga gendtica para a
qual se dispue de diagndstice pre-natal, visande a eventual interrup-~
a0 da gravidez dos casos afetados. Embora esse procedimento ainda nio
sgja uma realidade no Brasil, por mero impedimento Iegal, tudo indics
que poderada vir a sé-la dentro em breve.

Em outros paises, sobretudo nos E.U.ﬁ., Jamaica e Cuba, a
orientagiio psicossocial é reconhecida como elemento importante no tra-

tamento da anemia falciforme, como € possivel constatar em publicagfes
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da Faruldade de Medicina do Alabama (Mankad, £991), do Hospital Infan-
til da Filadélfia (Fithian, 1991), nos livros de Serjeant (1i974; 1983)
reterentes a0 Sel servigo na Jamaica € no trabalho de Svarch gt al
(199%) referente a Cuba. Apesar disso, as investigagioes sistematicas a
respeito dos aspectos psicossociais da ansmia falciforme ainda sio
poucas, mesmo na literatura internacional (Whitten e Fischhotff, ie74;
Damlouji et al, 1982; Leavell e Ford, 4983:; Svarch gt al, 199i).

De dados discutidos a seguir pretendem fornecer uma primeira
abordagem do problema em nosso meio, referindo-se A situagSo especifi-
ca de uma amostra de pacientes adultos com a anemia falciforme, que
mant iveram retornos regulares no Ambulatério de Hemoglobinopatias (He-
matologia Clinica / Gendtica Médical) do Hemocentro da UNICAMP nos
dltimos cinco anos. Desde jd € importante ressaltar que esses indivi-
duos nltrapassaram em suas vidas a importante barreira seletiva da in-
FANcia, uma Ve qie miitos brasileiros com a aneniz falciforme ainda
falecem antes dos 1@ anos de idade. De fato, de acordo com Hutzx
(1981), = sobrevivéncia média do brasileiro com a anemia falciforme é
de 5&,4 +/- 42,1 anos. Assim sendo, & importante que os servigos bra-
sileiros de Hematologia Infantil complementem futuramente esses dados,
real izando investigaches similares entre criancas com =& anemia falci-
forme € Seus pais.

0 primeiro dado que chama a atenclo no presente estudo é o
predominio de mulheres pa amostra ( 49 milheres & 31 honens,
X2(1i)= 4,05; P = ¢,0442). Embora alguns poucos antores, como Leavell e

Ford (1983), por exemplo, admitam que 0s homens possam sofrer naiores
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complicagies clinicas na anemia falciforme, a possibilidade de as  mu-
lheres apresentarenm maior probal idade de atingirem a idade adulta nEp
¢ uma fato estabelecido na literatura (Serjeant, 1i974; 1985). No en-
tanto, mais do gque um fato médico, esse predominio de mulheres na
amostra pode refletiv um fTendmenc psicossocial, decorrente de um cui-
dado maior com a sadde e, sobretudo, maior disponibilidade de compare-
cimento as consultas das pacientes do sexo feminino. De fato, o pro-
blema da auséncia no trabalkp para comparecimento ao ambulatdrio & ne-
nos acentuado entre as mulheres, uma vezr que boa parte delas exerce a
sua atividade no lar. Esse predominio de mulheres falcémicas na  amos—
tra também foi observado em Dutraé pesqguisas realizadas na  UMICAMP
{(Gongales e Ramalho, 1985, Gomes e Ramalho, 1989; Gong¢alves e Ramalho,
ieve).

0 fato de os pacientes, tanto do sexo masculino quanto do fe-
minino, serem adultos jovens ( média de idade em torno de 25 anos, tom
desvio-padrido emn torno de 7 anos ) favorece a investigaghio do impacto
psicassocial da doenga, uma ver que eles se encontram na Fase produti-
va da vida. Nessa fTase, svidentemente, ag solicitacdes do meio em ter—
mos profissionais, afetivo-senuais e outros s8o mais intensas, acen-
tuando as limitagdes impostas pela sua incapacidade fisica.

Vale a pena ressaltar, por outro lado, o baixo nivel S0C i 0-
econimico dos pacientes, uma vez que a renda familiar per capita & in-
ferior a um salario minime em 7€% da amostra. Da mesma forma, o nivel
de instrugao das familias é o primdrio incompleto ot analtabetos em

72% dos casos, sendo o nivel médio da escolaridade dos pais e irmios o
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turso  primario completo. Esses dados sHo de suma importfincia na dig-
cussio da inter feréncia da doenga na vida escolar dos pacientes.

Tal interferéncia foi admitida por 29% dos pacientes, afetando
igualmente homens € multheres. As crises de dor, as internagides Fre-
quentes e a desinformnagio levaram esses pacientes ao abandono dos es-
tudos ( "...interferin, tive que internar, demoroy muito tempo para
SAFAF .- 7 ees€U tive uma bendita pneumonia..."; "minha familia nSo
valorizou o estudo por eu ser doente...” ). Da mesma fFforma, estudos
realizados nos E.U.A. também verificaram que a principal interferéncia
na vida escolar decorre do tempo das aulas perdidas, do grande niumero
de faltas escolares, em virtude das crises e internagoes hospitalares
( Mankad, 199%4:; Fithian, 19?1 ). Esses estudos demonstram gue a difi-
culdade de aprendizagem decorrente de lesfies neuroldgicas, sobretudo
acidente wvascular cerebral, € constatada apenas em um nuimero pegueno
de pacientes.

Observou-se na amostra Uma maior concentraglo de¢ escolarizagHo
no curso primario, o que evidencia uma caracter(stica geral de pacien—
tes de baixo nivel sidcie-econdmico. Cabe observar o percentual signi-
ficativo de cursos incompletos.

Tais dados poderiam sugerir qiue o (ndice relevante de absen-—
telsmo escolar e abandeno dos estudos tenha como causa principal =&
anemia falciforme. Esse fTato, no entanto, n8o foi confirmado pelas en-
trevigstas, onde 7i% dos pacigntes afirmaram que a anemia Talcifarme
ndo interferiu na escolarizaclo. Condigfies sociais adversas, come a

necessidade de trabalbkar ainda crianca ( “eu ndo tive tempo, eu traba-
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lhava desde pequeno ), 2 nio valorizaglo do estudo pela familia ("...0
pai achava que nfo precisava ), & distancia entre a escola &€ a resi-
déncia ¢ ...13 onde eu morava nio tinha escola’) foram fatores que im-
pediran a e€scolarizagdo.

6 indice de analfabetos na amostra (46%) encontra-se abaixo do
ohservado pelo IBGE em 1987 na regifio sudeste do Brasil, onde 19,7%Z da
populacio geral adulta era tomposta de anal%abeta;. Na populagao geral
acima de 1@ anos, tal indice era de 13,7%.

