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“Queres sempre recriar o mundo,
Em vez de desfruta-lo tal como ele é.
E uma atitude déspota.

Talvez a coisa mais dificil seja...:
Saber perdoar a si proprio

Os defeitos e os erros.

O que significa,

Acima de tudo, saber aceita-los.”
(Bonino, 2007, p18)



Coping e Qualidade de Vida Familiares Percepcionadas por

Adolescentes com Fenilcetonuria: um estudo exploratério

Resumo: O presente estudo analisa a percep¢do dos mecanismos de
coping e da qualidade de vida familiares em dois grupos distintos de
adolescentes: com doenga cronica (Fenilcetondria) e sem doenca cronica
(recolhidos da populagéo geral). Foi, igualmente, analisado o efeito de
variaveis moderadoras: sécio-demograficas e da doenca/doente. Todos 0s
adolescentes preencheram trés instrumentos: demografico, a Escalas de
avaliagdo pessoal orientadas para a crise em familia (F-COPES) e Qualidade
de Vida (Formulério para adolescentes), sendo que os adolescentes com
Fenilcetondria preencheram, além destes, um questionario, criado por nds,
relativo a sua doenca.

A amostra clinica é constituida por 22 adolescentes (com idades
compreendidas entre 0s 12 e os 18 anos) e o grupo de comparacdo (sem
doenca cronica) por 31, também com idades compreendidas entre 12 e 18
anos.

Os resultados mostram que o grupo clinico ndo se diferencia
estatisticamente do grupo de comparacdo no que respeita a percepgdo de
qualidade de vida total, no entanto, pontuam de forma mais elevada em
Familia alargada e Vizinhanca e comunidade; relativamente aos
mecanismos de coping familiares, apenas se notou diferenca ao nivel da
Mobilizagdo de apoio formal, com os jovens com Fenilcetondria a
pontuarem mais. Dentro do grupo clinico, as variaveis da doenca/doente
revelaram-se significativas sendo notadas algumas diferencas nas duas
escalas.

Contudo, o reduzido N ndo nos permite retirar conclusdes
generalizaveis, sendo benéfico futuramente realizar um estudo em maior
dimensdo. Este trabalho podera constituir-se como um ponto de partida para
futuros estudos, devido a analise das variaveis da doenga em consideragdo e
a sua influéncia nos resultados.

Palavras-chave: adolescéncia, Fenilcetondria, coping, qualidade de
vida.

“Coping” and Quality of life Perceived by Teenagers with

Phenylketonuria: an exploratory study.

Abstract: The present study analyses the mechanisms of “coping”
and the perception of quality of life in two distinct teenage groups: with
chronic illness (Phenylketonuria) and without chronic illness (collected
among the general population). The effect of moderating variables was also
studied, being these divided in two distinct groups: socio-demographic
variables and illness/patient variables. All teenagers filled in three separate
instruments: demographic, in personal evaluation scales directed towards
family crisis (F-COPES) and Quality of Life (teenagers formulary) having
also teenagers with Phenylketonuria filled up a questionnaire, elaborated by
us, related to the mentioned illness.



The clinical sample is composed of 22 teenagers (ages between 12 and
18) and the comparative group composed of 31 individuals also aged
between 12 and 18.

The results show as follows the clinical group does not present major
differences, statistically considering, from the comparative group in what the
perception of total Quality of Life is concerned; however, they appear in
higher degrees in bigger families, neighbourhoods and communities; about
“coping” mechanisms are concerned, there were only detected differences of
formal support mobilization, with a higher percentage among young
phenylketonurics. Within the clinical group, the disease/patient variables
were significant and noted some differences in the two scales.

However, the low N did not allow us to draw generalized conclusions,
and beneficial future conduct a study on a larger scale. This work may be
incurred as a starting point for future studies, because the analysis of disease
variables into account and their influence on results.

Key-words: adolescence/teenage, Phenylketonuria, coping, Quality of
Life.
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Introducéo

O presente estudo tem como finalidade a constatacdo de possiveis
diferencas entre dois grupos de adolescentes, com Fenilcetonudria e sem
doenca crdnica, no que concerne a mecanismos de coping e a percepcdo da
qualidade de vida familiares.

Reconhecendo que ainda h&d muito a entender acerca da
Fenilcetondria, necessitando assim de um maior suporte empirico, este
estudo revela-se um contributo para a investigacdo, e maior conhecimento,
desta doenga especifica e do funcionamento da populagdo adolescente que a
apresenta, relativamente aos dois topicos estudados.

A Fenilcetontria (PKU) é uma doenga hereditaria de transmissao
autossomica recessiva, cujo tratamento consiste numa dieta pobre em
fenilalanina para reduzir a fenilalanina plasmatica e prevenir os niveis
elevados, responsaveis pelos sintomas. Quando tratada precocemente
permite um desenvolvimento normal para o doente.

Relativamente a percep¢do da qualidade de vida e coping familiares
da populagdo portuguesa com esta doenga, h& poucos estudos em Portugal,
sendo assim importante a investigacdo deste aspecto. Nomeadamente, 0
estudo de Mathias, Herbert, Martin, Thea e Burghard (2002, in Carmona,
2007) considerou dois objectivos do tratamento — o controlo dietético e a
qualidade de vida, sendo que concluiu que as varidveis psicoldgicas chave
para ambos parecem ser as crencgas pessoais de auto-eficacia e uma visdo
mais optimista da vida. Estas varidveis parecem estar directamente
relacionadas com uma relagio médico-doente mais positiva, um
comportamento de coping mais activo e uma melhor qualidade de vida
relacionada com a saude. Assim sendo, as caracteristicas do doente e a
relacdo médico-doente sdo determinantes importantes tanto para a percepgao
de qualidade de vida como para o estilo de coping.

A nossa analise teve em conta dois objectivos: saber se existe
diferencas nos dois grupos, relativamente a percepcdo dos mecanismos de
coping familiares utilizados e da qualidade de vida familiar; e tendo em
consideracdo algumas variaveis que poderdo influenciar os resultados:
variaveis da doencga/doente — a classificagdo (classica/moderada), o
sentimento  positivo/negativo, 0  constrangimento, a mensagem
positiva/negativa/nada, a accdo positiva/negativa/nada (estas variaveis
resultaram da utilizacdo de um questionario especifico, relativo a
Fenilcetondria, para a amostra clinica e criado por nds); variaveis socio-
demogréficas — idade, género, nivel de escolaridade, local de residéncia,
nivel sécio-econémico.

Esperamos encontrar algumas diferencas no que concerne aos
mecanismos de coping familiares utilizados pelos dois grupos, no entanto
esperamos 0 oposto para a percepcao da qualidade de vida familiar, ou seja,
relativamente a este aspecto ndo esperamos encontrar diferencas
significativas entre os jovens com Fenilcetondria e sem doenga cronica.
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| - Enquadramento conceptual
1.1 Doenga Cronica

“A doenca pode ser vista como um terrorista que surge a porta,
irrompe pela casa fora, exigindo tudo o que a familia tem...”
(Peter Steinglass)

Quando uma doenga ndo tem cura e ndo apresenta um resultado
mortal imediato, podendo prolongar-se durante muito tempo, normalmente
com tendéncia para piorar e alternando periodos de maior bem-estar com
recaidas, é considerada cronica (Bonino, 2007).

A atitude do doente perante a descoberta da doenca é deveras
importante. Este devera reconhecer que ele proprio é importante e essencial
para gerir a doenca e para aumentar o seu bem-estar individual e social.
Assim, constata que a intervencgdo terapéutica ndo € realizada somente pela
equipa terapéutica e estruturas de salde, mas também por si. Se o doente se
envolver activamente sera benéfico para que enfrente, diariamente, a doenca.
Com isto, autores ressalvam que tanto a relagdo médico-doente como a
relacdo médico-pessoal de salde deve ser de colaboracdo estreita, sendo
muito importante. Esta relagdo deve ser encarada como uma relagdo de
parceria, pois 0 médico vai desempenhar um papel educativo, e o doente de
responsdvel, no seu dia-a-dia, pela gestdo da doenca. Assume, assim,
especial importancia, dado que esta vai ser uma relacdo duradoura, no
entanto, como todas as relagbes humanas, ndo esta isenta de periodos de
conflito e de incompreensdo “favorecidos pelas dificuldades objectivas da
gestdo da doenga” (Bonino, 2007, p.33).

Frequentemente, aquando do diagnostico da doenga, ou da tomada de
consciéncia dela (no caso de uma doenga cronica diagnosticada no inicio de
vida, como é o caso da Fenilcetondria), os doentes questionam-se “porqué
eu?”. Apesar de parecer uma questdo egocéntrica, nao é disparatada pois
todas as expectativas, projectos e sentido para a vida ficam abalados. Esta é
uma pergunta que sO se desvanece quando o doente aceita a doenga, 0 que
requer tempo. Além disso, a aceitagdo é muitas vezes posta em causa, sendo
assim, o equilibrio numa dada altura nunca é definitivo (Bonino, 2007).

Contudo, ndo podemos esquecer que o diagnéstico de uma doenca
cronica tem impacto ndo s6é no individuo doente mas também no
funcionamento familiar, podendo exigir uma reorganizacdo de papéis.
Gongora (1996, in Sousa, Relvas, & Mendes, 2007) refere que o surgimento
de uma doenga crénica tem dois tipos de impactes na familia — estruturais ou
relacionais. Estes dois tipos podem ser agrupados em quatro categorias:
estruturais, processuais, emocionais e derivados das caracteristicas
especificas da doenca. Com isto, a doenca cronica acontece a e na familia e
ndo s6 ao elemento doente, pois todos os elementos sdo afectados, bem
como a dindmica familiar (Rolland, 1994, in Sousa, Relvas, & Mendes,
2007).
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1.2 Fenilcetondria

“O facto de seres diferente ndo significa que ndo possas aproximar-te
daquilo que as outras pessoas fazem”
(Azevedo, 2008, p.60)

A Fenilcetonuria (PKU), doenca hereditaria de transmissdo
autossomica recessiva, foi a primeira alteragdo metabdlica a ser considerada
como factor etioldgico de atraso mental.

Observada pela primeira vez em 1934, por um médico e bi6logo
noruegués, Asbjorn Folling, é uma alteragdo genética que resulta da mutacéo
de um gene autossémico recessivo. Estd associada a mutagcdes no
cromossoma 12 (12922 — 12¢g24.1) que codifica a fenilalanina hidroxilase. O
gene normal controla a sintese da enzima hepética fenilalanina hidroxilase
(PAH), a qual oxida a fenilalanina (Phe), um aminoéacido essencial, em
tirosina, outro aminoacido, em presenca do cofactor natural, a
tetrohidrobiopterina (BHy).

Uma vez que o0 gene estd mutado, com uma actividade reduzida ou
mesmo significativamente reduzida, a enzima ndo pode ser produzida e a
reaccao ndo se processa normalmente. A fenilalanina acumula-se no sangue
e 0s seus metabolitos alternativos, os fenil acidos, sdo excretados na urina.
Assim, enquanto que os niveis normais de fenilalanina no sangue séo de,
aproximadamente, 1 a 3 mg/dl, os niveis de fenilalanina plasméatica em
doentes fenilcetondricos ndo tratados chega aos 30 mg/dl e, por vezes,
ultrapassa estes valores (Carmona, 2007).

A alteracdo genética debilita o desenvolvimento pos-natal do
cérebro resultando quase sempre em atraso mental severo em criangas nao
tratadas. O Q.l. na Fenilcetondria é geralmente inferior a 50 (98%) e muito
frequentemente inferior a 20, surgindo ainda, progressivamente: alteracfes
graves do comportamento (agitacdo, agressividade), tremor, alteracdes
electroencefalograficas, convulsdes, eczema, microcefalia, atraso de
crescimento, hipertonia muscular, odor particular do corpo e urina,
hipopigmentacdo da pele, cabelo e olhos. A maioria dos pacientes mais
velhos ndo detectados precocemente e ndo tratados vivem em instituicoes,
incapazes de tomar conta de si proprios (Carmona, 2007).

O tratamento da Fenilcetondria é dietético: consiste numa dieta
pobre em fenilalanina para reduzir a fenilalanina plasmética e prevenir os
niveis elevados, que sdo as causas dos sintomas clinicos, especialmente as
lesBes do sistema nervoso central. Assim, para além do agucar puro, gordura,
alguns tipos de saladas e vegetais, quase todos os alimentos naturais contém
fenilalanina. Alimentos com alto teor proteico, como carne, peixe, leite, etc.,
estdo completamente proibidos; outros, como batatas, sdo apenas permitidos
em quantidades calculadas. Sendo a fenilalanina um aminodcido essencial,
necessario ao crescimento, ndo pode ser totalmente removida da dieta. Numa
crianca fenilcetondrica, os niveis de fenilalanina (Phe) sdo constantemente
verificados e a dieta é calculada para permitir uma quantidade de

fenilalanina limitada, geralmente entre 10 a 20 mg por Kg de peso corporal
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(numa crianca normal, esta quantidade é de 100 a 200 mg por Kg de peso
corporal). Esta quantidade ira manter os niveis sanguineos de Phe dentro do
intervalo aceitavel (2 - 6 mg / dl) para prevenir os sintomas (Carmona, 2007;
Rocha, Vilarinho, Cabral, Osério, & Almeida, 2007).

Mas, 0 nUmero e a nhatureza das restricbes, as mudancas de
comportamento alimentar necessérias, a natureza preventiva do tratamento e
a auséncia de sintomas imediatos visiveis fazem com que o tratamento da
Fenilcetondria tenha uma alta probabilidade de ndo - adesdo (Acosta,
Fiedler, & Koch, 1968), exigindo das equipas clinicas que acompanham
estes casos uma abordagem inovadora de uma equipa multidisciplinar. A
intervencao envolve necessariamente técnicos de saude, criancas e familias,
sendo feita ao nivel dos diferentes contextos de interaccdo com 0s quais a
crianca se confronta ao longo do seu desenvolvimento (Carmona, 2007).

Em Portugal, a Comissao Nacional de Diagnéstico Precoce propde a
seguinte classificacdo da doenca, na altura do diagnéstico: PKU
“Classica” — individuos com niveis de Phe > 20 mg/dl; PKU
“Moderada” — niveis de Phe entre 10 mg/dl e 20 mg/dl;
Hiperfenilalaninemias moderadas — individuos com niveis entre 6mg/dl e 10
mg/dl e por fim, Hiperfenilalaninemias suaves para valores Phe entre 3,5
m/dl e 6 mg/dl.

