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Abstract Hemophilia is an important hemorrhagic disease in Brazil, affecting about 1 out of
every 10,000 males. Patient’s self-perception of hemophilia and interaction with the community
are relevant to the clinical management of this disease. We investigated several social, psycholog-
ical, and community aspects of hemophilia in a Brazilian population (Campinas, Sdo Paulo
State), interviewing 30 hemophiliac males, a control sample comprised of 73 non-hemophiliac
brothers, and 641 individuals from the community. According to our results, more severe social
disability in the hemophiliac patient was related to economic factors, mainly unemployment;
however, no difference was found in relation to marital status, reproduction, or education. Self-
perception of changes in health and lifestyle by individuals with hemophilia showed frequent
self-stigmatization, along with depression, anxiety, and insecurity. The community showed a
widespread lack of familiarity with hemophilia (49%), viewing people with hemophilia with the
kinds of prejudices often observed in relation to people with infectious diseases, like AIDS. The
paper concludes by recommending that a community-based program be implemented to im-
prove the social adjustment status of individuals with hemophilia.
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Resumo A hemofilia é uma doenga hemorrdgica importante no Brasil, afetando cerca de um
em cada dez mil individuos do sexo masculino. A autopercepgdo do portador a respeito da he-
mofilia e a sua interacdo com a comunidade sdo relevantes na abordagem clinica dessa doenga.
NGds investigamos vdrios aspectos sociais, psicoldgicos e comunitdrios da hemofilia em uma po-
pulacgdo brasileira (Campinas, Sdo Paulo). Entrevistamos trinta portadores adultos da hemofi-
lia, uma amostra-controle composta por 73 de seus irmdos normais do sexo masculino e 641 in-
dividuos da comunidade. A integragcdo comunitdria dos portadores da hemofilia mostrou-se
afetada apenas nos aspectos socio-economicos, sem alteracdo no que diz respeito ao casamento,
a procriagdo e a aquisi¢do de melhores niveis educacionais. Observaram-se entre os portadores
da hemofilia altos niveis de auto-rotulagdo, acompanhados de depressao, ansiedade e insegu-
rang¢a. A comunidade apresentou uma alta freqiiéncia de completo desconhecimento a respeito
da hemofilia (49%), demonstrando contra os hemofilicos os preconceitos normalmente observa-
dos contra os portadores de doengas contagiosas, como a AIDS. O trabalho sugere a estruturagéao
de programa comunitdrio, visando a melhor adequagdo psicossocial dos portadores da hemofilia.
Palavras-chave Hemofilia; Genética; Genética Comportamental; Genética Comunitdria
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Introducéao

Como comentam Queiroz & Carrasco (1995),
ainda que haja um consenso nas ciéncias so-
ciais, particularmente nas dreas da antropolo-
gia da medicina e sociologia da medicina, de
que a compreensdo da salide e da doenga nao
pode prescindir de fatores sociais e culturais,
esta perspectiva s6 recentemente tem-se aber-
to de um modo mais consistente para as cién-
cias biolégicas. Uma drea médica que tem se
mostrado bastante receptiva a incorporacao
desses fatores ao seu campo de estudo é a ge-
nética, que, paralelamente aos seus grandes
avancos tecnoldgicos, sobretudo no campo mo-
lecular, também tem procurado situar as diver-
sas heredopatias em seu contexto social e co-
munitdrio. Um exemplo bastante ilustrativo
desse fato foi a criacdo recente da nova disci-
plina de genética comunitdria, cujo conceito
foi delineado em sucessivas reunides da Orga-
nizacdo Mundial da Satde (OMS) (Modell &
Kuliev, 1998). De acordo com Ten Kate (1998), a
genética comunitdria situa-se na interface en-
tre a medicina, a genética e a comunidade, in-
cluindo todas as pesquisas necessdrias a im-
plantacido e a avaliacdo de um programa de ge-
nética que atue sobre a comunidade, compreen-
dendo aqui aspectos genético-epidemiolégi-
cos, moleculares, demogréficos, sociais, psico-
légicos, éticos, histéricos e culturais. Pelo seu
cardter extremamente amplo, a genética co-
munitdria é melhor caracterizada como uma
metagenética, diferindo-se conceitualmente da
genética de populacdes, da genética antropo-
légica, da genética epidemioldgica e de outras
areas afins.

De acordo com Bowman (1991), os progra-
mas populacionais de genética eram concebi-
dos em um mundo tedérico e idealizado, embo-
ra, na prdtica, eles fossem desenvolvidos em
um mundo real, muito diferente. Pela concei-
tuacdo da genética comunitdria, um programa
a ser implantado em uma populac¢do, com fins
educacionais e de assessoria reprodutiva a res-
peito de determinada doencga genética, através
do aconselhamento genético, deve levar em
consideragdo nao apenas os seus aspectos ge-
nético-epidemiolégicos e populacionais, mas
também os seus aspectos s6cio-econdmicos,
psicolégicos e culturais, valorizando a intera-
¢do entre o portador da heredopatia e a sua co-
munidade (Ramalho & Paiva-e-Silva, 2000).