& interferénecia da doenga assume, ne entanto, carater mais
preaccupante no que se refere a vida profissional dos pacientes. De fa-
to, 7% dos entrevistados sao inatiﬁos ou exercem atividades nEo remu-
neradas. Em um levantamento realizado em Cuba, em uma aamostra de 84
pacientes adultos, apenas 26% nio trabalhavam regularmente { Svarch gt
al, £9%9%f ). Esca diferengz significativa ( X2(1)¥=416,550; P { &,001 )
talvez pnssaleer atribuida & existéncia nagquele pais de um programa
nacional de orientacgfo e apoio ao doente falciforme, com sua colocagifo
profissional em atividades compativeis com a doencga.

As constantes crises de dor, as internagdes hospitalares & as
consultas medicas constantes interferem na vida profissional de &2%
dos pacientes entrevistadog, afetando de forma semelhante ambos os se-
wps. A dependéncia financeira foi observada em 61i% da amostra, princi-
palmente nas pacientes do sexo feminino. Cabe salientar aqui que Dam-
1ouji et al (4i982) consideraram a situagio financeira precaria e a di-
Ficuldade en conseguir emprego Como as principais causas do apareci-

mento de estados depressivos nos falcé€micos adultos.
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Observando-se a relagdo das profissies, € possivel observar, en
ambos 0% sexos, uma tendéncia =@ adaptac¢fo &s limitagles da doenga
(torneiro mecanico, afiador de ferramentas, lustrador de méveis, pra-
tico em farmacia, almoxarife, soldador, tecelfo; costureira, pagem de
creche, balcenista, etoc. ). Algumas veces, no entanto, a profissio
mostra—-se incompativel com a doenga, frente ao esforgo fisico exigido
{ pedreiro, servente de pedreiro, lavrador, empregada doméstica, etc),
evidenciando a impossibilidade de escolha do tipo de emprego mais ade-
quado ao seu estado fisico ("...o0 trabalho € pesado, mas ¢ o dnico que
consegiti, porgue o patrio compreende ag faltas").

E muito importante enFatizar,'no entanto, que quase a metade do
grupo pesquisado (43%) encontra~se em situacho de emnprego regular,
apesar da inexisténcia na comunidade de um programa de apoio € orien-
taglo profissional a esses doentes. A dnica orientac%o social recebida
por esses individuos foi a prestada, a partir do seu atendimento no
Ambulatdrio, pelo Servigo Social do Hemocentro da UNICAMP. Isto de-
monstira a viabilidade de os pacientes falcémicos pederem competir no
mercada de trabalho, desde que estejam sob tratamento médico o exercam
fungines compativeis com as suas limitagdes ¢ potencialidades. De fato,
em 41X dos pacientes da amostra constatou-se a necescidade de orien—
tacdo a nivel de prote¢do no trabalho, recursos previdenciarios € so-
ciais, nio se observando diferenga significativa guanto ro sexo.

J& a interferéncia da anemia falciforme na vida afetive / se-
siual  dos seus portadores é, por motivos dbvios, mais dificil de ser

avaliada. Tal interferéncia € admitida apenas por 2i% dos pacientes,
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sem diferenga significativa eﬁfre 0oc dois sexos, embora a resposta ne-
gativa do restante da amostra deva ser encarada COom reservas.

A propor¢io de pacientes solteiros (43%) & bem superior & de
casados od amasiados (37%Z), mas € possivel que isto easteja relacionads
a preponderancia da faixa etdaria mais Jjovem. Poder—-se—ia supor tambén
que, frente a fatores de ordem fisica, emocional ou ecopndmica, o pa-
cientes falcémicos nfo se predispusessem ao casamento. Essa possibili-
dade, no entanto, deve ser reconsiderada frente & resposta de 80Y dos
pacientes soltgiros que pensam €m s casar € ter Ffilthos. E  curioso
mencionar, potr outro lado, que a proporgdo de pacientes casados nRo
difere significamente sntre homsns é mulheres.

0 fato de 37% dos pacientes serem casados ou amasiados, 74% dos
guais com filhos, & bastante significativo, desmentindo a crenca muito
difundida entre os médicos brasileiros de que raramente o homozigeto
com a anemia falciforme chega a se reproduzir. Outro fato curiosoc & o
de = proporfRo de pacientes casados ou amasiados com filhos nao dife-
rir signiticativamente entre homens ¢ mulheres, uma ver que a gravidesr
das mulheres com a anemia falciforme € considerada de alteo risco. De
fato, a frequéncia de abortamentos e outras complicagies gestacionais
€ muitn alta entre essas homozigotas ( Serjeant, 1274, 1985 ).

Dentre os 2B% dos pacientes que estfo namoranda, 57% nso intor-
maram =20 (2) namorade (a) serem portadores da anemia falriforme, POt
receio de nBo serem aceitos ou por vergonha ( T... € muito cedo para
contar, tenho medo do que ela val pensar’ ; "nido contei para ele nido,

ele vai se preocupar comigo, ele se preoccupa demais i "tive uma namo-
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rada, aquando ela ficou sabendo me deixou” ). Surpreendentemente, uma
das pacientes amasiadas nao informou ao seu parceiro ser portadora da
anemia falcitorme ( "pra que contar? Nio precisa.c..).

Da mesma forma 4que ocorrey com relagio a vida afetivo / sexuswl,
apenas 14% das pacientes admitiram ter um relacionamento social insa-
tisfatdrio., Embora alguns autores, como Leavell e Ford (4983), tenham
veriticado gque as mulheres falcé&micas que sobrevivem ate a idade adul-
ta tendam a ter um melhor ajustamento social, isto nEo foi observado
de forma clara na presente amostra.

Ap discutir os relacionamentos seociais e afetivo / senxuais dos
portadores da anemia faleciforme, é-muito importante levar em conside-
Fagao o fato de 15% dos pacientes apresentarem auto—imagem negativa,
hem como o de a proporgio de casos com auto-imnagem negativa n3o dife-
rir signiticamente entre og pacientes dos sexos masculino € femining

"...nBo gosto de mim mesmo, como posso gostar de alguém?”; “sinto re-
volta, muita revolta guanto a n8o possibilidade de cura”; "vocés estio
demorande muito com as pesquisas e julgam-se diferentes das demais
PESSORS ; «=«ME Sinto inferior, come um sofredor que batalha, me con-

sidero diferente, eu ndo sei...tenho que definir melhor isso ai...”;
"eu nHo me considerc nada na vida'; Teu sou um cara que gostaria de
ser & nSo ... ).