Nos inicios dos anos 70 estava ja suficientemente comprovado que o
tratamento dietético prevenia o atraso mental. Os estudos da populagdo
fenilcetonurica centravam-se, sobretudo, nas relacBes dos niveis de Q.l.
globais com a data do inicio do tratamento, a qualidade do controlo dietético
(Q.C.D) e a data da interrupg¢do do tratamento. Como o desenvolvimento das
criangas fenilcetondricas parecia normal, ndo se sentia a necessidade de
outro tipo de avaliacdo em individuos tratados precocemente. Assim, a
seguir ao aparecimento dos rastreios sistematicos no final dos anos 60,
alguns paises optam por interromper a dieta por volta dos seis anos
(Carmona, 2007).

O quociente intelectual (Q.l.) foi sempre uma das medidas chave para
avaliar os resultados da Fenilcetondria tratada. Os dados da avaliacdo do
nivel intelectual global realizados em varios paises ddo-nos algumas
informagBes pertinentes. Os registos britanicos referem uma influéncia
negativa dos niveis de fenilalanina sobre o Q.l. até a idade de 10 anos. Um
estudo de Smith e colaboradores (1996, in Carmona, 2007) referem que no
grupo de criangas com niveis médios de Phe de 4.1 mg/dl até aos 10 anos,
nao se verificou nenhuma descida significativa no Q.l. entre a adolescéncia e
idade adulta, altura em que os niveis de Phe se elevavam até valores de 15
mg/dl aos 20 anos. O grupo com niveis mais elevados de Phe durante os 5
primeiros anos revelava valores mais baixos de Q.l. global, mas estaveis a
longo termo, durante a adolescéncia.

O estudo colaborativo alemdo ndo encontra efeitos significativos dos
niveis médios de Phe a partir dos cinco anos no Q.l. subsequente. Em
particular, os individuos de uma sub-amostra do estudo colaborativo aleméo
sobre PKU, com niveis médios de Phe de 4.5 mg/dl durante os primeiros
cinco anos de vida e 5 mg/dl entre os cinco e 0s nove anos, ndo eram

diferentes dos individuos de um grupo controlo saudavel relativamente ao
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Q.l. global na WISC (Wescheler Intellectual Scale for Children) aos nove
anos. Um sub-grupo com niveis mais elevados de Phe durante os cinco
primeiros anos de vida revelavam niveis de Q.l. globais mais baixos, mesmo
no primeiro teste de Q.I. realizado aos 5 anos.

No estudo colaborativo americano, os resultados nos testes de Q.l. aos
12 anos estdo negativamente correlacionados com os niveis de Phe entre os 4
e 0s 10 anos e com a idade na qual a dieta foi interrompida (Azen, Koch, &
Gross-Friedman, 1991).

Mas, em 1977, um estudo neuropsicoldgico pioneiro refere niveis de
realizacdo inferiores no teste de maturidade visual de Bender em criangas
tratadas precocemente que interromperam a dieta (Koff et al., 1977, in
Carmona, 2007). A partir dai, os resultados do tratamento passam a ser cada
vez mais quantificados por instrumentos de avaliacdo neuropsicoldgica.

A abordagem neuropsicologica do tratamento da PKU tem como
principal objectivo avaliar até que ponto défices cognitivos e neurolégicos
subtis, referidos em algumas investigacdes, podem ser atribuidos aos niveis
de fenilalanina plasmatica. Os dados de estudos neuropsicolégicos permitem
precisar algumas das conclusdes dos estudos anteriormente referidos, através
de uma analise quantitativa e qualitativa do desempenho dos individuos com
PKU em éreas de funcionamento cognitivo especificas (Carmona, 2007).

De facto, resultados de estudos recentes revelam défices cognitivos,
neuroldgicos e psicomotores em individuos com Fenilcetonuria, apesar do
tratamento precoce e de um “bom” controlo dietético. Situacbes de
Hiperfenilalaninemia podem afectar de modo adverso a neurotransmissao e,
consequentemente, funcbes cognitivas especificas. Sabe-se que a Phe inibe a
entrada do precursor dos aminoacidos tirosina e triptofano, bem como a
sintese dos neurotransmissores dopamina e serotonina. O metabolismo da
dopamina no cortex pré-frontal € mais sensivel a uma reducdo moderada da
tirosina do que o metabolismo da dopamina na maioria das outras areas
cerebrais. Como o cortex pré-frontal é rico em neur6nios dopaminérgicos,
Pennington e colaboradores (1985) colocam uma hip6tese segundo a qual a
elevacdo do balango entre niveis de Phe-tirosina na Fenilcetondria leva a
deplecdo que ocorre a nivel das sinapses e que se manifesta como uma
disfuncdo executiva nos testes neuropsicolégicos. Isto passou a ser
conhecido como a hipotese de défices na fungdo executiva e prevé que,
funcBes de controlo superior como capacidade de atencdo, planeamento e
fluéncia de pensamento sejam afectadas por niveis elevados de Phe durante e
apos a liberalizacdo da dieta (Carmona, 2007).

Os resultados de algumas investigacbes vém apoiar esta hipotese:
Welsh, Pennington, Ozonoff, Rouse e Cabe (1990) referem uma fluéncia
verbal, procura visual e planeamento mais pobres em criangas
fenilcetonuricas em idade pré-escolar, dados que sdo consistentes com a
hipétese de disfungdo executiva. Como os niveis médios de Phe a longo
termo e 0s niveis médios actuais eram de 9,6 e 9,4 mg/dl, respectivamente,
os autores concluem que concentracbes de Phe em idade pré-escolar
superiores a 8 mg/dl podem ser prejudiciais.

Um estudo de Diamond (1994, in Carmona, 2007) refere que niveis de

Phe entre 6 e 10 mg/dl podem ndo ser tdo benignos como se pensava. Os
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seus estudos revelam défices especificos em tarefas que envolvem controlo e
flexibilidade de pensamento. Por isso recomenda niveis de Phe entre 2 ¢ 6
mg/dl como concentragdes dptimas em idade pré-escolar.

Griffiths e colaboradores (1997) pensam poder-se concluir que manter
valores médios de Phe até 6 mg/dl no periodo pré-escolar e de 8 mg/dl ou
inferior durante a escolaridade elementar ndo resultam em alteracGes
neuropsicoldgicas na adolescéncia.

A importancia de manter um "bom" controlo dietético a longo-termo,
revelada em varios estudos, bem como a hipétese de uma maior
sensibilidade a valores actuais elevados de Phe em criangas com "bom"
controlo a longo-termo, levou a necessidade de definir os valores que
pudessem ser considerados de "seguranca™, ou seja, os valores a partir dos
quais se possa prever um desenvolvimento fisico e mental normal. Em 1992,
no VI Encontro da Sociedade Europeia PKU, na Polénia, definem-se duas
orientacbes importantes para todos 0s centros que seguem criangas com
Fenilcetondria: o intervalo 2 - 6 mg/dl como os valores de Phe a seguir em
relacdo ao tratamento destas criancas, e o conselho da dieta para toda a vida.

Apesar dos poucos estudos feitos com pacientes com Fenilcetondria
em idade adulta, o conhecimento que temos das consequéncias em termos de
desenvolvimento cognitivo e neuroldgico da PKU ndo tratada, a referéncia
feita em alguns estudos a descidas significativas nos valores globais de Q.I. e
a observacdo de défices em fungdes neuropsicoldgicas especificas em
adolescentes e jovens adultos que interromperam a dieta (que parece resultar
do impacto dos valores altos de Phe sobre o SNC), permite dizer que as
alteracBes neuroldgicas sdo um risco se a dieta for interrompida (Carmona,
2007).

Mas, ha ainda a considerar os factores ndo intelectuais, de natureza
socio-afectiva, que poderdo condicionar a capacidade de realizagdo enquanto
individuo total. De facto, pelo que nos é dado a observar dos dados da
literatura, um inicio precoce do tratamento e um "bom" controlo dietético
durante a vida sdo condig¢Oes necessarias para um desenvolvimento fisico e
mental "normal”. No entanto, nem sempre a relagdo entre "bom" controlo
dietético e uma adaptacdo social e escolar sem problemas é directa. Varios
autores referem problemas de adaptacdo de criancas e adolescentes
fenilcetonuricos a situacbes e contextos de interaccdo especificos, por
exemplo, a escola (Growie, 1971; Kabalska et al., 1977; Koff et al., 1977,
Seashore et al., 1979; Griffen et al.,1980; Pennington et al., 1985; Krause et
al., 1985; Welsh, Pennington, Ozonoff, Rouse, & Cabe, 1990).

No entanto, os resultados em testes de Q.I. e uma adaptacéo escolar
sem problemas dependem de muitos factores que podem ndo ter nada a ver
com niveis de fenilalanina, tais como, esfor¢o, estimulagdo ambiental por
pais, amigos, professores, preferéncias individuais, hereditariedade, entre
outros. Por outro lado, a realizacdo académica e adaptacdo social requerem,
também, uma crianga capaz de estabelecer relagfes sociais equilibradas e
satisfatorias, quer com pares, quer com adultos, adaptar-se de forma flexivel
a outras normas, trabalhar em funcéo de objectivos (Carmona, 2007).

Este facto levou os investigadores a interessarem-se por outras

caracteristicas psicologicas susceptiveis de influenciar esta adaptacdo, como
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a autonomia, a auto-estima e as capacidades de auto-controlo, e a
debrucarem-se sobre as caracteristicas familiares que possam estar na sua
origem. As caracteristicas de personalidade e de desenvolvimento socio-
-afectivo passam a ser consideradas, uma vez que a maioria dos estudos
inclui, sobretudo, populacdo em idade escolar e adolescentes, idades em que
estes aspectos sdo determinantes importantes da adaptacdo a diferentes
contextos (Carmona, 2007).

A maioria dos estudos verifica que as caracteristicas de
comportamento escolar e de personalidade s&o muito mais influenciadas por
préticas educativas demasiado restritivas do que consequéncia dos niveis de
Phe elevados durante a vida. A hip6tese segundo a qual a rigidez ou
flexibilidade das praticas educativas pode ter um efeito profundo no
desenvolvimento da personalidade das criancas, aparece confirmada no
estudo germanico sobre caracteristicas psicoldgicas e sociais de adolescentes
com PKU (1992) e, mais recentemente, no estudo comparativo entre
criangas PKU e diabéticas, em termos de adaptacéo e realizagcdo no contexto
escolar. Estes estudos sugerem a importancia de um apoio psicolégico a
criangas, adolescentes e jovens adultos com PKU e as familias.

Em 2007, Carmona apresenta 0s resultados de uma investigacdo
realizada com a populagdo de criangas, jovens e adultos fenilcetonuricos
diagnosticados, e tratados precocemente, no Instituto de Genética Médica do
Porto. Num primeiro plano, este estudo centrou-se na caracterizacdo desta
populagéo relativamente a aspectos directamente relacionados com a doenga,
nomeadamente: qualidade de controlo dietético, tipo de hiperfenilalaninemia
e parametros relacionados com o desenvolvimento fisico e mental (Carmona,
2007). Num segundo plano, procurou caracteriza-la em relagdo a aspectos
especificos de desenvolvimento que possam ajudar a compreender 0 modo
de adaptacdo individual a situacdo especifica de doenga cronica e aos
diferentes contextos com que se vdo confrontando ao longo da vida,
estudando aspectos como auto-controlo, auto-estima e stress familiar
(Carmona, 2007). Os resultados encontrados foram os seguintes:

Em relagdo as criancas e jovens, e no que se refere ao seu nivel
intelectual global, tendo em conta a Gltima avaliacéo efectuada, os resultados
globais de QD/QI eram inferiores a média da populacdo geral (Carmona,
2007). Surgiram diferencas significativas em funcéo dos valores medianos
de Phe, com os individuos com valores medianos de Phe < a 6 mg/dl a terem
os valores globais de QD/Ql mais elevados. Verificaram-se também
diferencas significativas em fungdo dos valores de rastreio de todos 0s
grupos considerados, em relacdo ao grupo com valores >a 20 mg/dl, ou seja,
os individuos com diagndstico de PKU cléssica. Este facto parece indicar um
maior risco que os individuos com PKU correm de vir a ter défices no seu
nivel de desenvolvimento mental global, sobretudo as formas classicas da
doenca, quando os seus niveis de Phe estiverem acima dos valores
recomendados para a idade (Carmona, 2007).

Em relacdo as criangas, no que se refere ao nivel de aproveitamento
escolar global, Carmona procurou estudar a relagéo existente entre o sucesso
escolar e, por um lado, a qualidade de controlo dietético (Q.C.D.), por outro,

os valores de rastreio. Verificou que o insucesso escolar era mais elevado
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nos grupos com pior controlo dietético e muito mais frequente nos
individuos com valores de rastreio >20 mg/dl. Verificou também que o seu
desempenho  nas  areas  curriculares  especificas  consideradas
(expressdo/compreensdo, leitura e matematica) era significativamente
inferior nos grupos com niveis de Phe mais elevados. No que se refere a
adaptacdo socio-afectiva ao contexto escolar, encontram-se diferengas
significativas nas areas sdcio-afectivas mais relacionadas com a realizagdo
em tarefa, com os alunos com pior controlo dietético a serem avaliados pelos
seus professores como menos criativos, com menos capacidade de
organizacgéo do trabalho individual e menos capacidade de orientacdo para a
tarefa / autonomia. As criancas e jovens fenilcetondricas poderdo ter os seus
contactos sociais mais limitados em termos quantitativos, mas ndo em
termos qualitativos. Ou seja, nos contextos em que tém que se integrar,
faziam-no de uma forma competente (Carmona, 2007).

Considerando a variavel qualidade de controlo dietético, a autora
verificou uma correlagéo negativa significativa entre os valores medianos de
Phe e o auto-controlo cognitivo, ou seja, quanto mais elevados os valores de
Phe, menor era o auto-controlo cognitivo e, consequentemente, maior a
impulsividade cognitiva destas criangas. O mesmo ndo se verifica em
relacdo ao auto-controlo comportamental, ou seja, os niveis elevados de Phe
parecem ndo se reflectir, de forma significativa, neste aspecto do auto-
-controlo da crianca (Carmona, 2007).

Em relagdo a auto-estima, tendo em conta a variavel qualidade de
controlo dietético, verificaram-se correlagbes negativas significativas na
auto-estima Total e na auto-estima Académica, em funcdo da Q.C.D., ou
seja, as criangas com valores mais elevados de Phe tinham menor
auto-estima nestes dominios (Carmona, 2007).

1.3 Familia

A presenga de uma doenga cronica num individuo afecta,
frequentemente e devido as limitacGes, lutas e desafios que provoca, toda a
familia. Perante tal situacdo, a doenga cronica tem impacto ndo s6 no doente
como também na familia deste.