A genética comunitdria vem despertando o
interesse de geneticistas brasileiros, com al-
guns programas ja implantados na drea das he-
moglobinopatias hereditdrias (Compri et al.,
1996; Ramalho et al., 1996, 1999; Teixeira & Ra-
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malho, 1994) e da deficiéncia de G-6-PD (Com-
pri et al., 2000). O presente trabalho esta volta-
do para a hemofilia, analisando alguns aspec-
tos psicossociais dos seus portadores, bem co-
mo da comunidade com a qual eles interagem.
Do ponto de vista prdtico, espera-se que tais
aspectos possam trazer subsidios a um progra-
ma especifico de genética a ser implantado em
um centro universitario (Universidade Esta-
dual de Campinas - UNICAMP, Campinas, Sao
Paulo) que presta assisténcia médica a um gran-
de niimero de individuos adultos com essa he-
redopatia.

Em uma primeira abordagem do problema,
julgou-se pertinente analisar a autopercepcao
de uma amostra de individuos adultos, porta-
dores de hemofilia, a respeito da sua condicao
clinica, como também investigar alguns indi-
cadores da sua integracdo social. Paralelamen-
te a essa abordagem, realizou-se uma ampla
pesquisa de opinido ptblica sobre a hemofilia
em uma amostra aleatdria da populacédo de
Campinas, Sdo Paulo, avaliando-se o grau de
conhecimento e a percepcao da comunidade a
respeito dessa heredopatia, com destaque as
evidéncias de rejeicdo ou preconceitos.

Aspectos médicos da hemofilia

De acordo com o Ministério da Satide (MS, 1994),
75% dos casos de doen¢a hemorrégica observa-
dos no Brasil sdo causados pela hemofilia A e
20%, pela hemofilia B, estando os 5% restantes
relacionados as formas clinicamente significati-
vas da doenca de von Willebrand e a outras defi-
ciéncias de fatores de coagulacado. Levantamen-
tos feitos em diversas populacgdes brasileiras es-
timaram a incidéncia de hemofilia em 1:10.000
nascimentos masculinos, sendo 80% dos casos
de hemofilia A (deficiéncia do fator VIII da coa-
gulacao) e 20% de hemofilia B (deficiéncia do
fator IX da coagulacdo) (Arruda, 1995).

As hemofilias possuem bases moleculares
extremamente heterogéneas. Como elas sdo
causadas por genes recessivos do cromossomo
X de baixa freqiiéncia populacional, sdo encon-
tradas quase que exclusivamente em indivi-
duos do sexo masculino.

As hemofilias A e B nao sao distinguidas cli-
nicamente, ja que ambas podem se manifestar
sob as formas grave, moderada e leve. Tal clas-
sificacdo baseia-se na atividade residual dos
fatores VIII ou IX, ou seja: forma grave = <1%
de atividade do fator; moderada = 1% a 5% e le-
ve =5% a 30% (MS, 1994).

A forma grave de hemofilia (50% dos casos)
caracteriza-se por hemorragias espontaneas



ou causadas por pequenos traumatismos da vi-
da didria, freqiientes nas articulagdes, muscu-
los e 6rgaos internos. Esses sangramentos arti-
culares (tornozelos, cotovelos, joelhos etc.) de-
terminam fibrose e ativam a a¢do de enzimas
liticas, levando a defeitos articulares importan-
tes — as hemartroses. A hemofilia grave é, por-
tanto, uma doenca dolorosa, incapacitante e
deformante. Os hematomas, as epistaxes e 0s
sangramentos gastrointestinais também sdo
freqilientes. A hemofilia moderada (30% dos ca-
sos) caracteriza-se por sangramentos apés pe-
quenos traumas, com alguns episédios de he-
morragias espontaneas e com menos intercor-
réncias. J4 na hemofilia leve (20% dos casos), os
sangramentos espontaneos nunca ocorrem. E
preciso um traumatismo intenso, cirurgia, biép-
sia etc. Muitas vezes, uma hemofilia leve s6 é
reconhecida no adulto por ocasido de uma ci-
rurgia ou extragao dentdria (Kazazian, 1995).

A terapéutica das hemofilias estd funda-
mentada na administracdo dos fatores de coa-
gulacdo VIII ou IX, de preferéncia liofilizados,
logo apds um sangramento ou antes de uma ci-
rurgia. Infelizmente, é impossivel manter ni-
veis constantes de fatores VIII ou IX nos porta-
dores de hemofilia por administracdo continua,
seja pela curta vida média dos fatores (8 a 12 ho-
ras no fator VIII e cerca de 24 horas no fator IX),
seja pelo seu alto preco.

Além do custo, outro problema da terapéu-
tica do individuo com hemofilia é o das conta-
minacdes infecciosas (HIV, hepatites B e C
etc.). Assim, cerca de 90% dos individuos adul-
tos brasileiros com hemofilia foram contami-
nados pelo virus da hepatite C, por exemplo,
que pode evoluir para cirrose, hepatoma, entre
outras (MS, 1994).

Aspectos psicossociais da hemofilia
e a percep¢ao da heredopatia
pelo seu portador

Do exposto, é ficil concluir que o individuo com
hemofilia pode necessitar, a qualquer momen-
to, de uma reposicdo urgente do fator de coa-
gulacao, terapéutica de alto custo operacional
e geralmente disponivel em poucos centros es-
pecializados. Esse fato cria uma situacao psi-
cossocial peculiar para o portador da hemofi-
lia: a de um individuo que vive sob a constante
ameaca de um sangramento inesperado e na
eterna dependéncia, em termos de distancia
geogrifica e disponibilidade, de um centro es-
pecializado de tratamento.