Qutro aspecto que chama & ateng®o neste levantamento € a pro-
porgio de pacientes que necessitavam de orientagdo social (41i%Z) e/ou

de esclarecimentos médicos (69%), sem diferenca significativa entre os

sewns. Por outro lado, como serd discutido logo a seguir, o segdimento
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psicoterapéutico fol considerado importante e aceito pela maciga maio-
ria dos pacientes.

Em termos sociais, a necessidade de orientagio concentrou-se a
nivel da protecio no trabalho & obtengio de recursos previdencidrios,
confirmando o fato de =a problematica do falcémico adulto estar, em
grande parte, centrada nos aspectos profissionais € econdmicos. Vale a
pena ressaltar  gque, dentre os 80 pacientes entrevistados, apenas 2
(2,9%) tinham obtido é aposentadoria por invélidez.

A alta tana de de desinformagio a respeito dos aspectos medi-
cos da doenga, inciusive o tratamento, pode indicar uma comunicaglo
insatisfatdria entre o ¢linico ¢ o paciente. Esta pode advir tanto do
st de linguagem inacessivel ao doente com baixo nivel de instrugio,
quantg, principalmente, de wuma atitude distantes adotada peio medico.
Leavell e Ford (41983), enfatizam que a boa comunicaclo entre o medico
e 0 paciente &, por si sd&, um detalke muito importante do apoio que o
dognte crénico necessita. ("Quando o médico bate~papo & dd conselhos,
ele tira as ddvidas, pois nem todas as pessoas conhecem ¢ tomam os
cuidados"” ).

0 nome da doen¢ga era canhecido por 79%Z dos pacientes entrevis—
tados, sem diferenca significativa entre os sexos. J3 a2 hereditarieda-
de ou, pelo menos, a sus natureza congénita, eram conhecidas apenaz
nor 5467 da amostra, com melhor nivel de informagfo nos pacientes do
sext  feminino ("Sim, €& genetico”; “Acho que jd nasci com ela"; "Ja
nasci, mas sd descobri had seis anos"; "Eu creio que Jjd nasci com a

doenga”; "J3d nasci, mas s fui descobrir guando estava com dezoito



anog ). Evidentemente, 05 detalhes da transmissao hereditaria da ane-
mia falciforme n3o eram conhecidos € sd foram esclarecidos na orienta~—
cao genético-elinica fornecida posteriormente 3 entrevista.

A alteracfo sanguinea da anemia falciforme n8o & do conheci-
mnento da maioria destes pacientes. ("Pela gque vocs explicaram € nais
gldbulos brancos do que os vermelhos"; "Fu n&o sei, sac células em ti-
po de foice™; "A moga esta explicando l1a em cima, hemoglobina”™; "Coisa
que da no sangue, a motca falouw mas nio estou lembrando direito’ ).

& esperanga de cura, traduzindo um conhecimento insatisfatdrio
da evolugio da doenga, foi observada em praticamente = metade da amos-—
tra (49%X), sem ditTerenga 5igni¥icat?va entre o5 sexos ("Espero que sa-
re’ ;i "Eu esperava que fosse feliz com meu tratamento, gque mais cedo oun
mais tarde eu pudesse recupetrar. Seria bom a gente saber como ia fi-
car”; "Que eu espero do tratamento aqui? gque sare’ ).

Levando—-se em consideragdo simnsltancamemente algumas wvarig-
veis, como o cenhecimento da hereditariedade, esperanga de cura, nome
da doen¢ga ¢ objetivo do tratamento, o nivel de conhecimento a respeito
da anemia falciforme pide ser considerado insatisfatdrio em 54% da
amostra, sem diferenga significativa entre os seExes. A procura de me-
todos “alternativos™ de tratamento, come benzimento e curandeires foi
relatada por 48% e 39%, respectivamente, dos pacientes entrevistados
(" ...88 vezes eu vou, pode dar um remedinho gue ajude ).

Mais de dois terg¢os da amostra (494) s30 seguidos no maximo ha
5 anns na UNICAMP, sendo apenas (1% dos pacientes acompanhados ha mais

de 15 anos. Considerando-se a idade média da casuifstica (25 anos, Com



P 6T

desvio padrac de 7 anos), este € um indicador do fato de a anemia fal-~
ciforme ser diagnosticada muito tarde em nosso meio, o aue, alids, foi
ressaltado varias vezes por Ramalho (1979, 1984). & *Falta de diagndsg-
tico ou o diagnostico incorreto antes do atendimento na UNICAMP foram
relatados por varios pacientes. ("Eles me tratavam como reumatismo,
aqui gue descobriram o que e tenho 5 "Prid falar a verdade, foi meu
tio que trouxe a gente, eu e minha irm&. Eu morava no Parand, ele fToi
visitar a gente viut meuy estado e trouxe a gente prid tratar. Por 13
eles fTizeram exame € nio estavam sabendo tratar™ ).

Ao Final das entrevistas, o seguimento psicoterapéutico foi
oferecido em cardter opcional aos pacientes, em sessfies a seremn reali-~
zadas nos mesmos dias dos retornos médicos ao ambulatdrio. A  grande
maioria dos pacientes (82X) considerou importante receber terapia de
apoio e ateitou o oferecimento, sem diferenca significativa entre os
SEXOS. Alguns poucos aceitaram com relutdncia ("Pra #perimentar "),
mag acabaram aceitando & pgicoterapia sem reservas. Algumas veres, a
reserva provinha da familia ("Psicdlogo pfe minhoca na cabeca’?), mas
acabou sendo superada. Dentre os que nio aceitaram o seguimento psico-
terapéutica, muitos alegaram falta de tempo para comparecer regular-—
nente aos retornos ambuliatoriais.

A maioria dos pacientes gque aceitaram a psicoterapia apresen-—
tava uma escassa compresnsio das implicagfies do processc psicoterapéuy-
tico, & pouca idéia do gque poderia ser solicitado. As suas noglies so—
bre psicoterapia geralmente estavam presas 2 mal entendidos {( ...psi-

cdlogo pie minhoca na cabega’™) € as suas expectativas variavam de pa-
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ciente para paciente (" ...acho que nfo vai mudar nada, Mas VO e¥peri-
mentar " ;  “ed ja& procurei uma psicdloga uma ver porque ta dificil wvi-
ver, quem sabe pode melhorar”: "0 gque vocé pode fazer por mimPa.. ).
Nio foi fornecida umza descrig¢fo muito detalhada do processo € os  pa—
tientes foram informados que, durante os atendimentos, poderia ser
conversado sobre as preocupacdes da doenca, do tratamento, da familia
ou gqualguer outro assunto gue fosse do interesse do paciente. Que nes-—
se processo, o terapeuta, junto com o paciente, iria examinar a manei-
ra pela qual 80 abordados os problemas, as atitudes & os  sentimentos
que  ocorrem emn sua vida diaria. Ds pacientes foram informados a res-—
peito dos hordrios dos atendimentoé, qite seriam coincidentes apns re-
tornes para atendimentos pelos hematologistas, ou com marcag3o prévia
para atendimento fora dos retornos ambulatoriais. Também foi aberta a
possibilidade de o psicologo ser solicitado em situagdes de c¢rise,
alando o paciente Tosse internado nas enfermarias ou pronto socorvro,
regsaltando-se, no entanto, possibilidade do terapeuta niRe ser ipcali-
=ado nagquele momento.

