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RESUMO

O presente estudo pretende contribuir para uma melhor compreensdo das relacoes
que se estabelecem nas fratrias de criancas com doenca rara. O objectivo geral era o de
estudar de uma forma exploratoria a dindmica da relacfio na fratria de criancas com
doenca rara. Foram definidos como objectivos especificos a descricio do grupo de
irmdos de criancas com doenca rara, especificamente Sindrome Cornélia de Lange e
Sindrome Prader-Willi, o estudo da relagfo fraterna nestas fratrias e a comparacfo entre

estes dois grupos.

Participaram nesta investigacdo 34 criancas e jovens, 21 irmdos de doentes com
Sindrome Cornélia de Lange ¢ 13 irm&os de doentes com Sindrome Prader-Willi. Para
além de uma entrevista inicial com as maes recorreu-se as Matrizes Progressivas de
Raven, a desenhos tematicos (Figura Humana, Familia Real e Imaginada) e ao Teste de
Relagdes Familiares, de Bene & Anthony, para avaliar a forma como estas criancas e

jovens se situam na familia e em particular na fratria.

A descricdo dos dois grupos que constituiram a amostra desta investigacio
permitiu em primeiro lugar concluir que apesar de existirem diferencas em algumas das
varidveis estudadas, os dois grupos ndo diferem estatisticamente no que se refere as
variaveis consideradas mais relevantes para o estudo das fratrias: conjunto das
caracteristicas socio-demogréficas, composicdo da familia e em particular da fratria

(ntimero de irm&os; posi¢do do irm#o estudado na fratria; posicfio do doente na fratria e



posigdo do estudado em relagiio ao irm#o doente), antecedentes pessoais (gravidez,
periodo perinatal e dados do desenvolvimento), percurso escolar e impacto da doenca

rara na familia.

Foram descritas as semelhangas e diferencas na relagio fraterna entre ambos os
grupos. Parece haver em ambos os grupos uma grande énfase colocada pela familia no
irmdo doente e nas suas necessidades, o que gera nos irmfos saudaveis um misto de

emogdes dificeis de elaborar.

Os resultados permitem estabelecer entre os grupos diferencas em relagdo a
dindmica da relaco fraterna, parecendo essas diferencas serem devidas a caracteristicas
especificas da doenca. Assim na Sindrome Cornélia de Lange a gravidade da doenga
(avaliada em termos do grau de dependéncia, grau de deficiéncia mental e fisica, e
capacidade de comunicagfo) dificulta a elaboragfio de sentimentos negativos (como a
rivalidade, inveja e o ciime) em relago ao irm&o doente. No Sindrome Prader-Willi a

relacdo fraterna € mais proxima da descrita na literatura em fratrias saudaveis.

A presenca de uma crianca com uma doenca genética e rara representa para a
familia um momento de crise, e a familia necessita de intervengdes psicoterapeiiticas que
a ajudem a reorganizar-se. A necessidade de uma escuta atenta, aliada a um suporte
emocional e a aceitagdo das reac¢Oes emocionais dos pais e dos irmdos saudaveis &
fundamental para o estabelecimento de uma relacfio teraputica com estas familias. A
necessidade deste suporte terapéutico aos irmfos sauddveis surge quase como um
imperativo ao verificar-se a dificuldade que estes irm&os tm em encontrar um espago

proprio, em conseguir situar-se na familia e na fratria.

Apesar das limitagdes da investigag8o, sobretudo devidas ao niimero limitado de
sujeitos que constituiram a amostra, os resultados encontrados séo encorajadores para a
orientacdo de estudos futuros e sobretudo para a orientagdo de profissionais a trabalhar

com as familias de criangas com doenga rara.
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INTRODUCAO

“Tudo tem uma histéria (...) e assim também toda a
hipétese de trabalho tem uma historia...”

Celeste Malpique (1990)

A experiéncia no Servico de Genética e a posterior ligagdo a Associagio
Rarissimas colocou a investigadora em contacto com a realidade das familias de criangas
com doencas genéticas raras, em particular com os irm&os saudéveis destas criangas. A
histéria desta investigagio representa assim a encruzilhada de um percurso de
crescimento pessoal com o percurso profissional. O projecto inicial surgiu do interesse e
curiosidade suscitados pela pratica clinica didria com familiares de criangas com
doencas genéticas raras e no desenvolver da investigagio foram sendo definidos com

maior clareza e objectividade a amostra e a metodologia a utilizar.