Dados da literatura internacional indicam
que os individuos com hemofilia costumam ter
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algumas caracteristicas psicossociais préprias,
embora nio especificas, tais como o absentefs-
mo escolar (Woolf et al., 1988), retracao frente
aos jogos infantis que envolvem atividades cor-
porais (Logan et al., 1993), negacao do risco de
traumatismo (Oremband, 1988), tracos maso-
quistas e relutancia a independéncia pessoal
(Gutton, 1976), problemas sociais e abuso de
medicamentos (Weiss et al., 1991), compensa-
¢do da limitacao fisica pelo desenvolvimento
intelectual (Handford et al., 1986a), tendéncia
a depressdo e a ansiedade (Molleman & Van
Knippenberg, 1987), personalidade depressiva e
pouco dominadora, com maior tendéncia a com-
portamentos neurdéticos (Steinhausen, 1976),
etc. Por outro lado, alguns estudos também de-
monstram que as caracteristicas psicossociais
dos portadores da hemofilia dependem mui-
to da sua dinamica familiar (Handford et al.,
1986b), da possibilidade de conseguirem em-
prego regular (Markova et al., 1980), da exposi-
¢do a fatores estressantes do ambiente (Baird &
Wadden, 1985) e do atendimento recebido em
centro especializado (Hernandez et al., 1989).

Essa andlise externa, objetiva, da problema-
tica do portador da hemofilia deve, no entanto,
ser confrontada com a andlise interna, subjeti-
va, feita pelo préprio individuo a respeito da
sua condigdo. De fato, o que as pessoas sentem
nao € o resultado apenas do que estd aconte-
cendo em suas vidas, mas também da sua in-
terpretacdo desses acontecimentos. Estudos
realizados com portadores de doengas genéti-
cas cronicas téem demonstrado diferentes graus
de adaptacdo pessoal a sua condicdo clinica.
Alguns individuos com grandes complicag¢des
fisicas podem revelar um pequeno impedi-
mento em suas relacdes sociais e vice-versa
(Damlouji et al., 1982; Leavell & Ford, 1983;
Paiva-e-Silva & Ramalho, 1993).

Casuistica e métodos

Foram entrevistados trinta portadores adultos
da hemofilia, seguidos regularmente no Hemo-
centro da UNICAMP, com idades variando en-
tre 19 e 65 anos (média = 39,17 anos e desvio-pa-
drdo = 15,26 anos). A amostra-controle esteve re-
presentada por 73 irmaos normais do sexo mas-
culino de individuos com hemofilia, com ida-
des variando entre 18 e 68 anos (média = 38, 25
anos e desvio-padrao = 15,17 anos). O teste nao
paramétrico de Mann-Whitney demonstrou nao
haver diferenca significativa quanto as distribui-
¢coes de idades nos dois grupos (0,60 < p < 0,70).

Os individuos foram convidados a partici-
par voluntariamente do projeto, sendo tal par-
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ticipacdo opcional e expressamente autorizada
por escrito. As entrevistas foram realizadas em
duas sessdes, uma por psicélogo e outra por
assistente social, em dias diferentes, durante
os comparecimentos de rotina dos pacientes,
fora dos periodos de sangramentos e hospitali-
zacoOes. Por ocasido das entrevistas, foram pre-
enchidas fichas semi-estruturadas, com algu-
mas questdes fechadas (tipo sim ou nédo), pas-
siveis de tabulacao e andlise quantitativa, e al-
gumas questdes em aberto, nas quais foi regis-
trada a verbalizacdo do individuo.

O conhecimento e a percep¢ao da comuni-
dade sobre a hemofilia foram avaliados me-
diante entrevista de uma amostra aleatdria de
641 individuos adultos da populacao de Cam-
pinas, Sdo Paulo (328 homens e 313 mulheres),
que transitavam pelo centro comercial, admi-
nistrativo, bancdrio e empresarial da cidade
(incluindo dois terminais rodovidrios urbanos),
no periodo das 9h as 16h. Tais individuos foram
abordados ao acaso, evitando-se qualquer ten-
denciosidade na escolha dos entrevistados.

Foram utilizados nessa abordagem méto-
dos de comunicacdo padronizados para pes-
quisa de opinido publica, com margem de erro
inferior a 5% (Boyd & Westfall, 1987). A margem
de erro méxima, considerando o total da amos-
tra e o intervalo de confianca de 95%, foi de
3,9%, para mais ou para menos. Os questiond-
rios foram aplicados por 11 estudantes univer-
sitdrios, voluntdrios, devidamente treinados
por um dos autores do presente artigo (L. A.
M.), especialista em estatistica e em pesquisa
de opinido publica. Enfatizou-se aos entrevis-
tados, por exemplo, a liberdade de expressao e
a auséncia do objetivo de testar conhecimen-
tos “corretos” ou “adequados” a respeito da he-
mofilia. Evidentemente, tais questiondrios fo-
ram aplicados em sua forma completa apenas
aos individuos que ja tinham ouvido falar em
hemofilia. Aos demais, foram solicitados ape-
nas os dados de identificacdo (sexo, idade, es-
tado civil, profissdo, nivel de escolaridade, ren-
da familiar e religido).