A principal caracteristica do seguimento psicoterapéuticeo foi
conferir uma naturera mais personalizada & relagSo paciente—institui-
¢gdo, estreitando os lagos de empatia entre o doente e a equipe, o que,
sem duvida, pode ter valor em termos de tratamento.

Whitten & Fischoff {(i974}) ¢ Leavell & Ford (1i983) afirmam ca-—
tegoricamente que o fornecimento de apoio psicossocial ao doente & ca-
paz de modificar faveoravelmente a evolugio da anemia falciforme. A

presenga do adtor do presente trabalho passou a ser solicitada regu-



larmente pelos pacientes durante az suas internagdes hospitalares . Um
paciente, ao chegar aa pronto socorre, pediu & enfermagem yue entrasse
em contato con o psicdlogn. Este, ao chegar a Emergéncia, foi recebido
com um sorriso: "Eu chamei pra ver se voc® vivria de verdade... . Mesno
em meio & uma terrivel crise de dor, este paciente sentiu-se valoriza-
do como individuo e apoiado nagquele momento dificil, que ele vivia en-
tre pessoas estranhas.

Torna-se importante ressaltar gque, concordando com o encontra-
do por lLeavell e Ford (4983), na presente pesquisa nic foram observa-
dos padries psicolbgicos gue pudessem ser considerados caracteristicos
da anemia falcitorme. Esses autores também sugerem que o estresse  in-
fiuencia muito 2 exprescsfio clinica da anemia falciforme. Dado seme-
lhante foi constatade nos transcorrer dos atendimentos de alguns dos
pacientes ("...parece que, qUANID MRIS ME Preccupd COM as Crises, MNAis
elas acontecem i " ... tensio nervosa da crise” ).

Farece oportunoc esclarecer, no entanto, que o pregsente traba-
1ho nfo teve o objetivo de estabelecer um diagnostico psicoldgice dos
pacientes entrevistados. Tal propdsito serd cumprido em outra pesqui-
sa, Jja programada pelo Setor de dconselhamento Gendtico do Ambulatario
de Hemoglobinopatias do Hemocentro—UNICAMP, pa qual serd adotada a me-
todologia especifica para tal fim.

Ao discutir a percepgio gue o pradprio paciente tem da anemia
falciforme, € importante ressaltar que sd Foram levadas em considera-
cio as informacdoes Ffornecidas pelos pacientss seguidos hd mais de tres

anos no Ambulatdrio. De fato, de acordo com Ballas e Castillo (1992),



~
L]

un  paciente falciforme precisa ser seguido pelo menosg dirante trés

ANQs, para que suas informagoes possam ter anal isadas de forma apro-
priada do ponto de vista clinico. Na experiénecia desses autores, esse
periodo é importante para que exista a oportunidade de aloumas inter-—

corréncins importantes da anemia falciforme possam ocorrer, modifican-
do o gquadro clinico da doenga. Evidentemente, essas intercorréncias
também poderio modificar a opinifo do paciente a respeito da sua doen-
CAa.

E importante salientar tambem que, apesar de = anemia falciforme
ser  uma dognca genética para a gual se dispie de diagnidstico pré-na-
tal, & literatura internacional nio.relata a opinido do principal tn--
teressado: o prdpric paciente. Neste sentido, o presente trabalho abre
& Pprimgira perspectiva de se puvir a descricBo da doenga pelas pala-—
viras de quen realmente a vivencia.

Outro ponto que deve ser ressaltado, € que a percepgfo do pa-
ciente sobre a sua doeng¢a nRo diferiu significamente guando se compa-
rou os dados colhidos durante os periodos estaveis e durante as crises
da anemia falciforme. Como serd discutido adiante, isso evidencia um
mecanismp de adaptacio & doenga crionicadl o paciente ja "sabe” gue as
crises de dor & os periodos de hospitalizaclo ~“fazem parte” da  sita
condigHo clinica.

dpesar de o nivel de incdmode causado pela anemia falcitforme
ter sido ceonsiderado alto por quase a metade da casuistica (44%), pra-
ticamente a totalidade dos pacientes (96%) considera que 05 FeCUrsos

atuanis de tratamento permitem uma qualidade de vida aceitavel ("a mi-



nhka vida € normal, tenho mew marido, meu filhow.w i ° hoa parte das
crises sap devidas so abuso das pessoas i a orientagSo fornecida per-
mite as pessoas se cuidarem melhor i "a anemnia passa [ SEr Comum; tor-
na-sg preocupante na gravidez por medo de transfusio’; "minhas crises
$50 raras, procuro me cuidar i “com tudo o que eu sofro, a vida ainda
¢ boa, se Deus quer assim, €U nao posso fazer nada’; “antes do trata-
mento ey n3o consgguia Tazer nada, agora fago tudo, deixei de me sen-—
tir doente’™). & opinifc dos pacientes 3 respeito do nivel de incimodo
imposto pela doenta ndo diferiu significamente entre 08 sewos. Apenas
4% dos Aeoentes julgaram inadequados os recursos terapfuticos atuais,
slgumas vezes responzabilizando os médicos por isso (“vocds estHo de-

morando miito com as pesquisas julgam—-se diferentes das * cdemzis pes-—

0 seu proprio nivel de vida ¥foi considerado inadeguade por 13%
dos pacientes entrevistados ("porgque estou parado demais, trabalhar
Pica dificil™; Ttenho muita crise”; "prd mim ataca a cada trds meses,
as veres até antes, a dlcera, a dor no corpo é pior; a dlcera da  pra
quebrar um galho, da pra gente andar’; "“poderia ser melhor, a anemia
falciforme atrapalha a vida social, o trabalho e moralmente did cads
decaida que Deus me 1ivVFEeaw Jo

A informaciHo fornecida por B7%Z dos pacientes de sed nivel de
vida ser adeqguado deve refletir um processo de adaptaglo & doenca cré-
nica. Leavell & Ford (4983 verificaram entre os seus pacientes com a
anemia fFalciforme uma ampla gama de ajustamentos pessonis 4 doenga e

Damlouji et gl (1982) constataram gque o grau de incSmodo causado pela



enfermidade nem sempre esta associado ao grau de impedimento pPsicosso-
cial dos seus portadores.

