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1.INTRODUCAO

A Polineuropatia Amiloidética Familiar (PAF), também conhecida por doenca de Corino de
Andrade, em homenagem o médico Portugués que em 1939 a diagnosticou, é uma doenca
genética, fatal, para a qual existe tratamento mas ndo uma cura efectiva.

Trata-se de uma amiloidose hereditaria de inicio tardio, que para além de confinar a vida dos
doentes limita as geracdes seguintes, pois a doenca passa de pais para filhos, com uma pro-
babilidade de 50%. Desta forma pretendeu perceber-se se existem diferencas na Ansiedade
Perante a Morte (APM) quando comparado um grupo de doentes com um grupo de controlo.

Depois de uma breve revisdo tedrica sobre os conceitos PAF e ansiedade perante a morte,
serd apresentado o estudo que consistiu na anélise da varidvel dependente (Ansiedade Pe-
rante a Morte) entre os dois grupos atras referidos.

Serdo ainda analisados os resultados referentes ao sexo, idade, tempo de doenca, e estado
civil. Finalmente faremos a discussao dos resultados, conclusao, limitacdes do estudo e su-
gestdes para futuras investigacoes.

1.1. PAF

A PAF é uma amiloidose hereditéria associada a trasntireetina (TTR). Uma mutacdo genética
no braco longo do cromossoma 18 do gene que codifica a TTR leva & substituicao um nucle-
otido de adenina por um de guanina na posi¢ao 30 originando o aminoacido metionina em
vez de valing, da qual resulta a proteina alterada (TTR MET 30) (Nakazato et al.). A proteina mu-
tada é instavel nos tecidos o que causara depositos de amildide, particularmente no sistema
nervoso periférico, dando origem a uma polineuropatia sensitivo-motora progressiva. A ami-
|6ide vai-se depositando em praticamente todos os érgaos, desde o coragao, rins intestino,
comprometendo gradualmente a sua funcionalidade (Saraiva et al, “Amyloid”; Saraiva et al,,
"Presence”) até causar a morte, geralmente num periodo de 14 anos apds o surgimentos dos
primeiros sintomas (0s quais ocorrem em média na terceira década de vida (Lobato; Sousa et
al, "Deposition”; Sousa et al.,, “Familial”; Palha et al.; Munar-Ques et al.; Saraiva)

A mutacao é transmitida de forma autossémica dominante, assim a probabilidade de um
casal onde um dos membros é portador, ter um filho também com a mutacao é de 50% e
de 100 % se ambos os progenitores sofrerem da mutacao (Sequeiros e Saraiva).

Orrisco para a descendéncia termina quando nenhum dos pais é portador, pois a doenca ndo sal-
ta geracoes (Hita Villaplana et al.). Muito antes do surgimento dos sintomas os familiares em risco
podem realizar testes genéticos no sentido de saber se sdo ou n&o portadores. A doenca ainda
nao tem cura efectiva, ainda que existam varios tratamentos, sendo o mais usual e mundialmente
aceite o transplante hepatico, atendendo a que a TTR é maioritariamente produzida pelo figado
(Adams et al.). O transplante ndo cura a doenga, nem recupera danos ja existentes, mas retarda a
evolugdo dos sintomas, pois o novo figado produz TTR normal (Adams, Slama e Samuel).

Considerada até ha pouco tempo, uma doenca tipicamente Portuguesa, por ter o seu maior
foco mundial situado no litoral norte do pafs (Pévoa de Varzim) hoje em dia registam-se
casos em praticamente todo o mundo, sobretudo na Suécia e Japédo, onde existem igual-
mente focos endémicos (lkeda et al.).



Sendo uma doenca genética a PAF é muito limitativa, pois afecta ndo sé os portadores como
a descendéncia, os sintomas estendem-se para I do fisico e a doenca é muitas vezes vivida
por todos os elementos da familia (McAllister, Payne et al.,“The Emotional”).

Por outro lado os portadores vao sofrendo inexordveis perdas fisicas que os levam a depen-
déncia, é portanto uma doenca que confronta os portadores e seus familiares com o futuro
(McAllister, Davies et al., “Improving”; Graceffa et al.).