A motivagio para conhecer mais profundamente as interferéncias da doenga rara
nos outros elementos da familia, ¢ mais especificamente na fratria, prendeu-se
essencialmente com o interesse suscitado diariamente pela prética da psicologia clinica,
pelas observagdes livres do comportamento dos irm&os que acompanham estas criangas

e jovens ao hospital e nas questdes colocadas pelos pais em relagfo aos irmdos saudaveis.

O presente estudo pretende contribuir para uma melhor compreensio das relagGes
que se estabelecem nas fratrias de criancas com doenca rara, mais especificamente com

duas doengas genéticas: Sindrome Cornélia de Lange e Sindrome Prader-Willi.



Introducio 16

Tem sido salientada a funcfio estruturante que as relagdes fraternas tém no
desenvolvimento da crianca e no tipo de relagdes que estabelecem com os que os
rodeiam, nomeadamente o seu grupo de pares, sendo assim natural que estas relagbes
tenham um enorme impacto na sua vida futura. O estudo da dindmica da relagdio que se
estabelece nas fratrias em que uma das criancas tem uma doenga genética rara assume
assim uma importincia fundamental justificada pela necessidade de compreender a sua

especificidade.

Ao pensar na fratria de criangas com doenga rara surge uma série de duvidas em
relacdo ao estabelecimento da relacdio entre os irmfos. Serd que o facto de um dos
irmdos ter uma doenca genética, rara e incapacitante tem alguma influéncia no
relacionamento dentro da fratria? E as caracteristicas especificas de cada doenga, ligadas
ao grau de capacidade comunicativa, deficiéncia mental e fisica, e grau de dependéncia
poderiio condicionar o tipo de relacionamento que ocorre na fratria? Estas séo algumas
das questes que serviram de base & investiga¢do e que vao ser abordadas ao longo deste

estudo.

O trabalho esta estruturado em duas partes distintas nos seus objectivos € na sua
organizacfio, mas que se pretende possam ser interligados na discussdio dos resultados
obtidos: o Enquadramento Tedrico, que através de uma revisdo da literatura pretende
equacionar o estado actual do conhecimento sobre o tema das fratrias, € o Estudo
Empirico, que pretende ser uma contribuicéio para a compreenséo da dindmica da relagdo

que se estabelece entre irm3os nas fratrias em que existe uma crian¢a com doenga rara.

No Enquadramento Tedrico que constitui a primeira parte deste estudo € feita uma
abordagem sobre 0s conceitos basicos da drea da genética e que servem de introdugfo as
descrigdes clinicas das duas doengas estudadas. A descri¢éo destas doengas mostrou-se
fundamental para depois se poderem comparar as relagdes que os irmdos estabelecem
com estas criangas que tém caracteristicas tdo diferentes de acordo com a doenga que

tém.
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E feita em seguida uma caracterizagdo do impacto que a doenca de uma crianga
tem na familia e a especificidade desse impacto no caso de se tratar de uma doenga
genética. E depois abordado o estudo das fratrias, uma primeira referéncia aos conceitos
tedricos usados para o estudo das fratrias, com um enfoque essencialmente psicanalitico,
e em seguida uma revisfio dos estudos empiricos realizados nesta area. Finalmente €
tratado o tema da fratria, e das relagdes que se estabelecem na fratria, quando existe um
irmdo com uma doen¢a. Mais uma vez procura-se tratar a especificidade da doenga

genética.

Na segunda parte é abordado o estudo empirico realizado, sendo descrita a
metodologia utilizada e apresentados os resultados, que englobam uma primeira leitura
sobre os mesmos. A discussdo pretende ser uma analise mais aprofundada dos resultados
obtidos. As conclusdes finais constituem um resumo da contribuicio deste estudo nesta

area especifica.