A pergunta a respeito do comportamentoe dos pacientes frente ao
eventual risco de gerar uma crianga com a anemia faleiforme, traduzin-
do uma situacio hipotética, foi feita mais no sentido de captar a opi-
niZo real dos mesmos & respeito da sua doenga. Nesse sentido, €  inte-
ressante notar dque 23% dos pacientes optariam pelo abortamento, caso o
feto fosse portador da anemia falciforme (" ...eu sofro tanto e n8o
gostaria de ter um filho com & anemia. & uma dor insuportdvel. A gente
acostumna... Tambén, vivendo assim desde que e nasci, & gente tem que
se conformar..."; "aprendi a viver com esta dor; nio gquero isso  pra
ninguém”i “se tiver um filho com anemia, vai ficar come e, nascer co-
mo €1...0 quUE a gente guer para as criangas € nascer com saldde, nascer
sem problemas, nascer sem anemia... Y. Essas verbalizagoes dos pacien-
tes tradurem, evidentemente, o fato de a adaptagio & doenga cranica
exigir uma grande dose de aceitaglo ou de resignagSo a mesma. Nesse
aspecto, vale a pena citar a opinido avalizada de Powars gt al (1991
de a anemia falciforme nunca ser uma entidade clinica benigna, apesar
de evoluir de forma mais branda em alguns pacientes. Begundo esses au-
tores, mesmo 0% pacientes com sintomas discretos desenvolverfo osteo-
necrose ou qualguer oukra complicac®o em algum momento da sua vida. A
terapia de apoio, evidentemente, pode contribuir muito no processo de
aceitac8o da doenca. Como diz o provérbio chinfés "toda situaglo torna-

se boa gquando nos adaptamos a2 sla’.
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£ interessante também verificar gque o diagnistico pré~natal ¢
percebido por 77% dos pacientes como um meio de se preparar caso A
crianga seja portadora da anemia falciforme, podendo—se ipiciar preco-
cemente o seu tratamento ("creio que eu faria para saber se tem a
doenga, estaria sabendo como tratd-la’i “para evitar complicacies mais
tarde™: "Prd ver ge £la tem a anemia, pra comegar o tratamento como
ey ). Evidentemente, por desconhecer os detalhes técnicos, tais pa-
rientes atribuem ap diagnostico pré-natal o mesme valor do diagnidstico
neonatal. Apesar de 80% da casuistica ser da religiao catdlica, termi-
nantemente contriria ao abortamento, nenhum dos poucos pacientes (8%)
quE NS0 recorreriam ao diagnéstice.pFé*natal alegou motivos de orden
religiosa. Os motivos apresentados foram ) nio relevancia do diagnds~
tico ("n¥o muda nada; faria apds nascer... ) og a falta de estrutura
emocional ("sou muito nervosa, Ticar sabendo antes & pior”; "tenho re-
ceio de confirmar & nSo saber o que farer ). A opinilo dos pacientes a
respeito do diagnidstico pré-natal nio variou significativamente entre
0% sexos. Dentre os 32 pacientes, 1 (21X} optariam pelo abportamento
terapéutico frente ao risco hipotético de ter uma crianga com a anemia
Tfalciforme.

fntes de passar a discussio dos dados obtidos entre os hemnato-
logistas ¢ os geneticistas, vale a pena comentar gue, embora o risco
de gerar uma crianca com a anemia falciforme seja normalmente nulo en—
tre os pacientes com a anemia falciforme, ja que eleg geralmente se
casamn com pessons hemoglobinicamente normais, tal risco podera ser de

=

@Y, caso o conjuge seja portador do trago falciforme, ou de 160X, ca-



TG

sp o conjuge também seja portador da doenga. Na casuistica seguida
atualmente no aAmbulatdrio de Hemoglebinopatias do Hemocentro-UNICAMP,
cuistem dois pacientes, nio pertencentes a amostragem deste trabalhko,
casados c¢om portadores do trageo falciforme, um dos gquais com filho

com a anemiz falciforme.

Y.2 - Em relagB8o aos profissionais entrevistados.

C baivdo indice de respostas ao gquestionario enviado pelo cor-—
Feio a diversas regines do pais (32X), sem diferenga significativa
entre os geneticistas & os hematuldgiatas, merece algunsg comentarios.
De fato, esse Indice € significativamente menor gque o obtido parlwertz
gt nl (199@), ou seja, &3%, em seu questiondrio sobre ética enviado a
51 genetiristas brasileiros (X2= 17,813, P {( 0,001). Esse alto grau de
abstengio pode ser atribuido, entre outros, a dois motivos! o nHo re-
conhecimento da relevidncia do problema discutide ou, principalmente,
o nada ter a dizxer sobre o assunto. Mesmo entre os profissionais que
aceijtaram participar da pesquisa, muitos ngo tinham opinifco formada
sohre uma ou mais das questies apresentadas. Isto € particularmente
verdade entre os geneticistas, uma vez que so 8% deles se dedicam ao
atendimento rotineiro de pacientes com a anemia falciforme.

Embora a porcentagem de hematologistas gque se dedicam ao aten-
dimento rotingeiro desses pacientes (45%) seja significativamente maior
que a dos geneticistas (B%), as respostas desses profissionais revelamn

de um modo geral, as mesmas tendfncias. Assim, por exemplo, =a maioria



deles opina que 05 recdrsos terapéuticos atuais possibilitam uma  wvida
satisfatdria A maioria dos deoentes (4% dosz hematologistas e 46X dos
geneticistas), gque o grau de sofrimento imposto pela doesnga ¢ varidvel
(47% dos hemataologistas e 54% dos geneticistas) e que a probabilidade
de um paciente com a anemia falciforme, tratado adequadamente, levar
uma vida produtiva € socialmente ajustada & grande (&7% dos hemastolo-
gistas ¢ &6% dos geneticistas). Curiosamente, =2 porcentagem de hema-
tologistas € geneticistas gue opinam que o grau de sofrimento imposto
pela doenga & alto (33%) difere significativamente da verificada entre
os praprios doentes (44%) (X2= 9,844, P ( @.01).