1.2. ANSIEDADE PERANTE A MORTE

A morte faz parte das nossas vidas, ainda que nem sempre tenhamos a coragem de o ad-
mitir (Lester). Temos consciéncia da morte, e essa consciéncia desperta em nos sentimentos
de grande angustia (Templer, Lester e Ruff). “(...) death marks the end of the possibility of
creating one’s destiny” (Simpson 56-57). Ainda que tentemos nega-la, ainda que tentemos
escamoted-la, a ideia de morte esta presente nas nossas vidas (Hromas; Santos).

Nao sendo um tema popular entre os cientistas, 0s estudos sobre a morte e a ansiedade
perante a morte tem vindo a proliferar desde os anos 70 (Neimeyer, Wittkowski e Moser;
Abdel-Khalek e Lester).

Sendo a ansiedade perante a morte definida como o medo associado a morte, ao acto de
morrer e ao que acontece depois da morte (Templer).

A ansiedade perante a morte estd presente em todos nos, relacionando-se com sentimentos de
impoténcia face a vida (Neimeyer, Behnke e Reiss; Neimeyer e Neimeyer). Conclui-se que a ansieda-
de perante a morte depende da satide mental do individuo, e se correlaciona positivamente com
a depressao em geral e com a ansiedade em geral (Templer). Tem-se vindo a reconhecer a impor-
tancia que a morte e 0 medo da morte assumem na satde mental (Neimeyer, Wittkowski e Moser).

2. OBJECTIVOS DO ESTUDO

Tratando-se de uma doenca com caracteristicas muito especificas, entre elas o facto de ser
hereditéria e de encurtar a esperanca média de vida dos seus portadores, que repercussées
no modo como as pessoas encaram a morte e perspectivam o futuro? Ou seja, de que forma
esta doenca afecta a ansiedade perante a morte? Assim propusemo-nos estudar a Ansieda-
de perante a morte num grupo de doentes com PAF comparativamente a um grupo sem a
doenca no sentido de perceber o peso da doenga nesta varidvel dependente (APM).

2.1. HIPOTESES

Elabordmos assim duas hipodteses, socorremo-nos da hipdtese nula uma vez que néo en-
contrdmos na revisao da literatura estudos sobre a tematica.

Hipétese 1 - A ansiedade perante a morte néo difere nos dois grupos: Doentes com Poli-
neuropatia Amiloidotica Familiar (FAF) e Grupo sem qualquer doenca conhecida designado

de Grupo Controlo (CG).

Hipotese 2 - A ansiedade perante a morte ndo varia consoante o tempo de doenca.
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3.METODO
3.1. PARTICIPANTES

A amostra consistiu em 289 individuos (176 mulheres e 113 homens), com idades compre-
endidas entre os 18 e 0s 75 anos. Os participantes distribuem-se por dois grupos: (1) (PAF)
-Grupo de pacientes com Polineuropatia Amiloidética Familiar (n = 87); (2) (GC) — Grupo de
individuos sem qualquer ligagdo a doenca (n = 202) A maioria dos sujeitos era casado ou
vivendo em unido de facto, todos os participantes sdo de nacionalidade portuguesa e cau-
casianos. As caracteristicas socio demogréficas detalhadas encontram-se na tabela 1.

Estado Givil \ PAF \ &

Solteiro 21 241 54 26.7
Casado/Uniao de Facto 3 373 9 49.2
Separado/Divorciado 19 217 30 147
Vidvo 14 157 19 9.4

QUADRO 1 - Numero de sujeitos por grupo e por estado civil.

Os participantes que concorreram para a amostra de doentes foram recrutados no Hospital
Geral de Santo Anténio (HGSA), na Associacdo Portuguesa de Paramiloidose (APP), na Santa
Casa da Misericordia da Pévoa de Varzim e no Centro de Saude da Figueira da Foz depois do
devido consentimento por parte das instituicdes.

O grupo controlo foi obtido apds termos recolhido o grupo doentes no sentido de realizar-
mos um emparelhamento das varidveis sécio-demograficas de forma a que a varidvel (ter ou
nao ter PAF) fosse a diferenca major entre os dois grupos.