A doenca crénica deve ser entendida num registo biopsicossocial,
tendo assim em conta os campos biol6gico, psicoldgico e social. O modelo
biopsicossocial foi proposto por Engel, em 1977 (Sousa, Relvas, & Mendes,
2007). Este autor tenta aplicar o modelo sistémico a medicina. Dentro do
modelo biopsicossocial Engel propde uma compatibilizagdo entre a
abordagem médica e a teoria sistémica. Sugere, também, que se
compreendam as interaccOes entre as respostas psicofisioldgicas e factores
somaticos; entre a compreensdo feita pelo doente e a comunicagdo de
sintomas e cumprimento das estratégias de tratamento, ou seja, o doente tem
que compreender os sintomas e as estratégias de tratamento; e entre a
comunicacdo e tratamento e relagcbes entre o doente e prestadores de
cuidados médicos.

Tendo em conta este modelo, a compreensdo e intervencdo em casos
de doenca biomédica reflecte-se num modelo ecol6gico (Géngora, 1996, in

Sousa, Relvas, & Mendes, 2007). Este modelo ecoldgico é constituido por
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um triangulo inserido num quadrado, sendo que os Vértices do tridngulo
representam o paciente e a sua doenca, o0 sistema de salde (representado
pelos profissionais) e a familia ou outros membros; o quadrado remete para a
sociedade (e também sistema de valores e principios culturais e sociais), na
qual doente e familia vivem a doenca e os profissionais que atendem o
paciente.

Rolland (1987, in Sousa, Relvas, & Mendes, 2007), no seu modelo
guadrangular, sustenta que ha uma articulacdo dos ciclos de vida da doenca,
do individuo e da familia. Segundo este autor, ha trés entidades (familia,
doenca e individuo) com ciclos de vida proprios, assim, para se perceber a
doenca teremos de perceber a relacdo entre estes ciclos de vida, o que é de
extrema importancia para o apoio a prestar ao doente e familia. A doenca é
encarada em separado, como um quarto elemento, ou seja, sem ela néo
haveria prestacdo de cuidados de satde. Este quarto elemento tem um ciclo
de vida proprio e uma “personalidade”.

Uma das mudancas estruturais (impacte estrutural) mais importante
tem que ver com a escolha do cuidador priméario familiar e o tema “respiro”.
Esta escolha segue critérios socio-culturais que designam as mulheres para
este tipo de lides (Gongora, 1998). Velasquez e colaboradores (1998, in
Sousa, Relvas, & Mendes, 2007) verificaram que ocorrem dois movimentos
no momento de decidir quem assumira os cuidados a ter com o doente: de
movimento e de ndo movimento. Ou seja, a0 mesmo tempo que um familiar
assume o papel de cuidador, os outros afastam-se, deixando assim o
cuidador com pouco tempo para Si e sem espacgos proprios. Eles poderdo
afastar-se devido aos seus trabalhos e/ou porque sentem a tarefa de cuidador
pouco atractiva, sendo que sabem que os cuidados estdo garantidos pelo
cuidador; ou tanto o cuidador como 0 doente sentem que apenas aquele
cuidador é capaz de prestar os cuidados adequados e vao dispensando as
ofertas e apoio dos outros levando, assim, ao seu afastamento.

O cuidador primario e o doente desenvolvem uma relagdo muito
proxima, o que pode ndo ser entendido pela demais familia (Sousa, Relvas,
& Mendes, 2007). Contudo, este cuidador necessita de tempo para si, de ndo
perder 0s seus contactos pessoais, conseguindo momentos de descanso, pois
a qualidade dos cuidados prestados ao doente depende muito do facto de o
seu cuidador descansar (Géngora, 1998).

Numa situacdo de doenca crénica, como a Fenilcetondria, a familia
tem um papel essencial. De modo geral, o grau de incapacitacdo que a
doenca vai gerar determina o stress familiar, o que vai depender do papel
que o doente tinha na familia antes do aparecimento da enfermidade, do
modo como ela tera de reorganizar as funcdes de cada elemento, dos
recursos disponiveis e flexibilidade.

Relativamente a Fenilcetondria, retomando o estudo de 2007 de
Carmona, a familia foi também estudada. Alguns aspectos relacionados com
a PKU tratada levaram também a supor que, ter uma criangca com esta
condicdo iria afectar o sistema familiar. Em primeiro lugar, porque é uma
doenca genética em que ambos 0s pais sdo portadores de um gene mutado, e
em que o risco de terem uma crianca afectada é de 25% em cada gravidez.

Em segundo lugar, porque a implementacdo da dieta é extremamente
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exigente, com restricdes constantes na alimentagdo durante muitos anos. Os
pais vivem com o conhecimento que o desenvolvimento intelectual dos seus
filhos depende do modo como a dieta é gerida, ou seja, da qualidade do
controlo dietético (Carmona, 2007). Foram feitos estudos diferenciais em
relacdo ao nivel de stress familiar, tendo em conta os resultados obtidos com
pais e maes destas criangas.

Tendo em conta a qualidade do controlo dietético, notam-se
correlagdes positivas significativas entre o stress sentido pela mae na sub-
-escala “Crianca Humor” (que avalia 0 temperamento das criangas e a forma
como este interfere com o stress dos pais) e os ultimos valores medianos de
Phe. Este dominio parece ser aquele mais directamente influenciado pela
qualidade do controlo dietético (Carmona, 2007).

Quando ¢ feita a comparacdo entre pais e maes em relacéo ao nivel de
stress familiar, observamos diferencas significativas entre pais e médes em
quase todas as subescalas, sendo o0s niveis de stress experienciado pelas
maes superior ao nivel de stress experienciado pelos pais (Carmona, 2007).

Dos dados obtidos com esta populacdo podemos concluir que ha,
claramente, um grupo de risco que surge na andlise de quase todas as
varidveis consideradas: as criangas com valores de rastreio > 15 mg/dl, com
“mau” controlo dietético. Embora competentes em relacdo a alguns aspectos
do seu desenvolvimento social, diferenciam-se claramente das criangas com
o mesmo diagndstico e “bom” controlo dietético. A informacdo dada aos
pais sobre o tipo de hiperfenilalaninemia e 0 modo como o apoio da equipa
clinica é dado devera ter em conta estes aspectos, ndo apenas na intervencao
individual, mas também na intervencdo a nivel familiar, e mais tarde, a nivel
do contexto educativo e profissional (Carmona, 2007).

Olsson, Montgomery e Alm (2007) realizaram um estudo no qual
pretendiam descrever 0s mecanismos de coping nos doentes com
Fenilcetonlria e nos seus pais. Os doentes fenilcetondricos tinham idades
entre 0s oito e dezanove anos, sendo que 0s autores compararam a percepgao
de coping dos doentes e dos pais com os niveis de Phe e a severidade da
doenca. A conclusdo a que chegaram foi a de que os filhos de pais
separados/divorciados apresentavam niveis de Phe mais elevados.

1.4 Coping

Definir o termo coping (de origem anglo-saxdnica) nao é tarefa facil.
Existem vérias defini¢des, no entanto, e traduzindo directamente para
portugués, significa “formas de lidar com” ou “estratégias de confronto”.

Lazarus e Folkman (1984) definem “coping como esforgos
comportamentais e cognitivos, em mudanca constante, que visam gerir
exigéncias internas ou externas especificas, consideradas como excedendo
0s recursos pessoais. Um coping adequado a dada situagdo conduz a um
ajustamento adequado” (in Pais Ribeiro & Rodrigues, 2004, p.4). Monat e
Lazarus (1985, in Marques, Santos, Firmino, Vale, Abrantes, Barata, Moniz,
Amaral, Galvdo, Clemente, Pissarra, Albuqguerque, Gomes, & Morais, 1991,
p. 115) definem coping como “esforcos para lidar com situagdes de ameaga,

dano ou desafio, quando ndo esta disponivel uma rotina ou uma resposta
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automatica”.

Perante uma dada situacdo, Folkman e colaboradoes (1986) defendem
que, o individuo analisa-a vendo se &, ou ndo, relevante para o seu equilibrio.
Esta avaliacdo pode ser de trés tipos: primaria, secundéria ou de reavaliacéo.
Na avaliacdo primaria, a relacdo entre individuo e meio ambiente é avaliada
pela propria pessoa, como sendo, ou ndo, significativa. Desta avaliacdo
podem resultar consequéncias positivas, negativas, ou ser irrelevante caso
ndo tenha significado. Numa avaliacdo secundaria, o individuo verifica se é
possivel fazer algo para superar os prejuizos, ou melhorar as probabilidades
de sucesso. No terceiro tipo de avaliacdo, é realizada uma reflexdo da
avaliacdo primaria e secundaria (in Pereira, 1991).

Os autores acima referidos, Lazarus e Folkman (1984), consideram o
coping centrado no processo e ndo no traco. A partir de 1970, o coping
passou a ser considerado fundamentalmente como um processo de resposta
consciente, ou uma reacgdo a um acontecimento externo negativo ou
stressante (Pais Ribeiro & Rodrigues, 2004).

Os efeitos das emocgdes fortes provocadas por agentes stressores
podem ser reduzidos por meio tanto de estratégias de coping, como de
mecanismos de defesa. Estratégias de coping dizem respeito a actividades
sobre as quais o individuo esta alerta ou consciente. O estilo de coping
constituiu-se pelo uso repetido de determinadas estratégias de coping.

As estratégias tém como funcdo proteger o individuo dos efeitos
nefastos do stress (Marques, Santos, Firmino, Vale, Abrantes, Barata,
Moniz, Amaral, Galvdo, Clemente, Pissarra, Albuquerque, Gomes, &
Morais, 1991). Estas estratégias podem centrar-se nas emocdes e no
problema (segundo Lazarus); mais tarde, Serra (2005) acrescenta que as
estratégias também se podem centrar na obtencdo de apoio social (Lopes,
2007). Relativamente as estratégias de coping centradas nas emocdes, 0
individuo esforca-se para regular o seu estado emocional através de esforcos
que Ihe permitem pensar e agir de forma eficaz, o que ira diminuir a sua
tensdo emocional; ao utilizar estratégias de coping centradas no problema, o
individuo procura modificar a situagdo geradora de stress; o sujeito pode,
igualmente, usar estratégias de coping centradas na obtencéo de apoio social.
Estas dirigem a procura de apoio dentro da esfera social. De salientar que,
segundo Carver, Scheier e Weintraub (1989, in Pais Ribeiro & Rodrigues,
2004), ndo existem formas de coping melhores que outras, “serem mais ou
menos favoraveis depende, de quem as usa, quando as usa, sob quais
circunstancias, e a que situagdo se pretende adaptar” (in Pais Ribeiro &
Rodrigues, 2004, p. 6).

Os estilos de coping, ou seja, as formas habituais de o sujeito lidar
com o stress, podem ser divididos em dois tipos: coping activo — comporta
esforcos que visam a reorganizacdo e adaptacdo do individuo; e coping
passivo — 0 objectivo é minimizar o efeito do acontecimento (Martins,
2008).

Meijer e colaboradores (2000, in Carmona, 2007) fizeram um estudo
comparando adolescentes com doenca crénica e adolescentes saudaveis.
Foram tomadas em consideracdo as actividades e competéncias sociais como

manifestacGes de aspectos comportamentais, a ansiedade social como
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aspecto emocional e a auto-estima social como aspecto cognitivo em
situagBes sociais. Os objectivos passavam por descrever 0s aspectos
cognitivos, comportamentais e emocionais da interaccdo com pares, em
adolescentes com doenga cronica e, verificar até que ponto a interacgdo com
0s pares esta relacionada com caracteristicas da doenca. Segundo o0s
resultados, a auto-estima social e competéncias sociais adequadas melhoram
com a idade. As raparigas com doengca cronica participavam
significativamente menos em actividades sociais, enquanto que o0s rapazes
também revelavam resultados inferiores nestas actividades, embora esta
diferenca ndo seja significativa. No entanto, a presenga de uma doenca
crénica ndo parece ter um efeito negativo no que concerne as competéncias
sociais. De salientar que os adolescentes com este tipo de doenca revelam
um comportamento mais assertivo que os adolescentes saudaveis, sendo que
este tipo de comportamento evidencia um modo positivo de coping em
situacBes sociais geradoras de stress, o que “indica que eles aprendem bem a
levantar-se por si proprios” (Carmona, 2007, p. 111). Os autores concluem
que, no processo de adaptacdo & sua doenca, os adolescentes poderdo ter
desenvolvido competéncias assertivas relevantes para 0 processo de
enfrentar situacdes sociais relacionadas com a doenga.

1.5 Qualidade de Vida

“Qualidade de vida é aquilo que cada pessoa considera como tal.”
(Twycross, 2003, p. 19)

O conceito Qualidade de Vida (QV) é um conceito relativamente
recente que tem sido estudado, nomeadamente, na area da salde. E um
conceito extremamente amplo, ambiguo e dificil de definir, pois pode
assumir concepcdes diferentes de pessoa para pessoa. Para Ballesteros
(1994), QV € descrita como um “juizo subjectivo do grau em que se
alcangou a satisfagdo ou um sentimento de bem-estar, mas associado a
determinados indicadores objectivos — nomeadamente biomédicos,
psicoldgicos e comportamentais” (Amorim & Coelho, 1999, p.237).

Segundo Pais Ribeiro (2002), Wood-Dauphinee e Kuchler (1992)
defendem que foi em 1920 que o termo QV foi utilizado, no contexto de
condicdes de trabalho e suas consequéncias no bem-estar do trabalhador. No
entanto, este termo desapareceu até 1960. Foi nesta altura (década de 60) que
0 construto comegou, de novo, a ser utilizado, pois existia uma preocupagéo
com o bem-estar da populacdo e desenvolvimento da QV, uma vez que se
assistia a um periodo de grande desenvolvimento econdémico. Assim,
comecaram a surgir algumas investigacbes, como € o caso do estudo
exploratério de Liu, em 1975. Este estudo pretendia desenvolver uma
estrutura que servisse de guia para a realizacdo de novos trabalhos empiricos
e para o estabelecimento de indicadores de QV. O investigador agrupou 0s
indicadores em dois componentes principais: subjectivo (ou psicoldgico) e
objectivo (social, econoémico, politico e ambiental). O componente
subjectivo da QV era considerado, pelo autor, como dificilmente

mensuravel, jA o componente objectivo era facilmente mensuravel.
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Este é, também, um conceito multidisciplinar, uma vez que é
composto por diferentes dimensdes. A defini¢do das dimensdes da QV varia
consoante o conceito de QV e varia se se aplicar no &mbito da salude e
doencas ou no a@mbito do bem-estar da populagdo em geral. Assim, sdo
definidas quatro dimensbes: fisica — refere-se a percepcdo que o individuo
tem acerca da sua condicdo fisica; psicolégica — percep¢do do individuo
sobre a sua condicdo afectiva e cognitiva; de relacionamento
social — percepcdo do sujeito sobre os seus relacionamentos sociais e papéis
adoptados na sua vida; do ambiente — percepcdo que o individuo tem acerca
de diferentes aspectos relativos ao meio ambiente no qual esta inserido.