0 diagndstico pré-natal Foilconsiderado um recurso técnico im-
portante na prevengao da anemia falciforme por 4% dos hematologistas
e 59% dos geneticistas, sem diferenga significativa entre eles. Uale a
pena enfatizar, no entanto, gque 2Z7%4 dos hematologistas e 19% dos gene-
ticistas julgam £sse procedimento questiondvel, 2% dos hematologistas
e 7% dos geneticistas julgam—no digpensdvel € que 13% dos hematologis—
tas e iS5% dos geneticistas nio tém opinido formada sobre o assunto.
Esses dados revelam que tanto os hematologistas quanto os geneticistas
sinda t&m = sua opinifo dividida e gue o diagndstico pré~natal da ane-~
mia falciforme sd € aceito 3 prigel, sew st andes questionamentos, em
ambas as classes profissionais, por cerca de GOX dos individuos entre-
vistados. Uma ver aque a pergunta foi feita sobre uma situagiic hipoté-
tica, uma vez gue a interrupgdao da gravidex de casos de anemia falci-
forme ainda nfo € permitida legalments no pais, =& resposta  pode ser

interpretada como uma tendéncia ligada ao momento atual. & relutdncia



mani festada por guase a netade dos gensticistas e hematologistas en-
trevistados & bastante coerente, uma vez gque trabalhos cemo o da pre-
sente tese, ague investiguem a realidade vivida pelos brasileiros com a
anemia falciforme, sio inexistentes. E, como foi salientade no inicio
desta discussion, o presente trabalho € apenas um Primgiro Passo NESHS
direc3co, devendp ser complemnentade por outras invest igagnes real izadas
em oukros grupos etarios & em outras regifes do pais.

4o discutir, no entante, o diagndstico pre—natal da  anemia
falciforme, € necessario distinguir duas situagdes distintas. 0 diag-
ndstico feito a pedido dos casais de risco, em carater assistencizal,
geralmente &€ encarado pelos proFiésionais que atuam em paises onde a
legislagio permite a interrupcdo dos casos afetados, como um direito
das pessoas interessadas (Modell, 199¢; Rowley gh al, ig9iy. J& o
dimgnastico pré-patal da anemia falciforme, feito como parte de pro-
gramas populacionais preventivos, sd & encarado sem resgrvas em alguns
poucos paises, como € o caso de Cuba (Granda gt al, i?94i; Svarch gt
al, 199i). Bowman (19?21}, embora favardvel ao diagnidstico pré-natal da
talassemia @palore,* toloca algumas PFEeSErYas ER relagio & anemia
falciforme, enfatizando que & morbidade & a espEranga de vida sfg va-

Fidveis nessa dOENGR.

¥ A talassemia major & expressfio clinica da homozigose do gene da ta-

lassemia beta, com anemia hemolitica crinica e acentuada.



De fato, a variabilidade clinica da anemia falciforme &€ um dos
principais fatores a serem levades em conta ao discutivr o seu diagnds—
tico pré—-natal. Recentemente, ao se descobrir o provavel valor dos ha-
platipos de DNA como fatores moduladores de gravidade da anemia falci-
forme, talves tenha-se obtido recurso progndstico de grande valor no
seu diagnost ico pré-natal (Powars gf al, 199@). Esses hmupliotipos refe-
Frem—se a caracteristicas de sitios de DNA adjacentes ao gene da hemo-
globina S, envolvendo regifes repressoras € promotoras.Assin, o haplda-
tipo denominado Bantu conferiria maior gravidade c¢linica a doenga, en-
quanto que os haplatipos Benin e Senegal confeririam-lhe, respectiva-
mente, gravidade intermedidria e pequena. Em um egstudo realizado por
Zago gt al (1i99i! entre 37 brasileiros com a zanemia falciforme, 4% dos
74 crompssomos estudados eram do tipo Bantu (466,2%), 417 do tipo Benin
(éBK), { do tipo Senegal (1,3%) e 7 eram haplatipos atipicos menores
(9,5%). Esses dados apontam para a tenﬂénci% & evolugdo mais grave,
pelo menns ha maioria dos fale@micos paulistas. Como observam Zago af
al (1991}, sssa distribuigao difere da observada nos E.U.A. & na Ja~
maica, traduzindo diferentes padries de trdaficos de escravos, podendo
diferir, também, da observada em ogtras regioes do Brasil.

Embora a intluéncia do hapldtipo de DNA np gravidade da anemia
Falciforme tenha sido contestwada por Rieder e colaboradores (991, n=z
verdade © assunto ainda & polémico, Jjd que Ballas e Castillo (419923
apontaram varias ressalvas as conclusies desses autores.

A concomit@ncia com a talassemia alfa € outro fator modulador

da gravidade da anemia Talciforme, diminuindo o risco de lestes &m te-
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cidos moles, embora aumentando o risco de osteonecrose (Powars gt al,
1?91, Estudos realizados em Ribeirdao Preto & sm Campinas  demonstram
que a probabilidade de um paulista com anemia faleciforme ser poartador
concomnitantemente da talassemia alfa e de aproximadamente 20% (Costa
et al, 198%; Sonati gt al, 1991i).

Do exposto, parece claro que varios fatores deven ser levados
em conta no diagndstico pré-natal da anemia falciforme. Tal diagndsti-
co poderia ser seriamente guestionado, por exemplo, no caso de  uma
crianga com o haplidtipo Senegal em homor-igose (Sen/Sen) & com talasse-
mia alfa associada. Por outro lade, o nivel sdcio-econBnico da tamilia
também deve ser levado em consideracfo, uma ver gque a doenca tende =2
uma evolu¢io mais branda em pacientes com melhor alimentagio € melho-
Fes pportunidades de tratamento.

Farece dégnec9§5érju enfatizar que a problematica do dizmgnds-—
tico pré—natal da anemia falciforme € extremamente complexa, esperan-—
do-se, portanto, que esta tese tramga alguns subsidios para o inicio de

discussio desse tema Em NOSso ME| 0.
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CONCLUSGES

Apesar de a anemia falciforme constituir um problema de  Sarlde
Publica no Bragil, infelizmente os seus portadores so recebem atendi-
mento wmedico satisfatdric em alguns poucos centros uwniversitdrios do

NOSSO PAIS.

Mesmo nos locais onde existe atendimento médico especial izado,
pouca £nfase € dada aos aspectos psicossociais da anomalia, o que im—
pede um conheciments mais amplo d# realidade vivida por esses doentes.
Essa falha € particularmente lamentavel {frente ao fato de a anemiz
falciforme ser uma doenga genética para = gual se dispoe de diagndsti-
co pré-natal. Visando fornecer uma primeira abordagem do problema em
nosso meio, investigou-se no presente trabalho alguns dados psicosso-
ciais de uma amostra de 80 pacientes adultos com a anemia falcitorme
seguidos regularmente no Ambulatdrio de Hemoglobinopatias (Hematologia

Clinica 7/ Genetica Médica) do Hemocentro - UNICAMP.

Invest igou-se tambem =& percep¢lo dos proprios pacientes, bem
como dos hematologistas e geneticistas brasileiros, a reapeito da
doenga, através de entrevista de S2 pacientes talciformes e de 1414

profissionais de diversas regines do pais.