Contédmos com a participacao do pessoal técnico e médico do HGSA, e da APP e ainda do
apoio de duas fabricas da zona norte (IMPETUS e Salgado e Neto Lda.) no sentido de cons-
tituir um grupo de acordo com as caracteristicas socio demogréficas obtidas para o Grupo
de doentes.

3.2.INSTRUMENTOS

Dois instrumentos foram usados nesta investigacao:

Questionario séco-demografico: Desenvolvido por nés para o efeito, onde constava in-
formacao relativa ao sexo nacionalidade, estado civil, idade e ainda a situacéo relativa a PAF,

tempo de duragdo da doenga bem como uma questdo final que tentava despistar a presen-
ca de qualquer outra doenca (incluindo doencas do férum psiquiétrico)!. No questionério

1 Sofre ou ja sofreu de alguma doenca (incluindo doencas psiquidtricas), sem ser a PAF?



do grupo controlo estava incluida uma questdo relacionada com a presenca da PAF ou qual-
quer outra doenca genética quer no préprio quer na familia2.

Death Anxiety Scale (DAS): A death anxiety Sale, (DAS) de Templer (1970) foi adaptada
para o Portugués por Santos (1999), trata-se de uma escala breve constituida por 15 itens
relacionados com o medo da morte e do processo de morrer. As respostas aos itens sao
dadas num formato Likert e pontuam de 1 a 5 pontos, consoante o entrevistado assinale
a resposta, ndo concordo, concordo pouco, ndo concordo nem discordo, concordo pouco,
concordo muito. O méaximo score obtido é de 75, e 0 minimo de 15, sendo que quando mais
alto for o score maior e a ansiedade perante a morte.

3.3. PROCEDIMENTO

As entrevistas foram realizadas presencialmente por nés, numa sala disponibilizada para o efeito,
tomaram cerca de 20 minutos e decorreram entre Abril 2006 e Abril, 2008. Com os participantes
foram seguidos todos os principios éticos vigentes (incluindo consentimento informado).

4. RESULTADOS

A andlise estatistica foi realizada através do programa de andlise de dado Statistical Package
for Social Sciences (SPSS, versao 17.00). Os testes conduzidos prenderam-se com T-testes para
amostras independentes (H1, H2), correlagdes de Pearson (H2) A normalidade foi estudada
através do teste Kolmogorov-Smirnovov com um nivel de significancia p <.05.

4.1. RESULTADOS PARA A HIPOTESE 1

A ansiedade perante a morte difere nos dois grupos: PAF e GC.

PAF \ & \ Valor T
50.37+844 41.99+10.98 101

QUADRO 2 - Médias, Desvios Padrao (M + DP) e valor T (287 g.l) para a diferenca entre doentes e ndo doentes quanto
a ansiedade perante a morte [*p <0.05; **p <0.01; ***p <0.001].

O Quadro 2 mostra a presenca de diferencas significativas entre o grupo de doentes e o
grupo controlo no que a medida de APM se refere. Os doentes apresentarem um resultado
significativamente superior (50.37+ 8.44) aos nao doentes (41.99 + 10.98).
42.RESULTADOS PARA A HIPOTESE 2

A ansiedade perante a morte varia consoante o tempo de doenca.

2 Sofre de alguma doenca (genética ou nao?) Existe alguma doenca genética na sua familia?
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Em primeiro lugar foi calculada a média e desvio padrao para o tempo de doenca cujos
resultados obtidos foram: M= 11.74, DP= 8.60. De seguida foram medidas as correlacbes de
Pearson entre os resultados de APM e de tempo de doenca registando-se um valorde r (287)
=-0.203, significativa para um valor de p= 0.004. De seguida o tempo de doenca foi dividido
em dois grupos, baseando-nos nos percentis. Foi entdo conduzido um T-Teste para amostras
independentes cujos resultados se sumariam no Quadro 3.

Até 5 anos ‘ Mais de 5 anos ‘ Valor T
43.71+9.94 40.63 +11.47 2.02%

QUADRO 3 - Médias, Desvios Padrao (M + DP) e valor T (85 g.l.) para a diferenca de APM entre doentes com cinco e
mais de cinco anos de doenca [*p <0.05; **p <0.01; ***p <0.001].