Devido a ndo existéncia de clareza e consisténcia no que toca ao
significado do termo e a mensuragdo da QV, Farquhar (1995) levou a cabo
uma revisdo da literatura. Assim, propds uma taxonomia das defini¢cGes de
QV ja existentes, classificando-as em trés grandes categorias: | — definicGes
globais: definida subjectivamente em termos de avaliagdo individual de
experiéncias de vida. Integram ideias acerca da satisfacdo/insatisfacdo com a
vida e felicidade/infelicidade. Foram as primeiras a surgir na literatura e

predominaram até ao inicio dos anos 80. Il — definicbes com base em
componentes:  definicdo baseada em componentes. Inicia-se a
operacionalizacdo do conceito. Surgem nos anos 80. Il — definigdes

focalizadas: definicbes que valorizam componentes especificos, as mais
comuns referem-se a componentes de saude e aptidao funcional, como é o
caso da Qualidade de Vida Relacionada com a Saude (QVRS).
IV — definicbes combinadas: defini¢fes que incorporam aspectos dos tipos Il
e Il (Amorim & Coelho, 1999; Seidl & Zannon, 2004).

Os estudos sobre QV generalizaram-se a ambientes clinicos, falando-
-se em QVRS. Este termo implica aspectos mais directamente relacionados
com a doenca. Uma possivel definicdo é a que Guiteras e Bayés (1993)
fornecem: “E a valoracdo subjectiva que o paciente faz de diferentes
aspectos de sua vida, em relagdo ao seu estado de saude” (in Seidl &
Zannon, 2004). Patrick e Deyo (1989, in Pais Ribeiro, 1994) defendem que a
QVRS cobre cinco categorias de conceitos: duracdo da vida, invalidez,
estados funcionais, percepcOes e oportunidades sociais. De referir que QV e
QVRS sdo expressdes utilizadas, muitas vezes, como sindnimos.

Landolt, Nouffer, Steinmann e Superti-Furga (2002), realizaram um
estudo acerca da qualidade de vida e ajustamento psicoldgico nas criangas e
adolescentes com Fenilcetonuria tratados. Este estudo contou com 37
sujeitos com Fenilcetondria, com idades compreendidas entre os trés e 0s
dezoito anos (com uma média de idades de 10,9 anos). Chegaram a
concluséo, no que concerne a QV, de que ndo existem diferencas nos valores
de referéncia das dimensfes da mesma, a excep¢do da reducdo de emocdes
positivas nos individuos com Fenilcetondria. Como conclusdo, relatam que
estes individuos tém uma percepcdo de QV normal e um bom ajustamento
psicologico.
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Como objectivo geral, este trabalho pretende estudar a percepcao dos
mecanismos de coping e da qualidade de vida familiares em adolescentes
com Fenilcetondria, avaliando se existem diferengas entre estes e 0s

adolescentes da populacéo geral.

Temos objectivos mais especificos: tomaremos em consideragéo,
variaveis que poderdo influenciar os resultados, como sejam varidveis da
doenca/doente (para os adolescentes com Fenilcetonuria) e varidveis socio-
-demograficas (para ambos 0s grupos). Assim, constataremos se as variaveis
em estudo influenciam os resultados as escalas (F-COPES e Qualidade de

Vida), em ambos 0s grupos.

Apresentamos 0 nosso modelo conceptual (Fig.1).

Adolescentes com
Fenilcetondria

Adolescentes sem doenca
crénica

N

Variaveis da doenga/doente:

o Classificacdo
(Cléssica/Moderada);

¢ Sentimento
positivo/negativo;

e Constrangimento;

e Mensagem
positiva/negativa,;

Variaveis socio-demogréficas:

e |dade;

o Género;

o Nivel de escolaridade;
e Local de residéncia;

o Nivel sdcio-econémico

!

l

Coping familiar
(F-COPES)

Qualidade de Vida familiar
Qv)

Figura 1. Modelo conceptual da relacdo das variaveis em estudo.

Relativamente & comparacdo entre o0s dois grandes grupos
(adolescentes com Fenilcetonuria e sem doenca crénica) e de acordo com a
bibliografia disponivel, esperamos encontrar algumas diferencas no que
concerne aos mecanismos de coping familiares, pois estes jovens e suas
familias, ao lidarem com uma doenca crénica que interfere nas suas vidas,
poderdo ter desenvolvido competéncias que os sujeitos da populacdo geral
ndo desenvolveram, 0 que 0s ajudard a lidar com possiveis situacGes
indutoras de stress. Quanto a percep¢do da qualidade de vida familiar, ndo
esperamos encontrar diferencas estatisticamente significativas.

Na andlise dos dois grupos, é possivel que existam varidveis

mediadoras que influenciem os resultados.
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lll - Metodologia

3.1 Procedimentos de investigagio

A amostra clinica é constituida por vinte e dois jovens com idades
compreendidas entre 0s 12 e 0s 18 anos, sendo que treze sdo rapazes e nove
sdo raparigas. A nossa amostra foi recolhida no Instituto Nacional de Satde
Dr. Ricardo Jorge, Centro de Genética Médica Dr. Jacinto de Magalhées, na
cidade do Porto, entre Fevereiro e Junho de 2009.

O protocolo (no anexo 1) foi administrado quando os adolescentes
compareciam nas consultas que tinham marcadas no Centro de Genética
Médica (CGM) (consultas de nutricdo, metabolismo e, alguns, psicologia),
no entanto, quinze foram enviados por correio, para as suas moradas, devido
a escassez de tempo para administrar 0s questionarios quando viessem as
consultas que tivessem marcadas'. Destes, somente cinco reenviaram o
questionario preenchido, sendo que um deles ficaria invalido para o estudo,
pois o adolescente ndo respondeu ao F-COPES.

Tivemos a colaboracdo da psicologa Dra. Carla Carmona que, nos
dias em que nés ndo podiamos comparecer, administrou 0 nosso protocolo
de investigacéo.

Com cada adolescente, e pais, foi garantida toda a confidencialidade e
anonimato, sendo também pedido o consentimento informado aos
encarregados de educacéo, no caso dos jovens menores de idade.

No caso dos protocolos enviados por correio, foi enviada, igualmente,
uma folha que garantia a confidencialidade e o anonimato, assim como um
pedido de colaboragdo aos jovens e onde apresentavamos o trabalho que
iriamos realizar (ver anexo 2).

Os protocolos passados no CGM foram preenchidos pelos
adolescentes na sala da consulta de Psicologia; quando surgia alguma davida
esta era esclarecida, tanto por nds (quando administrdmos os protocolos)
como pela Dra. Carla Carmona. O ambiente era, assim, calmo, e s estavam
presentes o jovem e a técnica que passava 0s instrumentos de avaliacdo. No
final foram oferecidas duas pequenas recordag¢fes aos jovens: uma carta na
qual expomos, um pouco, a nossa experiéncia com a doenga até agora, € um
marcador para livros.

Os protocolos foram, todos, passados na mesma ordem: Questionario
Demogréfico, Questionario relativo a Fenilcetonuria, F-COPES e Qualidade
de Vida (formulério para adolescentes).

Relativamente & amostra de referéncia, esta é constituida por trinta e
um jovens, com idades igualmente compreendidas entre os 12 e 0s 18 anos.
Esta amostra foi retirada da populagéo geral, sendo que nenhum respondente
tem qualquer tipo de doenca cronica.

O protocolo foi entregue aos adolescentes, na presenca dos

! De referir que 0 CGM se situa na cidade do Porto, mas os doentes que v&o as
consultas podem ser de muito longe, sendo assim, e por questdes econdémicas para as
familias, optdmos por administrar 0s questionarios somente quando 0s jovens
tinham consultas ja marcadas, sendo que, devido a esta contingéncia (e como ja
referimos, a escassez de tempo), optdmos por enviar 0s questionarios, por correio,
aos que tinham consultas marcadas para muito tarde (nomeadamente para Junho).
Coping e Qualidade de Vida Familiares Percepcionadas por Adolescentes com Fenilcetonuria:

um estudo exploratério
Elisabete Almeida (e-mail:elisabete_almeida7@hotmail.com) 2009



16

encarregados de educacdo (sendo que foi garantida a confidencialidade e o
anonimato) para que estes pudessem dar o seu consentimento informado, no
caso dos jovens menores de idade. Os adolescentes preenchiam o protocolo
em casa, sendo que, quando passdvamos para os recolher, as davidas, caso
existissem, eram esclarecidas.

Os protocolos foram administrados, todos, na mesma ordem:
Questionario demogréfico, F-COPES e Qualidade de Vida (formulario para
adolescentes).

3.2 Caracterizacdo da amostra

A presente proposta assenta sobre o estudo de duas amostras de
adolescentes diferenciadas pelo diagndstico de Fenilcetonuria, sendo que 0s
elementos do grupo clinico possuem um diagndstico positivo e no grupo de
comparagdo ndo se verifica a patologia nem qualquer outra doenca cronica.

O grupo clinico é constituido por 22 adolescentes, com idades
compreendidas entre 12 e 18 anos com uma média de 16 anos de idade
(M = 16.06, DP = 1.93). Segmentando a idade por faixas etérias, podemos
verificar que os participantes distribuem-se pelos trés grupos considerados,
sendo as idade entre 0s 14 e 16 anos as mais comuns entre o grupo: de 12 a
13 anos (32%), de 14 a 16 anos (41%) e de 16 a 18 anos (27%). Nesta
amostra verifica-se uma ligeira superioridade de elementos do género
masculino (59%) em relacdo ao género feminino (41%) e a maioria reside
num local predominantemente urbano (62%), registando-se ainda elementos
de locais medianamente urbanos (19%) e predominantemente rurais (19%).
No que diz respeito ao nivel sdcio-econémico, a maior parte provém do
nivel baixo (73%), existindo quatro casos de nivel médio e um de nivel
socio-econdmico elevado.

O grupo de comparacéo, por sua vez, retine 31 sujeitos, com idades
compreendidas entre 12 e 18 anos, sendo caracterizados por uma média de
15 anos de idade (M = 14.86, DP = 1.81). Ao segmentar a idade por faixas
etarias, verificou-se que as idades de 14 a 16 anos e 17 a 18 anos sao
igualmente expressivas (45%) e englobam maior parte dos sujeitos, existindo
apenas trés participantes com idades compreendidas entre 12 e 13 anos. A
este nivel, contam-se mais elementos do género feminino (61%) do que do
género masculino (39%), estando a amostra quase equitativamente
distribuida em funcdo do local de residéncia: predominantemente urbano
(39%), mediamente urbano (32%), predominantemente rural (29%). No que
concerne ao nivel socio-econdmico, o nivel baixo e médio mostram
aproximadamente a mesma expressao (41% e 39%, respectivamente), sendo
o nivel elevado 0 menos comum entre 0s sujeitos participantes (19%).

Comparando os dois grupos ao nivel da distribuicdo das variaveis
pelas suas modalidades, conforme Quadro 1, apenas se detectaram
diferencas significativas no nivel socio-econdmico (x* = 6.188, p < .05).
Segundo os resultados, existe uma maior probabilidade dos participantes
fazerem parte do nivel s6cio-econémico baixo no grupo clinico do que no
grupo de controlo. Considerando a idade ndo organizada por faixas etarias,
foram igualmente detectadas diferengas significativas entre os dois grupos.

Os elementos do grupo clinico mostraram uma média de idades
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estatisticamente superior a média de idades do grupo de comparagéo [t =
2.290, p < .05].

Quadro 1. Idade, género, local de residéncia e nivel s6cio-econémico

em funcgé&o de grupo de participantes

Grupo clinico Grupo comparacdo  x? P

Variavel n % n %

Idade 4.488 .106
De 12 a 13 anos 7 31.8 3 9.7

De 14 a 16 anos 9 40.9 14 45.2

De 17 a 18 anos 6 27.3 14 45.2

Total 22 100 31 100

Género 2,145 .143
Masculino 13 59.1 12 38.7

Feminino 9 40.9 19 61.3

Total 22 100 31 100

Local residéncia 2.712 .258
Predominante urbano 13 61.9 12 38.7

Medianamente urbano 4 19 10 32.3

Predominante rural 4 19 9 29

Total 21* 100 31 100

Nivel sécio-econémico 6.188 .045
Baixo 16 72.7 13 41.9

Médio 4 18.2 12 38.7

Elevado 1 45 6 19.4

Total 21* 100 31 100

3.3 Instrumentos

De modo a caracterizarmos mais acuradamente a amostra, aplicAmos
0 Questionario Demogréfico. Este questionario permite obter informacGes
como a idade, 0 género, o estado civil, habilitacbes literarias e composicao
do agregado familiar. Permite ainda uma informac&o relativa: a presenca de
doenca na familia; & perda (morte) de alguém significativo; a ocorréncia do
divorcio de alguém significativo para o respondente; ao nivel de stress e
qualidade de vida familiar; & capacidade de adaptacdo da familia as
dificuldades; permite ainda saber se a familia j& recorreu a ajuda psicoldgica.

O Questionario relativo a Fenilcetonaria foi realizado por nos e é
composto por 13 questdes. Estas sdo do tipo Sim/Néo, e de escolha maltipla,
a excepcdo das quatro Ultimas que sdo de resposta livre. Permite recolher
informagdes acerca de como o jovem lida com a doenga (“O que sentes em
relacio a Fenilcetonuria?”’) nas diferentes situagbes e contextos
(nomeadamente quando esta com 0s seus amigos).

O F-COPES (Escalas de Avaliacdo Pessoal Orientadas para a Crise
em Familia) € um inventéario de auto-resposta, composto por 30 itens, que
avalia as estratégias de coping internas e externas usualmente utilizadas pela
familia. A resposta a questdo formulada inicialmente (“Quando na nossa
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familia nos confrontamos com problemas ou dificuldades, comportamo-nos
da seguinte forma...) é dada numa escala de tipo Likert que varia de um
(“Discordo Muito”) a cinco (“Concordo Muito”).

Este instrumento permite obter dois tipos de resultados: um para a
totalidade da escala e outro para cada factor. Quanto mais elevado for o
valor da pontuacdo total, maior a utilizagdo global de estratégias de coping
(Olson et. al., 1983, in Martins, 2008).

No presente estudo foi utilizada a versdo portuguesa de A. Vaz Serra,
H. Firmino, C. Ramalheira, M. C. Sousa Canavarro (1990, Adaptado),
versdo NUSIAF-SISTEMICA (2008), com a designacio de Escalas de
Avaliacdo Pessoal Orientadas para a Crise em Familia. De salientar que esta
versao ndo esta validada para a populagdo adolescente portuguesa (0 mesmo
ndo acontece para a populacdo adulta).