PARTE 1
ENQUADRAMENTO TEORICO



AS DOENCAS RARAS

A Genética e as Doencas Raras

Conceitos Bdsicos de Genética

Apesar do conceito de “Genética”, como um conjunto de principios e
procedimentos analiticos, ter sido estabelecido apenas em meados do século XIV, com
as experiéncias de Gregor Mendel, desde sempre o Homem se interessou pelo fenomeno
da hereditariedade. J4 na antiguidade as pessoas se esforcavam por melhorar as suas
plantagdes ou os seus animais domésticos, seleccionando, para serem cruzados, os que
tinham as caracteristicas desejaveis. O entendimento empirico da hereditariedade ¢ bem
expresso nos heredogramas alusivos a transmissdo de determinadas caracteristicas das
crinas dos cavalos, elaborados pelos habitantes da Caldeia, na Babilonia, ha cerca de

6000 anos (Griffiths, Miller, Suzuki, Lewontin & Gelbart, 2002).

A luz dos conhecimentos actuais, a Genética pode ser definida como a Ciéncia que
estuda a ac¢io dos genes. Etimologicamente, a palavra gerética deriva da palavra
“gene”. Quer os geneticistas estudem ao nivel molecular, celular, organismal, familiar,
populacional, ou ao nivel evolutivo, os genes consistem no seu objecto de estudo. O
gene constitui assim a unidade de hereditariedade. Cada gene corresponde a uma porgéo
da molécula helicoidal, em cadeia e em dupla hélice, formada por nucleétidos, designada
por DNA. E a sequéncia de nucle6tidos na cadeia de DNA, que representa a informaggo

genética, Unica e especifica, de cada ser vivo (Regateiro, 2003).
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Na formagéio do fenétipo de um ser humano adulto participam cerca de 30000 a
40000 genes. A grande maioria das caracteristicas fisicas, bioquimicas e/ou fisiologicas
de um individuo depende da expressdo de varios genes e da interac¢do dos produtos
desses genes com o meio. Na verdade, o ambiente pode influenciar, por vezes de forma
bastante significativa, a acciio dos genes. Apesar deste facto, é comum fazer-se a
distingio entre caracteres genéticos e ambientais, consoante a importancia relativa de
cada um destes factores, por exemplo, na manifestacdo de determinada doenga. Na
analise comportamental de uma doenca, as causas ambientais situam-se num extremo, e
no outro, as causas genéticas, ou seja, doencas devidas a alteragdes cromossémicas ou

génicas (Griffiths et al., 2002).

Assim, as doencas que se manifestam predominantemente por ac¢fo de factores
genéticos com escassa dependéncia do meio ambiente sdo genéticas. Sdo provocadas por
alteracdes de um ou mais genes, ou do nimero ou da estrutura dos cromossomas e levam
a expressio de sinais e sintomas da doenga no seu todo ou em parte. Estas alteragles
podem ser adquiridas, estando presentes em apenas algumas células do organismo, por
terem ocorrido apds a formagio do ovo ou do zigoto, ou podem ser transmitidas de
geracdo em geragdo, passando de pais para filhos, designando-se estas afecgBes por

doengas hereditarias (Zagalo-Cardoso, 2001).

E precisamente do estudo dos mecanismos da expresséo génica ¢ da transmisséo
hereditaria aplicados & patologia humana que o ramo da Genética Médica se ocupa
(Regateiro, 2003).

As doencas genéticas atingem, frequentemente, o organismo de uma forma
sistémica, ndio se cingindo apenas a um ou outro sistema orgénico, dependendo do
estadio de desenvolvimento embriondrio em que ocorrem. Caracterizam-se por originar
as mais diversas desordens, a nivel mental, motor, sensorial e fisico. Apesar de cada uma
das doencas genéticas ser relativamente rara, o seu impacto na populagio humana ¢
bastante consideravel. Constituem este grupo de afeccdes cerca de 5000 manifestacGes

patolégicas conhecidas, com uma taxa de ocorréncia média ao nascer entre 4 a 5%. O
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controle relativo das doencas infecciosas e das deficiéncias nutritivas no mundo
Ocidental colocou as afecgdes de origem genética em primeiro plano (Zagalo-Cardoso,
2001).

As Doencas Raras

Definicdo de doenca rara.

A maioria das doencas genéticas é rara. Designam-se por doengas raras, as
afeccdes que afectam um reduzido numero de pessoas quando comparado com a
populagio em geral (Regateiro, 2003). Na Unido Europeia, uma doenca ¢ considerada
rara quando afecta uma em cada 2000 pessoas, correspondendo a uma prevaléncia, na
populagdio em geral, de 5:10000. No entanto, esta classificagdo pode variar consoante o
tempo (durante anos a SIDA foi considerada uma doenga extremamente rara), ou
depender da regifio considerada (uma doenga pode ser rara numa dada zona e frequente
noutra). Também existem doencas que, sendo frequentes, apresentam variantes raras

(http://www.orphanet.com).