Resultados

Na Tabela 1, alguns indicadores de integragao
social sdo comparados entre os portadores da
hemofilia e os seus irmaos normais do sexo
masculino, e, conforme se pode verificar, os in-
dividuos com hemofilia diferiram significativa-
mente da amostra-controle apenas quanto ao
emprego regular, a aposentadoria e a renda
pessoal. Por outro lado, comparando-se esses
mesmos indicadores entre os portadores da he-

Cad. Satde Publica, Rio de Janeiro, 17(3):595-605, mai-jun, 2001

mofilia com a forma grave da doenca (n=12) e
os com as formas moderada ou leve (n = 18),
com hemartrose (n = 18) e sem hemartrose (n =
12), com contaminacao viral associada (n = 19)
ou sem contaminacao associada (n = 11), tam-
bém nao foram constatadas diferencas signifi-
cativas pelo teste do Qui-Quadrado. Dentre os
19 portadores da hemofilia com contaminacao
viral associada, todos eles portadores assinto-
maticos, 11 possuiam hepatite C; dois, hepatite
B; dois, hepatite B + HIV; dois, hepatite C + HIV;
um, HIV, e um, hepatite B+ C + HIV .

Quantificando-se as questdes fechadas do
questiondrio destinado a avaliar a autopercep-
¢do do individuo com hemofilia a respeito da
sua condicao, foi possivel registrar a interfe-
réncia da doenca no trabalho (80%), na vida
didria do seu portador (67%), na vida escolar
(50%) e, em menor propor¢io, na vida afetiva e
sexual (13%). O grau de limitacdo pela doenga
durante a infancia e a adolescéncia foi consi-
derado importante por 47% dos pacientes, e
65% deles prefeririam nao ter filhos, caso cor-
ressem o risco hipotético de gerar uma crianca
com hemofilia. Na opinido de 87% dos indivi-
duos, as pessoas da comunidade, sobretudo os
empregadores, mostram ignorancia, medo ou
rejeicdo em face da hemofilia. Em contraparti-
da, 93% dos entrevistados consideraram que os
recursos médicos disponiveis atualmente per-
mitem aos portadores da hemofilia uma vida
socialmente satisfatéria, apesar de 60% deles
considerarem necessdria a terapia de apoio
psicolégico. Consideravam-se bem informados,
no sentido de cuidar da prépria satide, 97% dos
individuos, e 90% deles afirmaram conversar
freqiientemente com os seus médicos a respei-
to da hemofilia. Na opinido de 57% dos entre-
vistados, a comunidade oferece recursos tera-
péuticos, mas ndo recursos sociais, para ajudar
o portador da hemofilia a desenvolver as suas
capacidades pessoais. A convivéncia com ami-
gos foi relatada por 93% dos individuos e a pra-
tica de esportes por 23%. A dependéncia do
centro de tratamento, para receber o fator de
coagulacdo em uma situacdo de emergéncia,
foi considerada um problema importante por
65% dos entrevistados.

Dentre os sentimentos causados pelo fato
de ser portador da hemofilia, foram relatados
como freqiientes ou ocasionais, de acordo com
a autoclassificacdo dos entrevistados, a depres-
sdo (47%), a ansiedade (46%), a inseguranca
(45%), a sensacdo de injustica (45%), a raiva
(43%) e o medo (33%).

Quanto as questdes em aberto, a definicao
de hemofilia recebeu as seguintes verbaliza-
¢oes: “..é uma deficiéncia, incapacidade...” (n =



Tabela 1
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Comparagéo entre as freqliéncias de alguns indicadores de integragéo social

observados entre os pacientes hemofilicos e os seus irmdos normais do sexo masculino.

Indicador Individuos Irm&os normais X p

com hemofilia

(n = 30) (n=73)

Emprego regular 73% 93% 7,57 < 0,01
Aposentados 23% 7% 5,61 < 0,02
Renda pessoal mensal 76% 93% 5,61 < 0,02
superior a um salario minimo
Casados ou amasiados 83% 73% 1,33 0,20<p<0,30
Filhos 63% 66% 0,05 0,80 <p <0,90
Escolaridade secundaria 20% 23% 0,13 0,70 < p <0,80

completa ou nivel universitario

6); “...um problema como qualquer outro” (n =
5); “...uma doenca fdcil de viver com ela, desde
que se tenha um tratamento adequado” (n = 4),
“...um grande problema” (n = 4); “...uma doenga

ruim” (n = 3); “...uma doenga chata que néao
tem hora para vir” (n = 2); “...uma doenga que
vocé jd nasce com ela” (n = 2); “...uma doenga

incurdvel” (n = 1); “...uma doenga que nao dei-
xa a gente fazer nada” (n = 1); “...uma tragédia”
(n=1); “..ndo é uma doenga” (n = 1).

J4 a definicdo do que é ser portador da he-
mofilia mereceu as seguintes falas: “..ser dife-
rente das pessoas que ndo tém a doenga” (n = 8);
“..ser normal” (n = 6); “...ter limites para viver”
(n = 3); “..ser deficiente” (n = 3); “...provagdo de
Deus” (n = 2); “..ter uma doenga horrivel” (n = 2);
“..ser portador de uma doeng¢a” (n = 2); “...ndo
que seja ruim, dd para viver” (n = 1); “...aceitar
adoenga” (n = 1); “...muito chato” (n = 1); “..tris-
te” (n = 1). A pergunta sobre o que mais ajuda a
enfrentar o fato de ser portador da hemofilia
recebeu as seguintes respostas: “..o trabalho,
os amigos e a familia” (n = 14); “...vida espiri-
tual e fé em Deus” (n = 6); “...vontade de viver”
(n = 4); “..saber que tem problemas piores do
que o meu” (n = 1); “...ter a cabe¢a boa” (n = 1);
“...ouvir musica, pescar e jogar baralho” (n = 1);
“...ndo desanimar fdcil, ver uma luz no fim do
tiinel” (n = 1); “...ndo pensar muito no proble-
ma” (n =1); “..o medo da morte” (n=1).