Como se verifica no Quadro 3 existem diferencas significativas entre o grupo de pessoas
com doenca ha mais e menos de cinco anos, com estes Ultimos a experienciarem mais APM
(43.71 4 9.94) do que os primeiros (40.63 + 11.47)

Foram ainda conduzidos testes de diferenca de médias do tipo T-Teste (género) e ANOVA
(idade e estado civil) e adicionalmente utilizado um procedimento de correlagdo de Pearson
para relacionar APM e idade. Estas andlises foram conduzidas em separado para grupo de
doentes e ndo doentes, bem como para a amostra total ndo tendo sido encontradas diferen-
cas na APM quando se consideraram as medidas sociodemograficas.

5. DISCUSSAO

Neste estudo percebemos que os doentes com PAF sentem menos APM comparativamente a
um grupo sem qualquer doenca, o que levanta questdes pertinentes sobre a morte, 0 medo
da morte e o simbolismo que assumem nas nossas vidas. Ainda que os doentes com PAF ve-
jam o seu tempo de vida encurtar com a mesma velocidade com que galopam os sintomas,
estes parecem nao temer tanto a morte, talvez porque aproveitem a vida de forma mais plena,
provavelmente por ser um grupo que vive e convive de perto com uma doenca que lhes
lembra a cada instante a sua finitude, e como tal, talvez estes doentes tenham desenvolvido
estratégias que Ihes permitem aceder a vida ao maximo, ou seja, em vez de escamotearem o
medo da morte, acabam por encard-la de forma mais frontal. Interessante notar que por exem-
plo um estudo de (Gibbs) com doentes terminais encontrou resultados similares.

Ainda que a ansiedade perante a morte se relacione positivamente com depresséo, ansieda-
de em geral (Templer, Ruff e Simpson) e com psicopatologia (Templer et al.), estes doentes
acabam por ensinar que nem sempre a condicao fisica (Templer et al.) se prende com a
forma como as pessoas encaram a vida (Lonetto, Fleming e Mercer). Talvez por isso mesmo
a vida para estes doentes seja aproveitada a cada sequndo; por terem a no¢do de que cada
dia ¢ uma conquista, cada dia que sobrevivem eles conquistam a morte,

N&o serd igualmente alheio a estes resultados o facto de a medicina ter vindo a oferecer
cada vez maior esperanca e qualidade de vida a estes doentes, nomeadamente como ja foi
referido, com o transplante hepatico.



6. LIMITACOES DO ESTUDO E SUGESTOES PARA FUTUROS ESTUDOS

Apesar dos resultados alcancados, o estudo possui algumas limitagdes, entre as quais desta-
camos: as duas amostras possuiam uma diferenca de frequéncia superior a 100 elementos.
Uma outra limitagcdo prende-se com a complexidade do conceito. A ansiedade perante a
morte é um conceito multidimensional, tornando-se muito dificil de medir em toda a sua
riqueza (Drolet). Tem também de ser levado em linha de conta a existéncia de algumas vari-
aveis parasitas ndo controladas neste estudo como depressao, ansiedade ou saide mental.
Pesquisas futuras devem incluir medidas de funcionamento psicolégico como escalas de
depressao e ansiedade. Seria ainda interessante realizar um estudo que considerasse as di-
ferencas entre doentes transplantados e nao transplantados, bem como com os familiares,
quer os de risco quer os que ndo apresentam consanguinidade ou ja realizaram os testes
genéticos com resultados negativos.

7.CONCLUSAO

O medo da morte ¢ uma consequéncia natural da evolucdo. E um incentivo a sobrevivéncia
da espécie e presume-se que existe em todos os seres vivos (Lifton). No sentido de diminuir
a angustia provocada pela consciéncia da morte, dever-se-ia seguir uma politica de educa-
¢ao tanatoldgica quer nas escolas quer nos hospitais (Eddy et al,; Dietrich; Perez, Gosselin e
Gagnon). Ajudando assim os pacientes a simbolicamente darem sentido ao fim da vida, ao
medo da morte e ao medo da doenca. Falar abertamente sobre o medo da morte, os pro-
jectos, o passado e o futuro, aumenta a qualidade de vida e ajuda as pessoas a aproveitar a
vida ao maximo. A morte acontece (também) no simbdlico (Crase).
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