Os dades obtidos no presente trabalhe permitiram as geausintes

infaormagdes € conclusnes:

f.Caracteristicas psicossociais do paciente adulto com a anemia falci-

forme atendide na Universidade Estadual de Campinas.

a) Foi observado na zmostra estudada um predominio de pacientes do se-
wo feminino, o que talvex reflita mais um fendmeno psicossocial do que
um fato medico;

b)Y A renda per coepifis e inferior é un salario minime em 70X da amos-—
trai

c) 0O nivel médio de instrugSoe dos pais e irmfos dos pacientes é o cyr-~
50 primarioc completo;

d) A maioria dos pacientes apresenta, come nivel de escolarizaglo, o
CHIrSQ PFIimarioi

e) A anemia #alﬁi?mrme nao interferiu significamente na esevlarizagio
da maioria dos pacientes, o gue talvez também reflita mais um dado so-
cial (baixa sclicitac8n do seu meion) do que um ¥fato médico;

) Cerca de 57% dos pacientes ndo trabalham ou exercem atividades nfo
Femuneradas;

g) A anemia falciforme interfere na vida profissional da maioria dos
pacientes;

h) Observa-se uma adaptacio dos pacientes sempre que possivel aogs 1i-

mites impostos pela doenga & sua atividade proficssional;



i) Estdo em emprego regnlar cerca de 43% dos pacientes estudados;

J) A problematica do paciente adulte com 2 anemia falciforme qQuUE rece-—
be atendimento adequado encontra-se centrada, em grande parte, nos
aspectos profissionais e eConemicos;

1> 0 paciente falcémico pode competir no mercadn de trabalho, desgde
que esteja sob tratamento medico e exerga fungtes compativeis com as
suas limitagtes € potencialidades;

m} A proporgio de pacientes solteiros da amostra € superior 4 dos pa-
cientes casados ou amasiados {(com parceiras);

n) Dos pacientes com parceiros 74% té&m Tilhos;

o) Dos pacientes solteiros que esfavam namorando, 57X nao informaram o
parceire a respeito da sua doengai

pi A alta taxa de desinformagio sobre a doenga entre os seus portado-
res pode ser indicativa de um processeo inadequado de comunicacio entre
o médico € o paciente. Tal desinformacio diz respeito tanto aos obje-
tivos do tratamento, quanto aons aspectos hereditarios da anemia falecj-
foarme;

q) D paciente falcémico tem o seu diagndstico contirmado em nosso
meio,na maioria das veres, miito tarde, recebendo atg este momento um
tratamento inadequado;

) A psicoterapia foi aceita pela maioria dos pacientes, contribuindo

em seu processo de adaptacko & doengas
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2. Quanto a percepgao que os proprios pacientes tém a respeito da sus

doenga, observou—-se que:

a) Na opinifo de ?4% dos pacigntes, a medicina atualmente permite =20
portador da anemia falcitforme ter um nivel de vida adequado..0 seu
proprio nivel de vida foi considerado insatisfatdrio por 13% dos pa-
cientes;

b) A meioria dos pacientes encontra—-se adaptada & doenga;

cY 0O diagndstico pré—-natal & percebido pelo paciente como um meio de
se iniciar precoccemente o tratamento da crianga afetada, atribuindo-
lhe o mesmo valor do disghostico neonatal;

dy Dos pacientes entrevistados, 2i% optariam pelo abortamento, caso o

feto fosse poartador da anemia falciforme (situagHo hipotéticar.

3. Quanto & percepc3p que os hematologistas e geneticistas brasileiros

tém a respeito da anemia falciforme, observou—se que!

a) Dos geneticistas consultados, apenas 8% se ocupam de =atendimento
rotineiro de pacientes, enqguanto gue 654 dos hematologistas o fazem
com regular idade;.

b} fAs respostas s questdes formuladas foram, de um modo geral concor=
dantes, sntre os hematologistas e os geneticistas;

c) A opinifo dos hematologistas & geneticistas difere significamente

da dog pacientes, guanto zao grau de sofrimento imposto pela doenga.



Este Toi considerado alto por 44% dos doentss & por 33X dos profissio-
naie entrevistados;

d) 0O diagndstico pré-natal foi considerado um recurso técnico impor-
tante na prevenglo da anemia falciforme por L% dos hematologistas e
9% dos geneticistas;

e) O diagnostico pré-natal foi ctonsiderado um recurso gquestiondwvel par
277 dos hematologistas e 19% dos geneticistas: 9% dos hematologistas e
7% dos geneticistas Jjulgaram-no disgpensdvel;

£y i3% dos hematologistas e £5% dos geneticistas entrevistados naoc tém
op ' nifo formada sobre o diagnostico pre~natal da anemia falciforme;

g A opinido a respeito d= impmftﬁncia do diagndstico pré—-natal da
a: miws falciforme nao diferiu significativamente entre os hematologis-
.3 e o5 geneticistas entrevistados. Em ambas as classes profigsio-
nnig, cerca de 50% dos individuos aceitam 2 priori tal dimendstico

- Z2-natal, sem questionamentos.

Embora reconhertendo que esta tese & apenzs uma primeira abor-
dagem do problema em nosso mein, o antor e os orientadores acreditam
que ela, além de dar a oportunidade pioneira de os pacientes Ffalarem
da sua prapria dosnga, também forneceda 0% primgiros subsidios para que
s inicie uma ampla discussio, envolvendo a classe médica € a  comnuni-
dade, a respeito do diagndstico pré—natal da anemia falciforme em nos-
50 pais. Acredita-se também que ela possa ressaltar a impertincia do

psicdlogo em uma equipe multidisciplinar de aconselhamento genético.
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ANEXD 1T

PERELL ERLILOS50CIAL DE BORIADORES DA AMEMIA EALCIEORME

CEF:

s

I - CARACTERIZAGCRD SOCIO-ECONGMICA E CULTURAL.

Renda familial per caepika:

Menos i/72 5t L1 72 - 1 8M C 31

i - 172 SM L3 > 1 1/2 8M.C 1.

Escolaridade:

dnal fabeto [ 1;
Primario completo [3;
Gindsio completa [ 1;
Colegial completo [1;

Univergitdrio completo [ 1;

Primario incompleto [ 3;

Ginasio incompleto [ i

Colegial incomplieto [C1;

Universitario

incomnpleto

L3
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Interferéncia da doenga na vida escolar: Sim C3J Ngo 3.

Egpeciticar:

Religizo:

ficredita em benzimento: Sim L1 Neo £ 3.

Procura curandeiro: Sim [ MEo: [CJ.

Nivel médio de intrugso da familia: otimo C3J; Bom [ 31;

Regular L1 Maul ]

II -~ CONHECIMENTO A RESPEITO DA DDENCA.