Dentre os 641 individuos da comunidade
que foram entrevistados, apenas 330 (51%) ja
tinham ouvido falar em hemofilia. Tal conhe-
cimento ocorreu independentemente do sexo
(x21 =0,94; p = 0,33) e da religido (x23 = 0,55;
p =0,91) dos entrevistados, mas dependeu sig-
nificativamente da idade (x25 = 18,9; p = <0,01),
sendo maior na faixa etdria dos 21 aos 40 anos,
e, como seria de esperar, mostrou-se direta-

mente proporcional ao nivel de escolaridade
(X2, =97,36; p < 0,001) e a renda familiar men-
sal (x23 = 69,82; p < 0,001) dos individuos.

As principais respostas fornecidas pelos en-
trevistados ao questiondrio que lhes foi aplica-
do sdo apresentadas nas Tabelas 2 e 3.

Discussao

Os resultados da presente pesquisa fornecem
subsidios tteis a estruturacao de um programa
de genética comunitdria voltado para a hemo-
filia, a ser implantado em um centro universi-
tério brasileiro. Tais informacdes de ordem pra-
tica dizem respeito tanto ao individuo porta-
dor da hemofilia, quanto a comunidade na qual
ele estd inserido. Talvez em decorréncia do fato
de a genética comunitaria ser uma disciplina
muito recente, ndo encontramos na literatura
nacional e internacional a descricdo de progra-
mas dessa natureza voltados para a hemofilia.
Comparando-se as freqiiéncias de alguns
indicadores de integracao social entre os indi-
viduos com hemofilia e uma amostra de seus
irmaos normais do sexo masculino, de mesma
composicdo etdria, foi possivel verificar que os
maiores empecilhos dos portadores de hemofi-
lia sao de natureza s6cio-econdmica. Além de
menos chances de acesso ao emprego regular e
maior taxa de aposentadoria, provavelmente
por invalidez, a proporcao de portadores da
hemofilia com renda pessoal mensal superior
a um saldrio minimo foi significativamente me-
nor do que a observada entre os seus irmaos.
Tal limitacdo ao trabalho também € referi-
da em outras pesquisas realizadas tanto no
Brasil (Strong & Carelli, 1985), quanto em ou-
tros paises (Gonzalez, 1979; Markova et al.,
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Tabela 2

Respostas as questdes fechadas apresentadas aos individuos da comunidade que ja tinham ouvido falar em hemofilia.

Questao Sim Nao Talvez Nao sabe
Uma pessoa portadora da hemofilia 75% 14% - 1%
pode ter filhos com hemofilia?

Em caso afirmativo, todos os filhos 14% 71% - 15%
serao portadores da hemofilia?

Uma pessoa com hemofilia tem 16% 50% 28% 6%
uma vida normal?

Os hemofilicos correm algum risco? 91% 6% - 3%
Vocé sabe como a hemofilia é tratada? 41% 59% - -
Em caso afirmativo, esse tratamento 92% 8% - -
envolve algum risco?

Existe algum tipo de discriminagéo ou 52% 41% - 7%
preconceito contra os portadores da hemofilia?

A hemofilia interfere na vida social do 60% 35% - 5%
seu portador?

A hemofilia interfere na vida afetiva 61% 33% - 6%
do seu portador?

A hemofilia interfere na vida profissional 67% 27% - 6%
do seu portador?

A hemofilia interfere no equilibrio psicolégico 80% 1% - 9%
do seu portador?

Vocé se casaria com uma pessoa com hemofilia? 41% 28% 18% 13%
Vocé correria o risco de ter filhos com hemofilia? 36% 47% - 17%
Vocé conhece alguma pessoa com hemofilia? 20% 80% - -
Vocé conhece alguma pessoa famosa 57% 43% - -
com hemofilia?