A escala original apresenta cinco factores: o factor 1
(Reenquadramento) assume um coeficiente alpha de .82; o factor 2 (Procura
de Suporte Espiritual) .80; o factor 3 (Procura de Suporte Social) apresenta
um coeficiente alpha de .83; o factor 4 (Mobilizagdo de Apoio Formal) .71;
e o factor 5 (Avaliagdo Passiva) .86 (Batista, 2008).

O Qualidade de Vida (Olson & Barnes, 1982) apresenta duas versoes
do instrumento, o formulario parental e o formulario para adolescentes. Esta
escala foi validada para a populacdo adulta portuguesa em 2008, pelo grupo
de alunos do segundo ano do segundo ciclo do Mestrado Integrado em
Psicologia Clinica, subarea de Sistémica, Salde e Familia. A versdo para
pais € constituida por quarenta itens e a versdo para adolescentes é
constituida por vinte e cinco itens, sendo que dezanove sdo comuns as duas
versoes.

Esta escala ndo esta validada para a populacdo adolescente
portuguesa, sendo que foi utilizada uma adaptacdo da original, de David H.
Olson e Howard L. Barnes (1982).

A escala de resposta é uma escala de tipo Likert, de cinco pontos, na
qual 1 corresponde a “Discordo muito” e¢ 5 a “Concordo muito”. Um
resultado mais elevado d& conta de uma maior satisfagdo com a qualidade de
vida. A versdo original permite obter o resultado total da percepcdo da
qualidade de vida, assim como o resultado por factores (sub-escalas). Neste
sentido, o formulério para adolescentes é constituido por doze dominios
(sendo estes basicamente 0s mesmos para as duas versdes): a Vida Familiar,
os Amigos; a Familia Alargada, a Saude, o Lar, a Educacdo, o Lazer, a
Religido, os Mass Media, o Bem-estar Financeiro, a Vizinhanca e a
Comunidade.

A distribuicdo dos itens pelas diferentes sub-escalas é a seguinte: Vida
Familiar — itens 1, 2 e 3; Amigos — item 4; Familia Alargada — item 5;
Saude — itens 6 e 7; Lar — itens 8 e 9; Educacao — item 10; Lazer —item 11 e
12; Religido — itens 13 e 14; Mass Media — itens 15, 16, 17 e 18; Bem-estar
Financeiro — itens 19, 20 e 21; e Vizinhanga e Comunidade — itens 22, 23,
24 e 25.

O alfa de Cronbach da escala total, alcancado pelos autores da escala
é de .86, sendo que o encontrado pelo estudo de Batista (2008) é de .90.

No seu estudo, Batista (2008) néo efectuou a analise da consisténcia
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interna para cada uma das sub-escalas devido ao facto de ter utilizado as
dimensdes propostas no estudo original e, assim, existirem sub-escalas
compostas apenas por um ou dois itens, o que, a par com o reduzido N,
utilizado levou & impossibilidade da anélise acima referida.

3.4 Procedimentos estatisticos

As andlises estatisticas descritivas e inferenciais foram executadas
com o software SPSS (Statistical Package for the Social Sciences versdo
15.0 for Windows - 2007).

Foram utilizadas técnicas paramétricas ou ndo paramétricas, de acordo
com as caracteristicas dos dados. Assim, e devido ao n de cada amostra
(clinica e de comparacdo) ser reduzido, foi utilizado o teste do Qui-quadrado
para que fosse possivel realizar a comparagao entre estes dois grupos. Para
estudar a normalidade recorreu-se ao teste de Kolmogorov-Smirnov. Para a
homogeneidade das variancias utilizou-se o teste de Levene. Foi usado o
teste t de Student (quando se cumpriam os pressupostos da normalidade), U
de Mann-Whitney, Kruskal-Wallis e ANOVA.

Consideram-se estatisticamente significativos os efeitos cujo p-value
for inferior ou igual a 0,05 (Maroco, 2007).

IV - Resultados

4.1 Consisténcia interna das escalas aplicadas

Antes de se prosseguir para o estudo das hipoteses delineadas,
atendeu-se a algumas caracteristicas dos instrumentos aplicados. Nesse
sentido, foi estudada a consisténcia interna das escalas e suas respectivas
dimensdes mediante o valor do alfa de Cronbach para a escala de Qualidade
de Vida (adaptado de David H. Olson & Howard L. Barnes, 1982) e para o
F-COPES [H. C. McCubbin, D. H. Olson, & A. S. Larsen, 1981, versdo
portuguesa de A. Vaz Serra, H. Firmino, C. Ramalheira, M. C. Sousa
Canavarro (1990, Adaptado), versdo NUSIAF-SISTEMICA (2008)].

Tal como podemos observar pelo quadro nimero 2, a escala que mede
a qualidade de vida dos adolescentes participantes revela um excelente nivel
de consisténcia interna na totalidade da escala (o = .93), um nivel razoavel
nos factores Lazer, Religido, Mass Media, Bem-estar financeiro (a > .70),
fraco na Vida familiar, Saude e Vizinhanca e comunidade (a > .60) e mau na
dimensdo Casa (a < .60). Comparando os resultados com os obtidos pelos
autores da validacdo da escala, nota-se que o valor de consisténcia interna na
escala total encontrado no presente estudo € superior.

Segundo os mesmos critérios, a escala F-COPES também se revela
com um valor de alfa elevado (quadro 3), tendo os factores Procura de
suporte social e Procura de suporte espiritual niveis de consisténcia interna
razoaveis, os factores Mobilizacdo de apoio formal e Avaliacdo passiva
valores baixos e o factor Reenquadramento um bom nivel de consisténcia
interna. Comparando os resultados com os obtidos pelos autores da
validacdo da escala a populacdo adolescente (McCubbin, Olson, & Larsen,
1981), podemos perceber que a nivel do resultado total os dados da actual
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amostra sdo mais consistentes do que no estudo anterior, sendo que nos
restantes factores os valores sdo muito préximos, existindo maiores
diferencas nos dois Ultimos factores.

Quadro 2. Alfa de Cronbach para a Qualidade de Vida

Qualidade de Vida - Factores Numero de itens  Alfa de Cronbach Alfa de Cronbach

(estudo original) (estudo actual)
Vida familiar 3 .691
Amigos 1 - -
Familia alargada 1 - -
Saude 2 .678
Casa 2 571
Educacao 1 - -
Lazer 2 747
Religiao 2 .753
Mass Media 4 .786
Bem-estar financeiro 3 .871
Vizinhanca e comunidade 4 .651
Qualidade de Vida TOTAL 25 .86 .930
Quadro 3. Alfa de Cronbach para o F-COPES
F-COPES — Factores Ndmero de Alfa de Alfa de

itens Cronbach Cronbach
(estudo (estudo actual)
original)

Procura de suporte social 9 .83 .81
Reenquadramento 8 .82 .87
Procura de suporte espiritual 4 .80 .79
Mobilizagdo de apoio formal 3 71 .64
Avaliacéo passiva 4 .86 .66
F- COPES TOTAL 30 .86 .93

4.2 Comparacdo entre o grupo clinico e o grupo de comparacao

No que diz respeito as hipdteses para a presente investigacao,
considerou-se, em primeiro lugar, a comparacdo entre os dois grupos ao
nivel dos resultados das escalas aplicadas. Neste estudo optou-se por
técnicas paramétricas ou ndo paramétricas, mediante a disponibilidade dos
dados (normalidade, estudada pelo teste de Kolmogorov-Smirnov e
homogeneidade de variancias, estudada pelo teste de Levene).

No que concerne a qualidade de vida, os grupos apenas se diferenciam
estatisticamente em Familia alargada (U = 192.00, p < .01) e Vizinhanca e
comunidade [ts;) = -2.190, p < .05]. Tal como podemos verificar no quadro
seguinte, em ambas as dimensfes sdo os elementos do grupo clinico que
pontuam de forma significativamente mais elevada que os elementos do
grupo de comparacdo (quadro 4).
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Quadro 4. Qualidade de vida em func¢éo do grupo de participantes

Qualidade de Vida Grupo n Média Desvio Teste Sig.(2-

Factores Padréo tailed)

Vida familiar Grupo comparacao 31 11.16 2.99 1.226 0.226
Grupo clinico 22 1014 3.01

Familia alargada Grupo comparagdao 30 3.70 0.79 192.000* 0.007
Grupo clinico 22 427 0.98

Amigos Grupo comparagdo 30 4.13 0.68 319.000* 0.826
Grupo clinico 22 4.09 0.97

Saude Grupo comparagao 30 7.53 1.38 0.073 0.942
Grupo clinico 22 750 1.92

Casa Grupo comparagao 31 7.74 1.15 0.038 0.970
Grupo clinico 22 7.73 1.70

Educagao Grupo comparagdo 31 3.77 0.99 0.806 0.424
Grupo clinico 22 355 1.06

Lazer Grupo comparagdo 31 6.94 1.98 -0.114 0.910
Grupo clinico 22 7.00 2.09

Religido Grupo comparagao 31 6.39 1.45 244.000* 0.121
Grupo clinico 21 6.95 1.99

Mass media Grupo comparagao 31 13.26 2.62 -1.407 0.166
Grupo clinico 22 1441 333

Bem-estar financeiro Grupo comparagao 31 9.81 2.63 0.316 0.753
Grupo clinico 22 955 3.38

Vizinhanca e comunidade Grupo comparacdo 31 12.58 2.00 -2.190 0.033
Grupo clinico 22 1427 3.60

Qualidade TOTAL Grupo comparagdao 31 86.52 12.22 -0.636 0.528
Grupo clinico 22 89.14 17.83

*Teste U de Mann-Whitney, restantes: teste t de Student

Ao nivel das estratégias de coping atendidas na escala F-COPES,
apenas se detectou uma diferenca entre os grupos com relevancia estatistica
(U = 219.500, p < .05). Os elementos do grupo clinico mostraram
pontuagdes mais elevadas em Mobilizacdo de apoio formal (M = 9.45, DP =
3.28) do que os elementos do grupo de comparagdo (M = 7.65, DP = 2.15)
(ver quadro 5).

Prosseguiu-se o estudo atendendo aos grupos em separado, sendo que,
devido a extensdo da anélise, optou-se por apresentar apenas os resultados
que se revelaram com significancia estatistica.

4.3 Grupo clinico

Os elementos do grupo clinico foram alvo de um questionario sobre o
modo como lidam com a sua situacdo médica. Desta aplicacdo foi possivel
caracterizar esta amostra perante outros parametros, sistematizados no
quadro 6.
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Quadro 5. F-COPES em func¢éo do grupo de participantes
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F- Copes - Factores Grupo N  Média Desvio Teste Sig. (2-
Padréo tailed)
Procura de suporte social Grupo comparacdao 31  28.52 4.96 -1.315 194
Grupo clinico 22 30.73 7.29
Reengquadramento Grupo comparacdo 31 28.74 4.61 =737 464
Grupo clinico 22 29.82 6.02
Procura de apoio espiritual Grupo comparacao 31 11.03 3.92 -.545 .588
Grupo clinico 22 11.64 4.05
Mobilizag&o de apoio formal Grupo comparagao 31 7.65 2.15 219.500* .027
Grupo clinico 22 9.45 3.28
Avaliacéo passiva Grupo comparacdo 31 11.35 2.12 -.116 .908
Grupo clinico 22 11.45 4.09
F- copes TOTAL Grupo comparagdo 31 93.00 13.76 -1.323 192
Grupo clinico 22 99.73 23.20
*Teste U de Mann-Whitney, restantes: teste t de Student
Quadro 6. Caracterizagao da amostra clinica
Variavel n %
Classificagdo da Fenilcetonuria
Classica 13 59.1
Moderada 6 27.3
Hiperfenilalaninemia 1 45
Sem informacéo 2 91
Total 22 100
Tipo de sentimento
Indiferenca 11 579
Sentimento negativo 8 421
Total 19 100
Constrangimento
Sim 6 28.6
Né&o 15 71.4
Total 21 100
Diferente
Sim 8 381
Né&o 13 61.9
Total 21 100

Mensagem a Fenilcetonuria

Mensagem positiva de afecto 7 318

Mensagem negativa de afecto 7 318
Nada 8 364
Total 22 100

Tipo de acc¢éo a Fenilcetondria

Accéo negativa 6 28.6
Acgéo positiva 8 381
Nada 7 333
Total 21 100
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Dos 22 participantes 59% possuem Fenilcetondria cléssica, existindo
casos de FenilcetonUria moderada (27%) e um caso de hiperfenilalaninemia
(5%)°>. Quando questionados sobre o que sentem em relacio &
Fenilcetondria, o0s sujeitos poderiam assinalar mdaltiplas opgoes,
nomeadamente medo, vergonha, revolta, indiferenca ou outra resposta (em
aberto). A este nivel, 58% apontaram a indiferenca e 42% indicaram sentir
pelo menos um sentimento negativo (medo, vergonha, revolta). A grande
maioria dos respondentes (71%) ndo se sente constrangido em contar aos
seus amigos sobre a sua condicdo média, existindo alguns casos que sentem
constrangimento (29%). No mesmo sentido, a maior parte do grupo (62%)
ndo se sente diferente por ter Fenilcetondria ao mesmo tempo que alguns
sujeitos declararam o contréario (38%).

Ainda neste &mbito, pediu-se aos respondentes que imaginassem que a
Fenilcetondria era “uma pessoa” e, posteriormente, um objecto de forma a
gue indicassem o que Ihes apeteceria dizer-lhe ou fazer-lhe, respectivamente.
As respostas foram categorizadas e estdo apresentadas no quadro seguinte.
Registaram-se, com a mesma expressdo, mensagens de afecto positivas e
negativas (32%), sendo 0 mais comum as respostas em que ndo diriam nada
(36%). Por outro lado, a maioria dos participantes teriam uma accao positiva
face ao “objecto” Fenilcetondria (38%), registando-se acc¢Oes negativas
(29%) ou auséncia de ac¢éo (33%).

Procurou-se perceber o impacto dos aspectos que caracterizam a
amostra, nomeadamente os aspectos socio-demogréaficos (ldade, Género,
Local de residéncia e Nivel socioeconémico) e os aspectos sobre a forma
como lidam com a doenca (Classificacdo, Sentimento, Constrangimento,
Diferenca, Mensagem a Fenilcetondria, Accdo a Fenilcetondria).

Ao nivel dos aspectos sdcio-demograficos, apenas a idade e 0 género
se mostraram pertinentes para as pontuacdes nas escalas.