Tempo de tratamento: i — 5 anos £1; & — 4@ anos
14 ~ 15 anog L31; )] 1% anos
Sabe o nomg da doenga? Sim U1 Nag [1.

Conhecimnento a respeito da hereditariedade? Sim L[] NEp [1.

Especificar:

L e e T P e b Bk A A i it Bk e i ek Sl A Sk AMA A AR B Ak LN T AL A4 S5 AV A S VA HES TS BEL VS FTVY PN AL T TIYY FL S0 P A AL M HA Ak S sk e oy S
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Nivel de incimodo da doenga: Muito alto [1; alto £1;
Medio [ 1; Baiuo [ 3.

= Y I I - ¥

Feperanga de cura! Sim £1; Nio C1.

o = i B L oY

Nivel de conhecimento: Satisfatorio C1; Insaticfatdrio £1.

Especificar:

IFI - PROFISSAC.

Trabalha? Sim [ 1; Ndo [ 3 Egporat icamente [ 3.

Profigsio:

ALad A4 A P T PLS LAl AL A At S bk i Bk i o i o i e o e . e ek ok o e e e o . et T T T g ey e S A ok e e e by o e o ey Y - i P

Dependente [ 1; Independente [ 1.

Interfergéncia da doenca na profissio? Sim L[ I; N3o [3.

FEgpecificar:
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TV -~ RELACIONAMENTO AFETIVD E SEXUAL.

Solteiro £1; Casade L3 é&masiado L3 Especificar: _______ . ___
Filkos? Sim L1 Nao [ 1.

Estd namorando? Sim C1; Nao [ 1.

0 conjuge 7/ namorado(a) sabe da doegnga? Sim C1; Ndo © 1.

B B B O 0 T 1 O B . o o o o e e e e e i
Pretende s& casar? Sim L 1; Nao [ 1.

=g Y Yl O L Wl N
Pretende ter Filhos? Sim [3; Nie [1.

ESP e ¥l Loy | o o o
At ividade semusl: Satisfatoria C3; ingatisfatdria 3.

B B O F 1 G Bl | o o o o e
Interferéncia da doengs atividade afetivassexual? Sim [1; N3o C1.

Eoapecificar:



Al

V -~ RELACIONAMENTO SOCIAL.

Nivel de relacionamento social: Satisfatsario [3; Insatisfatorio 3.
e
Aauto~ imagem: Positiva [£1; Negativa L[ 3.

Especifticar:

VI - OBSERVACOES GERAIS.

Op¢Eo para a orientaglo psicoldgica? Sim [ 13; Nao [ 1.
EmP e i F A e
Necessita de orientaglo social? Sim [3; NZo [].

L L S
Necessita de esclarecimentos médicos? Sim CI; NiEo C3.

Especifigar:

T e e e It e o o o o ¥ =40 T8 447 b o s 1 S04 484 W4k o o o e ot 7t AR o i om0 A48 444k oy 7t Pk 404 . e v P T80 S48 MMk e i PP PP 100 e it e
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ANEXD II

VII -~ ANEMIA FALCIFORME VISTA PELO PACIENTE.

i. HNa sua opinifio, a medicina hoJje permite gue o portador de Anemia
Falcifarme tenhba um nivel de vida adegquado?
Sim L1 Nao C1.

Justifiaque:

2. Na sya opini8o vocé tem um nivel de vida adequado?

Sim L3 Nao [d.

Justifique:

3, Caso voce tivesse o risco de gerar uma crianga com Anemiza Falcifor—
me, vocé procuraria fazer o diagndstice pré-natal?
o d‘f‘
Sitm L1 Nao L 1.

Justifique:



4. Em casc de sim, gual seria a finalidade desse diagnostico?
a) para tranouili=zar L[31.
b)Y para s€ preparalr Caso 2 Crianga seja portadora de A.F. El.

C} para o abortamento terapéutico [1.

5. Em caso de niAo, o motiveo seria:
al de ordem religiosa. £
b) de ordem moral/etica. [
£) de ordem eceonadmica. L]
d? por nao julgar relevante. LJ

&) outras. [ Espec i Fiaar i o o e e e



ANEXD III

DEPARTAMENTO DE GENETICA MEDICA -~ FOM - UNICAMP

Prerado Senhar {(a),

Cono estamos interessados em obter uma visdo geral sobre a ane-
mia Talciforme no Brasil, gostariamos de contatar com & su=z valiosa
cooperacao, respondendo o questionario angxo.

Os dados abtidos serfo utilizados come parte de uma btese de mes-
trado em andamente, mantendo-se o €igilo a respeito dos entrevistados
{(nfio ha necessidads de identificar o formuldrio).

Solicitamos que as questoes sejam respondidas assinalando apenas
uma resposta; eventuais comentdrios poderfio ser colocados no verso da
folha.

Enviamos em anexe enveloape subscritadeo e selado para resposta.

Agradecendo a sua colaboragdo, subscrevemo-nos,

ttenciosamente,

Roberto Benedito de Paiva e Silwva.
Departamento de Benética Medica ~ FCM — UNICAMP

Setar de Psicolagia



g5

DEPARTAMENTO DE BENETICA MEDICA -~ FCM ~ UNICAMP

QUESTIONARIO SOBRE A ANEMIA FALCIFOURME.

Hematologista ( } Geneticista () Regidente ( }
Sexo M () F ( J Tdade __ e fnp de Formatura: . ____
{. 0 seu conhecimento a respeito da anemia falciforme advén fundamen-

taimente!

- do atendimento rotineiro de pacientes;
~  1p atendimento esporadico de pacientes;
ido aue vocé® tem lido na literatura;

- do gue vocé aprendgu no SEU curso de graduagio e/0u residéncia.

Na. gH@® Opinii&o, 0B Feqgursos terapéuticos atuais possibilitam:

a- uma vida insatisfatdria acs doentes
b- uma vida satisfatdria A maioria dos doentes;
e~ uma vida satisfatdria & minoria dos dosntes;

d- n%o tenho opinifo formada sobre o assunto.



Na

te

Na

e,

ERTY

sun opiniSo, o grau de sofrimento imposto pela doenga ao patcien-—

e
agrande;
var iavel
pEquUEns;

nZo tenheo opinigdc formada sobre o assunto.

sua opiniao, a probabilidads de um paociente com anemia falcifor-

tratado adequadamente, levar uma vida produtiva € socialmente

ajustada &:

Ma

-

nixlas
pPEquUEni
grande.

Nio tenho opinifo formada sobre o assunto.

sua opinifdo, o diagndstico pre—-natal da anemia falciforme:

¢ um recurso tecnice importante na prevengao da doenga;
& dispensavel:
e quest ionavel;

nio tenho epiniio formada sobre o© assunto.