Vocé considera a hemofilia uma doenca? 88% 12% - -

1980), lembrando-se que a situacao financeira
precdria e a dificuldade de conseguir emprego
contribuem muito para o aparecimento de es-
tados depressivos em portadores de doencas
cronicas (Damlouji et al., 1982). Como comen-
ta Queiroz (1993), para a grande maioria da po-
pulacao, estar doente nao significa um evento
exclusivamente biolégico, projetando-se no
efeito mais dramdtico que produz, ou seja, a
incapacidade de trabalhar e a conseqiiente
ameaca a subsisténcia familiar. O fato de a he-
mofilia ser uma condicdo quase que exclusiva-
mente masculina € muito importante, uma vez
que, por razoes culturais, a pressao social quan-
to ao emprego regular tende a ser maior para
os homens, vistos tradicionalmente como pro-
vedores e mantenedores da familia, embora es-
sa tendéncia social venha diminuindo em nos-
sa sociedade. A experiéncia com outras doen-
cas genéticas cronicas demonstra, no entanto,
que a dificuldade de acesso ao trabalho néo é
um obstdculo intransponivel. Assim, por exem-
plo, um programa de orientacdo e apoio ao
portador da anemia falciforme desenvolvido
em Cuba, com a sua colocacao profissional em
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atividades compativeis com as suas limitag¢des,
diminuiu drasticamente a taxa de desemprego
entre esses individuos (Svarch et al., 1991). Em
uma avaliacdo realizada nos Estados Unidos,
Hernandez et al. (1989) verificaram que a taxa
de desemprego entre portadores da hemofilia
diminuiu significativamente apés cinco anos
de seguimento em um centro especializado.
Uma vez que a distribuigdo etdria e o aces-
so a um melhor nivel de escolaridade nao dife-
riram significativamente entre os portadores
de hemofilia e os seus irmdos normais, € evi-
dente que as restricdes ao mercado de trabalho
estdo diretamente relacionadas a hemofilia. E
interessante mencionar que a limitacao econo-
mica nao foi significativamente maior entre os
individuos com a forma grave da doencga, com
hermartrose ou com contaminagao viral asso-
ciada, o que sugere que a rotulacdo de hemofi-
lico pode ter um peso maior do que as préprias
limitagdes fisicas ocasionadas pela hemofilia.
No que diz respeito ao estabelecimento de
vinculos conjugais estdveis e a procriagao, os
portadores da hemofilia revelaram uma boa
capacidade de adaptacdo social. Assim sendo,



Tabela 3
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Respostas as questdes em aberto apresentadas aos individuos da comunidade que ja tinham ouvido falar em hemofilia.

Questoes

Principais respostas

Onde ou como vocé obteve informacdes
a respeito da hemofilia?

O que vocé imagina que seja a causa da hemofilia?

O que a hemofilia provoca em seu portador?

Que riscos correm os portadores da hemofilia?

Como a hemofilia é tratada?

Que riscos sao oferecidos pelo tratamento?

Que tipo de preconceito ou discriminagao
sofrem os portadores da hemofilia?

Que pessoa famosa com hemofilia vocé conhece?

Televisdo (63%); jornais e revistas (29%);
outras pessoas (26%); escola (18%); outras fontes (13%)

Problema hereditario (32%); doenca do sangue (15%);
contaminacgdo ou infecgéo (5%); disfungdo do rim (2%);
nao sabe (38%)

Hemorragia (23%); fraqueza (17%); imunodeficiéncia (6%);
emagrecimento (3%); ndo sabe (30%)

Contaminagéo, principalmente pelo HIV (43%);
morte (16%); hemorragia (12%); ndo sabe (20%)

Transfusdo (27%); hemodialise (6,4%); medicagdo (5%);
derivados do sangue (0,3%); ndo sabe (59%)

Contaminacgédo (25%); contaminag&o pelo HIV (6%);
morte (2,4%); ndo sabe (2,7%)

Afastamento do convivio com os outros (18,5%);

no trabalho (8,2%); medo de contéagio (8,4%);

risco do HIV (4,5%); todos os tipos de preconceitos (4%);
preconceito contra o nome da doenca (0,3%);

nao sabe (2,7%)

Betinho (49%); Henfil (17,3%); outros (0,9%);
ndo conhece (43%)

ao passo que a constituicao de uma familia re-
presenta um importante ponto de apoio para
eles, a falta de acesso ao emprego regular satis-
fatério constitui o maior motivo de inadequa-
¢do social. Lembre-se que 47% dos individuos
informaram que o trabalho, a familia e os ami-
gos sdo os fatores que mais os ajudam a enfren-
tar a hemofilia.

O fato de os portadores da hemofilia pro-
criarem normalmente é da maior importancia
quando se discute a dindmica populacional do
gene dessa heredopatia. Realmente, todas as fi-
lhas dos individuos com hemofilia sdo hetero-
zigotas do gene anomalo. Embora elas sejam
clinicamente assintomaticas, os seus filhos do
sexo masculino tém a probabilidade de 50% de
serem portadores da hemofilia, perpetuando a
doenca na comunidade. Apesar dessas conse-
qiiéncias disgénicas, a procriacdo é um direito
dos individuos com hemofilia, embora eles me-
recam ser conscientizados pelo programa de
genética comunitdria, através do aconselha-
mento genético, a respeito do mecanismo de
transmissdo hereditdria da sua condicado (Ra-
malho & Paiva-e-Silva, 2000).

Ao avaliar a autopercepcao dos portadores
arespeito da hemofilia, chama a atencéao o alto
percentual de individuos que consideraram es-
sa condicao uma doencga importante, auto-ro-
tulando-se de doentes, deficientes ou, pelo
menos, diferentes das pessoas que nao tém a
doenca. Um dado bastante revelador dessa si-
tuacdo é o de 65% dos portadores da hemofilia
preferirem naéo ter filhos, caso corressem o ris-
co hipotético de gerar uma crianca hemofilica.
Essa auto-rotulacdo deve ter profundas reper-
cussdes na auto-estima desses individuos, o
que talvez explique a alta proporcdo de senti-
mentos negativos (depressdo, ansiedade, inse-
guranca, sensacao de injustica, raiva e medo)
autodiagnosticados em relacdo a hemofilia.
Embora alguns individuos posicionem-se com
naturalidade em face da sua situacdo, demons-
trando uma percepcao de aparente normalida-
de, é dificil afastar a possibilidade de negacao
da doenca, em um mecanismo psicolégico de
protecdo do ego. Tal tipo de negacdo € referido
na literatura (Oremband, 1988).