A idade mostrou-se negativamente relacionada com as pontuacdes em
Saude (r = -.43, p < .05), Educacéo (r = -.46, p < .05), Lazer (r = -.59, p <
.01) e Mass media (r = -.47, p < .05) da escala de Qualidade de Vida. Assim
sendo, a medida que as idades se aproximam dos 18 anos os participantes
tendem a sentir menor qualidade de vida nas dimensdes referidas.

Quadro 7. Correlagdes significativas com a variavel idade no grupo clinico

Escala Factores Coeficiente de % da variabilidade
Pearson explicada
Qualidade de Salde -,432(%) 19%
vida
Educacéo -,458(*) 21%
Lazer -,592(**) 35%
Massmedia -472(%) 22%

*Correlagao significativa ao nivel p < .05
**Correlacao significativa ao nivel p < .01

2 Importa referir que a informacdo acerca de qual a forma de doenca que os
participantes apresentam (classica, moderada ou hiperfenilalaninemia) foi obtida
junto dos profissionais de saude, e de acordo com os seus valores de rastreio.

Coping e Qualidade de Vida Familiares Percepcionadas por Adolescentes com Fenilcetonuria:

um estudo exploratério
Elisabete Almeida (e-mail:elisabete_almeida7@hotmail.com) 2009



24

Por outro lado, verificaram-se diferengas estatisticamente
significativas entre os elementos do género feminino e os elementos do
género masculino no que concerne as pontuagcdes médias de Salde, Casa,
Educacdo, Mass media, Bem-estar financeiro, Vizinhanga e comunidade e
Qualidade de vida total da escala Qualidade de vida e em Procura de
suporte espiritual na escala F-COPES, conforme apresentado no quadro
seguinte. Em todos os casos 0s elementos do sexo masculino pontuaram de
forma superior, indicando que mostram uma percepc¢do de qualidade de vida
familiar mais positiva e que recorrem mais frequentemente a procura de
suporte espiritual.

Quadro 8. Diferengas significativas entre o género no grupo clinico

Escala Factor Género N Média Desvio Teste Sig. (2-
Padrao tailed)
Qualidade de vida Saude Masculino 13  8.46 .88 3.494 .002
Feminino 9 6.11 2.20
Casa Masculino 13  8.46 1.05 2.815 .011
Feminino 9 6.67 1.94
Educacéo Masculino 13 3.92 .76 2.188 .041
Feminino 9 3.00 1.22
Mass media Masculino 13  15.69 2.43 2.405 .026
Feminino 9 12.56 3.71
Beme-estar financeiro Masculino 13  1.69 2.93 2.056 .053
Feminino 9 7.89 3.44
Vizinhanga e comunidade  Masculino 13  15.69 3.12 2.480 .022
Feminino 9 1222 3.38
Qualidade TOTAL Masculino 13 96.62 12.98 2.694 .014
Feminino 9 7833 18.95
F-COPES Procura de  suporte Masculino 13 13,23 4,13 2472 .023
espiritual Feminino 9 9,33 2,74

Posteriormente averiguou-se a forma como as varidveis referentes a
Fenilcetonuria/ao doente se relacionavam com os resultados nas escalas. A
este nivel, a classificagdo, o sentimento em relagdo a doenga, o
constrangimento face aos amigos, 0 sentimento de diferenca ou a mensagem
e accdo dirigidas a “pessoa” ou “objecto” Fenilcetonlria mostraram-se
explicativos de algumas dimens6es avaliadas pelos instrumentos aplicados.

Efectivamente, a classificagdo da doenca (classica ou moderada),
parece ter implicacdes ao nivel da qualidade de vida. Os participantes com
Fenilcetondria classica mostraram pontuacGes médias mais baixas em
Educagéo (U = -2.293, p < .05) e em Religido (U = -2.273, p < .05) do que
0s adolescentes com a doenga na forma moderada (quadro 9).

Por outro lado, os adolescentes que declaram sentir indiferenca
mostram diferengas significativas relativamente aos participantes que
assumiram ter um sentimento negativo face a doenca, na maioria das
dimens0es da escala de Qualidade de Vida — Familia alargada, Salude, Casa,
Bem-estar financeiro, Vizinhanga e comunidade e resultado global — bem

como em Procura de suporte espiritual na escala de F-COPES.
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Quadro 9. Diferengas significativas entre sujeitos com fenilcetonuria classica e

moderada
Escala Factor Classificagdo N Média Desvio Teste Sig.
Padréo (2-
tailed)
Qualidade de vida Educacéo Classica 13 3.08 1.04 -2.293 .035
Moderada 6 4.17 0.75
Religido Classica 12 6.33 2.19 -2.273 .037
Moderada 6 8.50 1.05
Tal como podemos observar pelo quadro seguinte, sdo 0s sujeitos que
sdo indiferentes a doenca que mostram pontuagdes significativamente mais
elevadas, nos aspectos ja indicados. Um sentimento negativo parece assim
estar associado a menores niveis de qualidade de vida familiar, nas
dimensdes referidas, bem como menos recorréncia na Procura de apoio
espiritual e na Aceitagdo passiva como estratégias de coping, relativamente
aos adolescentes que sdo “indiferentes” & Fenilcetondria. E interessante
ainda apontar que o sentimento face a doenca parece associar-se a variavel
género, na medida em que a sua associagdo caminha para a significancia
(Teste de Fisher, p =.070). Cerca de 67% das raparigas declararam sentir um
sentimento negativo face a fenilcetondria, ao passo que apenas 20% dos
rapazes o fazem, ja que a maioria (80%) assume um sentimento indiferente.
Quadro 10. Diferencas significativas entre sujeitos com sentimentos negativos e
indiferentes face a fenilcetonuria
Escala Factor Sentimento N  Média Desvio Teste Sig. (2-
Padrao tailed)
Qualidade de vida Familia alargada Indiferenca 11  4.55 0.69 2.137 .047
Negativo 8 3.63 1.19
Saude Indiferenca 11  8.36 0.81 3.142 .006
Negativo 8 6.00 2.33
Casa Indiferenca 11  8.45 1.13 3.558 .002
Negativo 8 6.25 1.58
Bem-estar financeiro Indiferenca 11  11.45 2.66 3.243 .005
Negativo 8 7.38 2.77
Vizinhanga e comunidade Indiferenca 11 1591 2.59 3.822 .001
Negativo 8 11.38 2.50
Qualidade de vida TOTAL  Indiferenca 11 97.18 12.96 3.134 .006
Negativo 8 75.63 17.10
F-COPES Procura de apoio espiritual  Indiferenca 8 9.75 3.73 -2.429 .027

Negativo 11  13.55 3.08

Os adolescentes que se sentem constrangidos em contar que tém a
doenga aos seus amigos também sdo os que mostraram pontuagdes mais
baixas ao nivel de varias dimensdes do questionario qualidade de vida, face
aos que ndo sentem esse constrangimento. Os resultados em Familia
alargada, Casa, Educagdo, Bem-estar financeiro, Vizinhanga e comunidade

e no resultado total da escala sdo, assim, significativamente mais baixos
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entre este grupo de participantes, indicando que 0s que sentem
constrangimento sdo 0s que mostram menor qualidade de vida familiar nas
dimensdes apresentadas no quadro seguinte.

Quadro 11. Diferencgas significativas entre participantes que sentem e ndo sentem

constrangimento de contar aos amigos que tém fenilcetonuria

Qualidade de vida Constrangimento N Média Desvio Teste Sig. (2-

Factor padréo tailed)

Familia alargada Sim 6 3.50 1.38 21.500* .046
Néao 15 4.53 0.64

Casa Sim 6 6.50 1.76 -2.217 .039
Né&o 15 8.20 1.52

Educacéo Sim 6 2.83 1.17 -2.164 .043
Néo 15 3.87 0.92

Bem-estar financeiro Sim 6 7.17 3.19 -2.739 .013
Nao 15 10.87 2.64

Vizinhanca e Sim 6 12.00 2.45 -2.202 .040

comunidade
Néo 15 15.47 3.50

Qualidade TOTAL Sim 6 75.00 20.16 -2.752 .013
Néo 15 9573 13.60

No mesmo sentido, os adolescentes que se sentem diferentes devido a
sua condicdo meédica pontuam significativamente menos nas dimensdes
Familia alargada, Saude, Casa, Vizinhanca e comunidade e na pontuagdo
total da escala de Qualidade de vida do que os adolescentes que ndo se
sentem dessa forma. De acordo com o Quadro 12, verificam-se niveis de
qualidade de vida familiar significativamente mais baixos entre o0s
participantes que assumem sentirem-se  “diferentes” por terem
Fenilcetondria.

Quadro 12. Diferencgas significativas entre participantes que se sentem diferentes por

terem fenilcetondria

Qualidade de vida Factor Diferente N  Média Desvio Teste Sig. (2-
padrédo tailed)

Familia alargada Sim 8 3.63 1.19 -2.485 .022
Néo 13 4.62 .65

Saude Sim 8 6.25 2.43 -2.527 .021
Néo 13 8.23 1.17

Casa Sim 8 6.63 1.85 -2.713 .014
Nao 13 8.46 1.27

Vizinhanca e comunidade Sim 8 11.88 2.80 -3.009 .007
Néo 13 16.00 3.19

Qualidade TOTAL Sim 8 78.50 19.00 -2.453 .024
Néo 13 96.38 14.37
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Por outro lado, adolescentes com tipos de mensagens diferentes a
dirigir a “pessoa” Fenilcetonuria (Positiva, Negativa, Nada), distinguem-se
significativamente ao nivel das pontuacGes em Saude [Fp19) = 3.716, p <
.05]. Segundo o teste Bonferroni (p < .05), os participantes que dariam uma
mensagem positiva (M = 8.67, DP = .82) pontuam significativamente mais
em Salde do que 0s que dariam uma mensagem negativa a “pessoa”
Fenilcetonuria (M = 6.25, DP = 2.44).

Para terminar, o tipo de acgdo dirigida ao “objecto” Fenilcetondria
distingue as pontuagdes na escala de Qualidade de vida nas dimensdes Mass

media, Bem-estar financeiro e Qualidade de vida total.

Quadro 13. Diferencas significativas entre os grupos definidos por acgéo a fenilcetonuria

Escala Factor Acgao Média  Desvio F Sig.
padrao
Qualidade de vida Mass media Nada® 15,71 3,35 6.623 .007
Acgdo negativa®® 11,00 3,10
Acgao positiva® 1588 1,64
Bem-estar financeiro Nada 10,71 2,75 4.256 .031
Accdo negativa® 6,50 3,02
Accéao positiva® 10,75 3,20
Qualidade de vida TOTAL Nada® 97,29 16,85 3.915 .037
Acgdo negativa® 74,17 19,40
Acgao positiva 94,38 11,82
F-Copes Reenquadramento Nada® 34.00 4.24 4.468 .027

Accdo negativa® 25.17 3.55
Accao positiva 29.63 6,.5

NOTA: a,b, c, d, e diferengas significativas p < .05

Considerando os testes post-hoc (Bonferroni, p < .05), foi possivel
verificar que os participantes que realizariam uma ac¢do negativa pontuam
significativamente mais baixo em Mass media do que os que fariam “nada”
ou fariam uma accdo positiva. Por outro lado, as pontuagdes em Bem-estar
financeiro sdo maiores junto dos que fariam uma accdo positiva
comparativamente ao que fariam uma ac¢do negativa. Na pontuacdo global
0s sujeitos que optariam por uma acc¢ao negativa mostram-se com resultados
globais de qualidade de vida familiar menores do que os declararam ndo
agir. De modo geral, parece que os participantes que imaginaram uma acc¢ao
negativa para a sua doenca sdo 0s que percepcionam menor qualidade de
vida.

No que se prende com a escala de F-COPES, a variavel Tipo de ac¢do
mostrou-se pertinente nas pontua¢es em Reenquadramento [F 1q) = 4.468,
p < .05]. Neste &mbito, participantes que ndo fariam “nada” & sua doenca
mostram-se com pontuagfes significativamente mais elevados do que os
participantes que realizariam uma accdo negativa face a Fenilcetondria, nesta
dimensdo. O recurso ao Reenquadramento parece, deste modo, ser mais
expressivo junto dos participantes que nao se relacionam com o “objecto”
Fenilcetonuria de forma negativa.
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4.4 Grupo de comparagéao

Ao nivel do grupo de comparagdo considerou-se o impacto das
variaveis socio-demogréficas (Idade, Género, Local de residéncia e Nivel
socio-econdmico) na qualidade de vida familiar e nas estratégias de coping
familiares utilizadas.

Neste dominio, a idade, o nivel socio-econémico e o local de
residéncia foram os aspectos que se mostraram com pertinéncia para as
pontuacdes das escalas aplicadas. De facto, foi possivel identificar uma
correlagdo negativa entre a idade e o factor Religido da escala Qualidade de
vida (r = -.401, p < .05), indicando que a medida que a idade se aproxima
dos 18 anos a percep¢do de qualidade de vida familiar nesse dominio vai
diminuindo. Por outro lado, comparando o nivel sécio-econdmico
constataram-se algumas implicacdes no factor Avaliacdo passiva da escala
F-COPES [F.25 = 8.136, p < .01]. Sujeitos do nivel sécio-econémico baixo
(M =11.88, DP = 4.53) parecem, pois, recorrer mais que os sujeitos do nivel
medio & Avaliacdo passiva como estratégia de coping (M = 11.00, DP =
2.94).

Por fim, considerou-se o local de residéncia como um factor com
implicagdes nos resultados das escalas.

Quadro 14. Diferencgas significativas em funcao de local de residéncia no grupo de

comparagao
Escala Factor Residéncia Média Desvio F Sig.
padréo
Qualidade Saude Predominante urbano® 7.16 1.72 5.852 .000
de vida
Medianamente urbano 7.69 1.18
Predominante rural® 8.31 1.32
Mass media Predominante urbano”  12.84 3.18 4506 .020
Medianamente urbano  14.07 2.50
Predominante rural® 15.08  2.69
Religidao Predominante urbano 6.67 1.66 4.706 .017
Medianamente urbano®  5.86 1.03
Predominante rural® 7.08 1.98
Qualidade de vida TOTAL  Predominante urbano®  84.24 1551 4.926 .015
Medianamente urbano  87.14  11.99
Predominante rural® 95.23  14.38
F- COPES Mobilizagéo Predominante urbano® 9.00 3.19 3.403 .048
de apoio formal Medianamente urbano  10.75 3.77
Predominante rural® 9.25 4.03

NOTA: a, b, ¢, d, e diferencas significativas p < .05

Ao nivel da qualidade de vida, detectaram-se diferencas significativas
entre os grupos definidos pelo local de residéncia (Predominante urbano,
Medianamente urbano, Predominante rural) em Saude, Mass media, Religido
e Qualidade de vida total. No caso na escala de F-COPES, o local de
residéncia mostrou-se pertinente ao nivel de Mobiliza¢do de apoio formal.