A alta proporcao de pacientes que preferi-
riam nao ter filhos, caso corressem o risco de
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gerar uma crian¢a com hemofilia, contrasta com
o proporcao igualmente alta (63%) de procria-
¢do entre eles. Esse fato demonstra que os ca-
sais nao tinham tal possibilidade em mente ao
gerarem os seus filhos, talvez por terem conhe-
cimento de que outros portadores da hemofi-
lia, principalmente da familia, geraram filhos
clinicamente normais, ou, simplesmente, por
ndo estarem atentos a esse tipo de problema.

A depressdo e a ansiedade sdo as alteracdes
psicolégicas mais freqiientes associadas a he-
mofilia na literatura (Molleman & Van Knip-
penberg, 1987; Steinhausen, 1976). Segundo
Markova et al. (1980), no entanto, tais alteracGes
podem néo estar associadas diretamente a he-
mofilia, mas a dificuldade em conseguir um
emprego regular. De acordo com Arranz (1979),
os portadores da hemofilia apresentam um
perfil de personalidade no qual predominam a
inibicdo, a dependéncia e a imaturidade.

O reconhecimento da existéncia do proces-
so de auto-rotulacdo entre os portadores da he-
mofilia é da maior importancia na estrutura-
¢ado de um programa de genética comunitdria.
O oferecimento do apoio psicoterapéutico op-
cional é uma necessidade indiscutivel, alids,
reclamada por 60% dos individuos entrevista-
dos. Outros procedimentos capazes de melho-
rar a auto-estima dos portadores de hemofilia
também merecem ser considerados. Assim,
por exemplo, a prética de esportes adequados,
sobretudo a natacao, também tem repercus-
sdes positivas na autopercepc¢do do individuo
com hemofilia, bem como na sua adaptacao so-
cial e na sua auto-estima (Salvini et al., 1987).
Quanto a esse aspecto, merece ser menciona-
do que a prdtica de esportes foi referida por um
percentual relativamente pequeno dos entre-
vistados (23%).

Os portadores da hemofilia também devem
ser conscientizados de que a procura rdpida de
tratamento, logo apés um sangramento articu-
lar, é muito importante, juntamente com a
fisioterapia, na prevenc¢ao das deformidades,
que tanto afetam a sua auto-estima. Realmen-
te, muitos casos de hemartrose sao devidos a
falta de procura do tratamento no tempo ade-
quado, o que parece ser um atributo da condi-
¢ao masculina. Segundo Queiroz (1993), a mu-
lher percebe sintomas de doencas muito mais
do que o homem, assim como procura mais in-
tensamente o tratamento, mantendo um con-
tato mais freqiiente com os agentes de satide.

De acordo com a experiéncia de paises mais
desenvolvidos, o fornecimento preventivo de
frascos do fator de coagulacao liofilizado aos
portadores de hemofilia, garantindo-lhes a pos-
sibilidade de “autotratamento” em situacdes de
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emergéncia, altera positivamente a autoper-
cepcao desses individuos a respeito da hemofi-
lia, com uma maior sensacdo de otimismo, se-
guranca e liberdade (Markova, 1983). De fato, a
dependéncia do centro de tratamento, para re-
ceber o fator de coagulacdo em uma situacao
de emergéncia, foi considerada um problema
importante por 65% dos entrevistados. Assim
sendo, a possibilidade da instituicdo do “auto-
tratamento” merece ser considerada pelos ser-
vicos brasileiros de hemoterapia, sobretudo
nos programas de genética comunitdria, ape-
sar do seu alto custo (cinco mil unidades de fa-
tor liofilizado custam cerca de mil délares).

Ao analisar os resultados da pesquisa de
opinido publica sobre a hemofilia, é necessdrio
reconhecer que o potencial de discussdo a res-
peito dos dados obtidos é muito grande, extra-
polando os limites permitidos em um tinico ar-
tigo. Assim, em um primeiro momento, torna-
se necessdria uma selecdo das informacdes de
maior aplicacdo prética, visando a estrutura-
¢do de um programa de genética comunitdria.

No que diz respeito a percepg¢do da comu-
nidade a respeito da hemofilia, chama a aten-
¢do o fato de a metade da amostra entrevistada
nunca ter ouvido falar sobre essa condicao cli-
nica. Esse completo desconhecimento a res-
peito da hemofilia, mais freqiiente entre indi-
viduos de baixo nivel s6cio-econ6émico e de es-
colaridade, talvez isente muitos portadores da
hemofilia de discriminacées e preconceitos. E
possivel, por exemplo, que esse fato esteja rela-
cionado a boa adaptacdo em nosso meio da
maioria dos individuos com hemofilia, no que
diz respeito ao estabelecimento de vinculos
conjugais estdveis, a procriacao e as amizades,
dentro do seu contexto social. Dessa forma, o
isolamento social dos portadores da hemofilia,
por exemplo, € menor entre nés, do que o des-
crito por Gonzalez (1979) na Espanha.

J4 o conhecimento, muitas vezes incomple-
to e equivocado, a respeito da hemofilia, pre-
ponderante nas classes mais privilegiadas dos
pontos de vista econémico e educacional, isto
é, entre os empregadores, certamente traz va-
rias limitacdes aos individuos com hemofilia.
Esse problema € ainda maior nos paises euro-
peus, onde os conhecimentos vagos, a discri-
minacdo social e os preconceitos contra os
portadores da doenca sdo mais generalizados,
por razodes histdricas, ou seja, pela alta preva-
léncia da hemofilia nas casas reais européias.
Em um amplo estudo realizado na Escdcia, por
exemplo, Markova & Forbes (1984) verificaram
que a ignorancia e os preconceitos da comuni-
dade em geral e, sobretudo, dos empregadores
causam sérios empecilhos aos portadores da



hemofilia. Segundo Molleman & Van Knippen-
berg (1987), a estigmatizacao social tem um
papel muito importante na génese dos proble-
mas emocionais dos individuos com hemofilia.