Mediante os testes post-hoc (Bonferroni, p < .05), foi possivel
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perceber em todas estas dimensGes que a diferenca se situava entre 0s
sujeitos residentes em locais predominantemente rurais e o0s residentes em
locais predominantemente urbanos, sendo 0s primeiros a pontuarem de
forma significativamente mais elevada. A Unica excepgdo prende-se com as
pontuacdes em Religido (Qualidade de vida), em que se diferenciam
significativamente os sujeitos de locais predominantemente rurais de locais
medianamente urbanos, sendo novamente 0s primeiros a pontuaram de
forma mais elevada.

V - Discusséao

Antes de iniciarmos a discussdo, importa referir que este é um estudo
exploratorio, pelo que os seus resultados e conclusdes ndo deverdo ser
generalizados.

Relativamente & nossa primeira hipdtese, e de acordo com o0s
resultados a que chegamos, constatamos que existe, de facto, algumas
diferengas entre os adolescentes com Fenilcetondria e sem doenca crénica ao
nivel dos mecanismos de coping. Assim, os resultados mostram que o grupo
clinico recorre mais frequentemente a Mobilizacdo de apoio formal do que o
grupo de comparagdo, 0 que, a nosso entender, podera dever-se ao facto de
estes adolescentes, e suas familias, estarem habituados a este tipo de apoio e
serem acompanhados, de perto e ao longo do tempo, por Vvarios profissionais
do centro de consultas. Além disto, pensamos que o facto de o Centro de
Genética Médica (CGM) se caracterizar por uma equipa multidisciplinar
centralizada, que segue 0s jovens desde o nascimento e ao longo de toda a
sua vida (acompanhando e dando apoio também aos pais e como
consequéncia a restante familia e sua dindmica), sendo sempre 0s mesmos
profissionais, e articulando-se com os locais nos quais a crianga/jovem se
insere, seja nos infantarios ou escolas, através de informacdo por eles
prestada, no local, aos professores acerca da doenca e do ajuste das ementas
da escola as criangas/jovens com Fenilcetonlria, sendo que todos se
mobilizam para acolher, integrar e ajuda-las, podera contribuir para a
percepcdo de maior utilizacdo desta estratégia, pois ajudam as familias na
adaptagdo aos diferentes contextos pelos quais elas vo passando, ajudando,
assim a “colocar a doenga no seu lugar”, ndo lhe dando mais do que ela
exige. Esta pratica do CGM constitui-se, talvez, como um ponto de
identificacdo dos jovens, e das suas familias, com estes profissionais devido
a envolvéncia destes na sua educacdo e zelo de bem-estar.

Ao nivel da percepcdo da qualidade de vida familiar os resultados
revelam-se coerentes com a bibliografia por nés consultada, pois nao
existem diferencas estatisticamente significativas na percepcdo da qualidade
de vida total, no entanto, constatou-se que o grupo clinico se distingue do
grupo de comparacgdo no que diz respeito as sub-escalas Familia alargada e
Vizinhanga e comunidade. No nosso entender, o facto dos adolescentes
fenilcetonuricos pontuarem mais alto na sub-escala Familia alargada,
podera estar relacionado com a mobilizacdo, normalmente realizada por
parte da familia, para proporcionar ao jovem um desenvolvimento
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equilibrado e o mais normal possivel, através do constante incentivo ao
seguimento do tratamento (dieta). Ja no que concerne a pontuacdo superior
em Vizinhanga e comunidade parece-nos relacionar-se com o facto de um
maior ndmero de elementos do grupo clinico residir num meio
predominantemente urbano em relacdo ao grupo de comparacdo (62% no
grupo clinico contra 39% no grupo de comparacdo), sendo assim, oS
adolescentes com Fenilcetondria, e a sua familia, ttm ao seu dispor um
maior nimero de recursos da comunidade na qual se inserem, além do ja
exposto no ponto anterior para a maior recorréncia ao apoio formal no que
se refere as préticas do CGM.

No que diz respeito a analise dos dois grupos em separado, existem,
de facto, variaveis mediadoras que influenciam os resultados.

No grupo clinico, as variaveis socio-demograficas idade e género
revelaram-se influentes no resultado as escalas.

Nota-se que, ao nivel da qualidade de vida familiar, & medida que os
adolescentes se aproximam da idade dos 18 anos tendem a experimentar um
sentimento de menor qualidade de vida, nomeadamente nos dominios Salde,
Educacdo, Lazer e Mass media. Uma vez que os adolescentes do grupo de
comparagdo também tendem a sentir uma menor qualidade de vida familiar
com o avancar da idade (em Religido) pensamos que este facto se relaciona
com o seu crescimento natural, pois a medida que os jovens avangcam na
adolescéncia passam por uma série de mudancas, nomeadamente a nivel
psicolégico, que vao alterar a visdo que tém do mundo a sua volta e torna-la
mais realista. Este resultado é congruente com o encontrado por Batista
(2008) no seu estudo sobre estratégias de coping e qualidade de vida na
adolescéncia. De referir que os adolescentes, tanto do grupo clinico como do
grupo de comparacdo, ndo percepcionam menor qualidade de vida nas sub-
-escalas relacionadas com a familia, o que poderia ser esperavel pois esta
fase de vida é caracterizada pelo movimento centrifugo do jovem em relagdo
a familia, e a busca da sua identidade e autonomia podera originar conflitos
entre si e 0os pais (Gammer & Cabié, 1999), o que poderia influenciar
negativamente a percepcao de qualidade de vida. Esta etapa caracteriza-se,
igualmente, pela maior aproximagdo ao grupo de pares (Gammer & Cabié,
1999; Alarcdo, 2006). O grupo de pares assume um papel de suporte, é
importante na experimentacdo de papeéis, Vvivéncia de afectos,
desenvolvimento de atitudes, valores e ideias, enfim, o adolescente sente-se
confortavel diante de outros como ele, com as mesmas duvidas, com 0s
mesmos sentimentos. Assim, seria de esperar que percepcionassem maior
qualidade de vida na sub-escala Amigos o que ndo acontece.

De referir, no entanto, que o facto de o grupo clinico percepcionar que
a qualidade de vida diminui, nos dominios atras referidos, pode relacionar-se
com a tomada de consciéncia da doenca, de tudo o que ela comporta para as
suas vidas no presente, comportara para o futuro, e da forma como ela
poderd interferir com a sua familia e o funcionamento desta. Este aspecto
tera influéncia directa em Saude e, provavelmente, nas outras sub-escalas,
nomeadamente: em Educacéo, pois estes adolescentes terdo de se esforcar
mais para ter o nivel de concentracdo desejavel & assimilacdo de matérias

escolares importantes, relativamente aos adolescentes sem doenca; e em
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Lazer, onde a menor pontuacdo vai ao encontro da literatura: as criangas e
jovens com Fenilcetondria poderdo ter os seus contactos sociais reduzidos,
em termos quantitativos, mas ndo em termos qualitativos, ou seja, 0s
contactos sociais destes jovens sdo0 em menor nimero mas ndo em menor
qualidade.

Quanto ao género, constatamos que o0s adolescentes do sexo
masculino percepcionam uma maior qualidade de vida em Saude, Casa,
Educacdo, Mass media, Bem-estar financeiro, Vizinhanca e comunidade e
Qualidade de vida total relativamente as raparigas e um maior recurso da
estratégia de coping Procura de apoio espiritual. Aquando da chegada a
adolescéncia ha um relaxamento na dieta para ambos 0s géneros, no entanto,
0s rapazes tém a possibilidade da paragem do substituto (mistura de
aminoacidos), ao contrario das raparigas. As raparigas é aconselhada a
continuagdo do substituto (mesmo em quantidades reduzidas) como meio de
manter condi¢des favordveis a problematica do periodo pré-concepcional,
pois durante a gravidez os valores de Phe deverdo manter-se inferiores a 5
mg/dl (o que requer uma dieta muito bem controlada, tanto por parte da
rapariga como dos médicos que a acompanham). Tal facto leva as raparigas
a ter um cuidado maior com a sua alimentacdo, que ndo é tao liberalizada
como a dos rapazes. Também no caso das raparigas ha um maior controlo,
preocupacdo e pressdo, por parte das familias, para menterem a dieta e
controlarem bem os valores de Phe, ou seja, as proprias familias vivem em
maior “alerta”, sendo mais “relaxadas” com os rapazes. A problemética da
Fenilcetonuria materna afecta, assim, ndo s6 as doentes, mas todo o sistema
familiar mais directamente envolvido. Este facto parece-nos, de algum
modo, ser uma das hipéteses capazes de explicar as diferengas ao nivel da
percepc¢do da qualidade de vida familiar, além da periodicidade das consultas
de seguimento ser distinta para rapazes e raparigas, com as raparigas a serem
seguidas anualmente e os rapazes de trés em trés anos. Assim, é de referir
que a percepcdo que as raparigas fazem de menor qualidade de vida em
Salde ndo estd directamente relacionada com o “sentirem-se doentes”, mas
com a Fenilcetonuria materna, até porque estes jovens fazem diversas vezes
andlises gerais e avaliacdo da composi¢do corporal por bioimpedancia. De
referir que as raparigas tendem a sentir um sentimento “negativo” em
relacdo a Fenilcetondria e os rapazes tendem a sentirem-se “indiferentes”,
facto que podera ser explicado, entre outras possiveis hipdteses, por este
aspecto — Fenilcetondria materna. Relativamente a maior pontuacdo dos
rapazes na estratégia de coping Procura de apoio espiritual, a nosso
entender podera estar, também, relacionada com a explicacdo anterior e
assim, talvez como consequéncia, a pergunta “porqué eu?” transformada na
“porque € que tem de ser assim?” leve as raparigas percepcionar o uso de
outras estratégias para enfrentar os seus problemas que nao recorram a algo
espiritual mas sim algo mais concreto, que forneca respostas concretas e
objectivas aos seus problemas. Daqui poderemos inferir que ser rapaz podera
funcionar como factor de proteccéo.

Tendo agora em conta as variaveis relativas a Fenilcetonuria/ao
doente, constatdmos que os adolescentes que apresentam a sua forma

classica percepcionam uma menor qualidade de vida nos dominios
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Educagdo e Religido, comparativamente com 0s que apresentam
Fenilcetoniria moderada. A nosso entender, tal podera dever-se ao facto
destes adolescentes (com Fenilcetondria classica) necessitarem de uma dieta
mais restrita para conseguirem manter os valores de Phe no intervalo
indicado para a sua idade, ou seja, necessitam de ter um maior cuidado com
a sua alimentacdo. Como valores de Phe mais elevados (a0 que estes
adolescentes estdo mais propensos, porque tém menor toleréncia a Phe do
gue os que apresentam Fenilcetoniria moderada) contribuem nomeadamente
para uma menor capacidade de concentragdo, eles tém de se esforgcar mais
para atingir os seus objectivos académicos, sendo um facto que muitos tém
apoios nas escolas. Quanto ao dominio Religido, este esta, igualmente, com
pontuacdo inferior. Os jovens percepcionam a sua familia como menos
activa neste dominio. Isto poderé dever-se a existéncia da oportuna pergunta
da qual falamos anteriormente, ndo egoista, “porqué eu?” (ou nos pais
“porqué a nds?”), cuja resposta pode ndo indicar revolta mas alguma
incompreensdo constante do “porque é que tinha de acontecer a mim” e,
assim, alguma desacreditacdo no que esteja mais directamente relacionado
com a religido. Podera assim depreender-se que ter Fenilcetonuria classica
constitui-se como um factor de vulnerabilidade.

Relativamente ao “sentimento em relagdo a doenca”, onde o0s
adolescentes tiveram de responder a pergunta “O que sentes em relagdo a
Fenilcetontria?”’, chegamos a algumas diferengas estatisticamente
significativas tanto no que concerne a percepcdo da qualidade de vida como
aos mecanismos de coping familiares utilizados. Os adolescentes que se
sentem “indiferentes” & Fenilcetonuria revelam pontuagdes superiores em
Familia alargada, Saude, Casa, Bem-estar financeiro, Vizinhanca e
comunidade e Qualidade de vida total. Quanto aos mecanismos de coping,
estes adolescentes também pontuam mais em Procura de apoio espiritual,
em comparagdo com 0s que revelam um sentimento “negativo” (por
exemplo, medo, vergonha, revolta). O facto de estes jovens percepcionarem
que eles proprios, e a sua familia, recorrerem mais ao apoio espiritual esta de
acordo com o resultado atrds narrado relativo a menor pontuagdo em
Religido (Qualidade de vida). Poderemos colocar a hipétese de que os jovens
gue demonstram um sentimento “negativo” estardo, presentemente, numa
fase de adaptacdo & doenca diferente daqueles que dizem sentir-se
“indiferentes” (bem como a sua familia, relativamente a forma como lida e
encara a doenga do jovem), com isso terdo maiores dificuldades em alguns
campos da sua vida, apresentando uma percepcdo de qualidade de vida
familiar menor e ndo recorrendo a tal estratégia de coping.

No que concerne a variavel “constrangimento”, que avaliava a
presenca de constrangimento dos jovens dizerem aos amigos que tinham
Fenilcetonuria (“Sentes-te constrangido em dizeres aos teus amigos que tens
Fenilcetonuria?”’), nota-se que 0s adolescentes que se sentem constrangidos
percepcionam um nivel de qualidade de vida familiar menor, ndo existindo
diferengas estatisticamente significativas ao nivel dos mecanismos de coping
entre estes e 0s que ndo sentem esse constrangimento. No nosso entender, 0
facto de estes adolescentes exprimirem uma menor percepcao de qualidade

de vida familiar poderd estar relacionado com a informacdo que eles

Coping e Qualidade de Vida Familiares Percepcionadas por Adolescentes com Fenilcetonuria:
um estudo exploratério
Elisabete Almeida (e-mail:elisabete_almeida7@hotmail.com) 2009



33

préprios, e a familia, possuem da doenca e a forma como poderdo informar
0s amigos que tém Fenilcetondria, pois se ndo possuirem informacao
suficiente acerca da doenca poderdo ter medo do desconhecido e, assim,
caso possuam essa informacdo serd mais facil saberem o que dizer aos
amigos e como dizer, sentindo-se entdo mais a-vontade com eles. Podera
ainda estar relacionado com a forma como os jovens encaram a doenca e do
seu posicionamento perante ela, ou seja, podera estar relacionado com o
sentimento que referem ter em relacdo a Fenilcetondria, pois ao sentirem-se
indiferentes deverdo ter mais facilidade em falar da doenca com 0s amigos
do que se experimentarem um sentimento negativo. Porque um estudo nunca
poderé analisar tudo, este seria um aspecto a investigar no futuro — sera que
os jovens que dizem sentir-se indiferentes a Fenilcetonuria ndo apresentam
constrangimento em dizer aos amigos que tém tal doenca? E como seré o seu
funcionamento familiar?