As pessoas da comunidade de Campinas,
Sao Paulo, que conhecem algo sobre a hemofi-
lia, tém, de um modo geral, vagas no¢des sobre
uma doenca hereditdria que causa hemorra-
gias, nogdes essas associadas a alguns concei-
tos errdoneos (como, por exemplo, o de que os
portadores da hemofilia podem gerar filhos
com a mesma condicdo clinica) e a muitos as-
pectos desconhecidos. Quanto ao restante,
percebe-se claramente uma ampla identifica-
¢do entre a hemofilia e a AIDS.

Tal situacao é facilmente entendida, quan-
do se verifica que a grande maioria dos indivi-
duos (80%) ndo conhece pessoalmente porta-
dores da hemofilia, obtendo as suas informa-
¢oes a respeito dessa condicao clinica princi-
palmente através da televisao, jornais e revis-
tas. Assim, o grande publico identifica a hemo-
filia com a histéria pessoal de alguns hemofili-
cos bastante comentados pela midia e que fo-
ram vitimados pela AIDS hda alguns anos. A
grande maioria das pessoas acha que os indivi-
duos com hemofilia correm riscos, com uma
grande diferenca de percepcao entre o risco de
hemorragia (12%) e o de contaminacao, princi-
palmente pelo HIV (43%). Nao hd dudvida, por-
tanto, de que no imagindrio popular o porta-
dor da hemofilia é um individuo potencial-
mente contaminado, e, como conseqiiéncia,
um agente potencialmente contaminante. Para
algumas pessoas, eles podem representar uma
grande ameaca, pois, ao contrdrio dos porta-
dores da AIDS, que ja estdo estigmatizados,
eles sdo mais dificeis de ser identificados.

Os preconceitos contra a hemofilia relata-
dos pelas pessoas entrevistadas e que tradu-
zem, evidentemente, os seus préprios precon-
ceitos, enfatizam a necessidade de afastamen-
to do convivio social e o medo do contdgio.

Ao analisar, no entanto, os preconceitos
manifestados pelas pessoas, € preciso levar em
consideracao o receio que elas tém de se mos-
trar preconceituosas diante do entrevistador.
Pode-se dizer que, nos dias atuais, existe na so-
ciedade um preconceito contra o preconceito,
o que explica algumas situagdes incoerentes.
Assim, por exemplo, embora 41% dos entrevis-
tados tenham afirmado que se casariam com
uma pessoa hemofilica, ou talvez o fizessem
(18%), 47% dos mesmos individuos optariam
por nao ter filhos com essa condic¢do clinica.
Da mesma forma, 88% dos entrevistados con-
sideraram a hemofilia uma doenca que interfe-
re na vida social (60%), afetiva (61%), profissio-
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nal (67%) e no equilibrio psicolégico (80%) dos
seus portadores.

Esses fatos evidenciam a necessidade da
estruturacdo de um projeto educacional para a
comunidade, informando-a corretamente a
respeito da hemofilia. Seria importante, por
exemplo, que os veiculos de comunicacéo in-
formassem ao grande ptiblico que as medidas
governamentais de controle de sangue e deri-
vados praticamente eliminaram o problema de
novas contaminac¢des dos portadores da hemo-
filia, sobretudo pelo HIV (Amato Neto & Paster-
nak, 1996). O potencial de trabalho desses in-
dividuos deve ser enfatizado, sendo de grande
valia o testemunho pessoal de portadores da
hemofilia que interagem normalmente com a
sociedade.

Desvincular a hemofilia da AIDS na opinido
publica parece ser a providéncia mais urgente.
De fato, como a hemofilia ndo é uma doenca
contagiosa, estigmatizante, repugnante ou ul-
trajante (tendo adquirido passivamente esses
atributos pela sua relagdo com a AIDS), ela apre-
senta, por si mesma, um baixo potencial de ge-
racao de preconceitos no imaginario popular.

Concluindo esta discussdo, é importante
comentar que o fato de a hemofilia ser um pro-
blema limitado a alguns individuos e familias,
nao colocando em risco a saide ptblica, tende
a diminuir a sua importancia para as autorida-
des de satide. Mesmo algumas doencas conta-
giosas importantes recebem baixa prioridade
por parte da sociedade em geral e da medicina
em particular. Segundo Queiroz & Carrasco
(1995), embora dados epidemiolégicos revelem
que a epidemia de hanseniase esteja crescendo
no Brasil a uma grande velocidade, essa infor-
macdo ndo parece sensibilizar a sociedade e o
poder publico, no sentido de promover um en-
frentamento do problema. Um dos grandes mé-
ritos dos programas de genética comunitdria é
justamente o de sensibilizar um maior niimero
de pessoas para a problemaética dos portadores
de doengas genéticas, possibilitando a esses
individuos um tratamento mais condizente
com as suas necessidades fisicas, mentais e so-
ciais, bem como o resgate da sua cidadania.
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