Relativamente a variavel “diferenca”, onde o0s adolescentes
respondiam a questdo “Alguma vez te sentiste diferente por teres
Fenilcetontria?”,  constatimos que alguns jovens respondem
afirmativamente. Em comparagdo aos adolescentes que afirmam ndo se
sentirem diferentes, observamos que os que respondem afirmativamente
pontuam menos em alguns dominios da escala qualidade de vida (Familia
alargada, Saude, Casa, Vizinhanga e comunidade, e Qualidade de vida
total), sendo que ndo se notam diferengas ao nivel das estratégias de coping
familiares entre estes dois grupos. Recordemos que o grupo clinico pontua
de forma mais elevada em Familia alargada e Vizinhanca e comunidade do
que o grupo de comparacao, no entanto, dentro do grupo clinico, o conjunto
de jovens que se sente “diferente” pontua menos. Poderemos inferir que o
facto de o grupo de adolescentes que se sente “diferente” pontuar menos em
Qualidade de vida total, e assim percepcionar uma menor qualidade de vida
familiar, podera estar relacionado com o tipo de tratamento, visto este
consistir numa alimentacéo diferente, pobre em Phe, e ndo somente na toma
de medicagdo em forma de comprimido, ou seja, € um tratamento visivel aos
olhos dos amigos (e das outras pessoas), 0 que pode suscitar comentarios
passiveis de deixar os jovens e as familias numa posicéo desagradavel. Além
disso esta € uma dieta “anti-cultural”, pois vai contra aquilo que todos
pensam ser o correcto para 0 bom crescimento das criangas, como seja terem
de comer carne e peixe para terem um bom desenvolvimento, sendo que
muitas maes tém receio de os seus filhos terem atraso de crescimento
precisamente devido a sua alimentacdo.

Quanto a variavel “mensagem a Fenilcetondria enquanto pessoa”, 0s
adolescentes eram induzidos a pensar no seguinte: “Imagina que a
Fenilcetondria é uma pessoa que tens & tua frente. O que te apetece dizer-
-lhe?”, escrevendo no questionario o que lhe diriam. Esta varidvel fazia a
distingdo entre trés tipos de resposta — mensagem “positiva” (por exemplo,
“Gostava de dizer-lhe que apesar de tudo foi bom ela ter aparecido na
minha vida”), mensagem “negativa” (por exemplo, “Porque é que existes se
ndo me fazes feliz?”) e nada (ndo diriam nada a Fenilcetondria). Apenas se
encontrou diferencas estatisticamente significativas na escala qualidade de

vida — Saude, com os adolescentes que enviavam uma mensagem “positiva”
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a pontuarem de forma mais elevada do que os que enviavam mensagem
“negativa”. Com isto, podemos especular que os adolescentes que enviam
mensagem positiva estdo melhor adaptados a doenca, lidam melhor com ela
e com todas as implicacGes desta nas suas vidas, para isto poderd ter
contribuido a atitude dos pais no passado, mas também actualmente, perante
a Fenilcetondria e a forma como lidaram com ela nos primeiros anos de vida
do jovem.

No que a variavel “accdo a Fenilcetonuria” diz respeito, 0s
adolescentes teriam de imaginar que a Fenilcetonria era um objecto e o que
fariam a esse objecto. De forma geral, os resultados indicam que o0s
adolescentes que realizariam uma accdo “negativa” (por exemplo, “parti-
-lo”) revelam uma percepcdo de menor qualidade de vida em relacdo aos
que realizariam uma acgéo “positiva” (por exemplo, “tocar-lhe e ver do que
¢ constituido”) e aos que ndo fariam nada ao objecto, 0o que podera
relacionar-se com a forma como percepcionam a prépria doenga, 0 modo
como lidam com ela e a implicacdo que ela podera ter na dindmica familiar.
Relativamente as estratégias de coping observou-se que 0s jovens que nao
fariam nada a Fenilcetondria revelam maior pontuacdo em
Reenguadramento do que os adolescentes que realizariam uma accéo
negativa. Em nosso parecer, este resultado podera relacionar-se com a
possibilidade de os adolescentes que ndo fariam nada ao objecto
conseguirem ter uma visdo alternativa da doenga, influenciada,
provavelmente, pela aceitacdo e envolvéncia activa dos pais na doenca, ou
seja, encontrarem uma leitura diferente da Fenilcetondria, e assim, uma
equivaléncia entre aspectos positivos e negativos o0 que os levara a nao
fazerem nada a este objecto, ao contrario dos que realizariam uma acc¢ao
negativa.

Parece-nos igualmente que a adaptacdo dos jovens a doenca, em
simultaneo com a percepcdo que tém da qualidade de vida familiar e
estratégias de coping, poderad relacionar-se com as praticas educativas
demasiado restritivas e superprotectoras, que segundo a literatura
influenciam a personalidade das criangas, e com a constante pressdo para
cumprirem o tratamento — o Unico garante de um desenvolvimento normal.
No entanto, parece-nos que o facto de terem consigo uma equipa clinica
disponivel e pronta para os ajudar no que eles necessitam, nhomeadamente
envolvendo-se na comunidade escolar (o0 que faz com que os jovens tenham,
e sintam, um grande apoio das escolas, amigos e familia), a par do
consequente envolvimento e constante apoio da familia poderdo ser factores
que influenciam de modo positivo os aspectos estudados, assim como,
possivelmente, a atitude dos pais perante a doenca durante a sua vida.

No grupo de comparagdo, foram as varidveis idade, nivel socio-
-econémico e local de residéncia que se revelaram significativas para o
estudo.

Tendo em conta que a varidvel idade foi abordada junto da analise da
mesma no grupo clinico, comegaremos esta reflexdo apenas no nivel sécio-
-econémico. No que a este concerne, apenas se constata diferenca nos
mecanismos de coping, mais precisamente na Avaliacdo passiva, com 0s

jovens pertencentes ao nivel sdcio-econémico baixo a percepcionarem uma
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maior recorréncia a este tipo de estratégia. No nosso entender, tal facto
poderé dever-se a estes jovens, e suas familias, estarem habituados a que as
situacdes com que se confrontam na sua vida ndo tém outra forma e ndo
podem ser mudadas, pelo que nada fazem para as modificar, talvez pela falta
de conhecimentos acerca dos contextos nos quais elas surgem e do que
poderéo fazer para as mudar.

Relativamente a variavel local de residéncia, observou-se que 0s
jovens pertencentes a um meio predominantemente rural percepcionam
maior qualidade de vida em Salde, Mass media, Religido e Qualidade de
vida total e maior recurso a Mobilizacdo de apoio formal. Os jovens
pertencentes a este meio poderdo desenvolver uma relacdo de maior
proximidade com o seu médico, ou até mesmo com o farmacéutico, e
partilhar com ele mais experiéncias, tendo assim uma relagdo de maior
confianga e mais cumplice do que os jovens habitantes dos outros locais.
Esta seria uma possivel explicagdo para a maior pontuacdo em Salde e
Mobilizacé@o de apoio formal (pois com este tipo de relacdo mais facilmente
a familia recorreria a estes quando se confrontasse com algum problema). O
facto de viverem neste tipo de local também os pode ajudar a frequentar
mais a Igreja (Religi&o), e esta servir como mais um meio de socializagéo e
expansdo das suas redes sociais, sendo que para 0s jovens, conforme a
literatura, 0s grupos, por exemplo 0s escuteiros, sdo importantes nesta etapa
e bons meios de socializagdo. A maior convivéncia com as pessoas, 0 ar
mais saudavel do local e a constante ligacdo & natureza, em conjunto com
aspectos da personalidade desenvolvida por estes jovens (tendo em conta 0s
ensinamentos transmitidos pelos mais velhos) poderdo contribuir para uma
maior percepgdo da qualidade de vida familiar.

O presente estudo comporta algumas limitacdes que estudos futuros
poderdo ter em conta e combater. Seria pertinente a validagdo para a
populacdo portuguesa adolescente dos instrumentos Qualidade de vida e F-
-COPES (versdo para adolescentes), pois tornaria as investigacbes mais
“crediveis” e para um maior conhecimento dos adolescentes relativamente a
percepgdo que tém da sua qualidade de vida familiar e como as suas familias
utilizam as estratégias de coping.

Uma outra limitacdo é o reduzido n utilizado para cada grupo. Ao ter
um N maior seria possivel, provavelmente, obter diferentes formas de
familia, o que seria interessante para a analise. Além disto, seria, também,
proveitoso ter em conta 0 nimero de irm&os, a posicao na fratria do doente e
se mais algum irmdo ¢é fenilcetondrico, pois estes factores podem
relacionar-se com 0s aspectos estudados.

De referir ainda que este foi um estudo realizado no CGM, o que,
devido ao trabalho realizado pela sua equipa clinica, podera influenciar de
modo positivo a adaptacdo dos adolescentes a doenca e a sua relagdo com a
comunidade, assim como a sua percepg¢éo da qualidade de vida familiar e os
mecanismos de coping que utilizam.

O questionario relativo a doenca podera constituir-se como mais um
instrumento para se conhecer a populacdo fenilcetondrica nos varios

aspectos que ele podera avaliar e, assim, contribuir para a caracterizagdo
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desta popula¢do. Tendo em conta que € um protocolo novo, realizado por
nos, investigacdes futuras poderdo utiliza-lo de modo a relacionarem outras
variaveis entre si (emparelhamentos esses que este estudo nao realizou) e,
assim, chegar a novas conclusdes.

VI - Conclusdes

Este estudo teve como primordial objectivo contribuir para o
conhecimento e compreensdo da Fenilcetondria e seu impacto nos
adolescentes, ainda que o numero de sujeitos (como referimos
anteriormente) tenha sido muito reduzido e de forma alguma as conclusdes
poderdo ser generalizadas. A par com este objectivo colossal, houve mais
dois grandes fins: perceber se existem diferencas entre o grupo de
adolescentes com Fenilcetonlria e sem doenga cronica quanto a percepgdo
de qualidade de vida familiar e mecanismos de coping familiares utilizados;
saber se, dentro de cada grupo ha diferencas quanto aos aspectos referidos,
tendo em conta variaveis demogréaficas (nos dois grupos) e varidveis
relativas & doenga/doente (no grupo clinico).

Ao nivel das estratégias de coping familiares, 0s jovens com
Fenilcetonuria afirmam que as suas familias recorrem mais frequentemente
ao Apoio formal do que os adolescentes do grupo de comparagao.

Tomando os dois grupos em separado, procedeu-se a investigacdo da
influéncia de possiveis varidveis moderadoras nos aspectos estudados.
Observou-se que nos dois grupos a percepcao da qualidade de vida diminui
com a aproximacdo dos 18 anos, ainda que em dominios distintos.
Relativamente ao género no grupo clinico, constatou-se que as raparigas
percepcionam menor qualidade de vida do que o0s rapazes em Varios
dominios, incluindo Saude e Qualidade de vida total, sendo que os rapazes
afirmam que as suas familias recorrem mais frequentemente ao Suporte
espiritual.

Tendo em conta as variaveis da doenca/doente — classificagdo,
sentimento em relagdo a doenga, constrangimento em dizer aos amigos que
tem a doenca, sentimento de diferenca, mensagem a Fenilcetondria enquanto
pessoa, ac¢do a Fenilcetondria enquanto objecto — a distingdo entre
Fenilcetondria classica e moderada mostrou-se pertinente na avaliacdo da
percepcdo da qualidade de vida familiar, com os jovens fenilcetondricos
classicos a percepcionarem menor qualidade de vida em Educacdo e
Religido. De modo geral, podemos inferir que os adolescentes que
apresentam maior qualidade de vida familiar (porque as diferencgas
encontradas situam-se sobretudo nesta escala) serdo o0s que estdo,
presentemente, melhor adaptados a Fenilcetondria, pois os jovens que
demonstram maior qualidade de vida familiar sdo os que sentem
“indiferenca” perante a doenga, ndo se sentem constrangidos em dizer aos
amigos que tém Fenilcetonuria e ndo se sentem diferentes dos outros jovens
sem doengas devido & sua condicdo médica. Da mesma forma, se a
Fenilcetondria fosse uma pessoa, 0s adolescentes que lhe enviariam uma
mensagem “positiva” percepcionam maior qualidade de vida em Saude; caso
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a doenca fosse um objecto, os adolescentes que realizariam uma accao
“positiva” percepcionam também, maior qualidade de vida familiar. O
mesmo acontece relativamente aos mecanismos de coping familiares, com os
adolescentes “indiferentes” & doenga a percepcionarem as suas familias
recorrendo mais ao Apoio espiritual, e 0s que ndo fariam nada ao objecto
Fenilcetonuria a percepcionarem maior recurso pela familia ao
Reenguadramento.

Faz sentido, e é importante, que tanto estes jovens como as suas
familias, sejam acompanhados pelos varios profissionais ao longo da sua
vida, nomeadamente nutricionistas e psicélogos, porque a adaptacdo a
doenca crénica nunca esta terminada, é uma operacdo continua e diariamente
renovada (Bonino, 2007). Os nutricionistas desempenhariam um papel
importante, nomeadamente, no esclarecimento de duvidas que 0s jovens e a
familia poderiam ter relativas a dieta, e 0s psicélogos no apoio e ajuste a
Fenilcetondria e em situagbes particulares, porque a aceitacdo da doenca
pode ser posta em causa varias vezes ao longo da vida, o que pde em risco a
aceitacdo que parecia consolidada, sendo que o equilibrio que se atinge
numa dada altura nunca é definitivo (Bonino, 2007).

No grupo com Fenilcetonuria o apoio formal é valorizado, pelo que a
cricdo de grupos psicoeducativos envolvendo somente familias, por um lado,
doentes, por outro, mas também doentes e familias, seria benéfico na partilha
de experiéncias, no suporte, no combate ao isolamento e, a0 ser composto
por varios profissionais, uma mais-valia no fornecimento e esclarecimento
de informacdo. O objectivo (além dos citados ganhos inerentes) seria a
consciencializagdo de que a Fenilcetonlria é uma identidade distinta da
crianga/jovem e da familia, a normalizagdo de sentimentos, a identificagdo e
a auto-percepcao de saude.

De salientar que o trabalho realizado pela equipa médica, neste caso,
poderda ter contribuido para a boa adaptacdo dos jovens e suas familias a
doenca e ao meio envolvente.
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