Nem todas as doencgas raras tém origem genética. Existem outras doengas, de
origem infecciosa, imunol6gica, profissional, muito raras. Alids, para a grande maioria

das doencas raras, a causa permanece desconhecida (http://www.orphanet.com).

As doencas raras sfo afecgdes cronicas geralmente com expressdo clinica grave, de
natureza debilitante e invalidante, e que requerem cuidados de saide continuados e
especializados durante toda a vida dos seus portadores. Sfo frequentemente causa de
mortalidade precoce, t&ém um peso muito significativo na morbilidade perinatal, e
reduzem consideravelmente a qualidade de vida do individuo afectado e da sua familia

(http://www.orphanet.com).

Actualmente s3o conhecidas entre seis a sete mil doengas raras, sendo descritas, na

literatura médica, a cada semana que passa, cerca de 5 novas doengas. Estes niimeros
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dependem grandemente do rigor da avaliagdo clinica, do estado de conhecimentos e de
investigaciio e da forma de classificagio de uma determinada doenca. Em suma,

dependem grandemente da exactiddo da sua definicéo (http://www.orphanet.com).

O estudo das doencas raras.

Por terem uma incidéncia e prevaléncia relativamente reduzida na populagdo, o
conhecimento clinico e cientifico associado 4 grande maioria destas doencas € muito
reduzido, ou mesmo inexistente. Na verdade, devido ao baixo nimero de casos
observados, existem dificuldades na sua caracterizagdo clinica, na antecipagdo da
evolucdio da patologia e na identificacio de factores de risco. As pessoas afectadas por
doencas raras tém em comum a dificuldade de acesso a um diagnostico, informacdo
clinica relevante e orientacio adequada para profissionais qualificados e com
experiéncia no acompanhamento destes doentes. A grande maioria estd vulneravel do
ponto de vista psicolégico, social, econdmico e cultural. Devido a falta de
conhecimentos, muitos doentes ndo sdo diagnosticados, sendo o seu tratamento apenas

sintomatico (http://www.orphanet.com).

Durante muitos anos, estas afec¢des foram sistematicamente ignoradas pela
comunidade cientifica, médica e pelas decisbes politicas, nfo existindo programas de
investigaciio para estas doengas. Muito embora ndo haja tratamento especifico para
muitas destas doengas, programas de cuidados adequados, definidos, muitas vezes, caso
a caso, podem melhorar a qualidade e esperanca de vida dos doentes. Com o auxilio da
investigagdio publica e privada, com o empenho dos mais variados sectores clinicos, e,
muitas vezes, com o apoio na solidariedade social, tém sido alcancados importantes
avancos nalgumas destas doengas. Torna-se pois necessaria a colaboragéo € o esforco
concertado entre os doentes, os técnicos de safide, as familias, as associagdes de doentes
e de pais e as entidades oficiais competentes, de forma a proporcionar aos portadores
destas patologias uma melhoria da qualidade de vida, maior acesso a cuidados de saude
de qualidade, methor gestdo social e médica da doenga, maior autonomia, inser¢fo social

e cidadania participada (http://www.orphanet.com).
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Os avancos cientificos alcangados, sobretudo nas duas ultimas décadas, nas areas
da Genética Médica e Molecular, com especial destaque para o Projecto do Genoma
Humano, permitirio uma mudanga significativa no estado de conhecimento relativo a
muitas destas doencas, na sua pesquisa e diagnéstico, trazendo novas esperangas para 0s

doentes (http://www.orphanet.com).

A Sindrome Cornelia de Lange

A origem do nome
A Sindrome Cornelia de Lange (SCAL) obteve o seu nome de uma pediatra
holandesa que escreveu um artigo em 1933 no qual descreveu duas criangas com

caracteristicas clinicas semelhantes.

Em 1916, Winfried Robert Clemens Brachmann, que trabalhava no Hospital
Pediatrico em Dresden, descreveu uma crianga com 19 dias que teria morrido com uma
pneumonia, com um nimero significativo de caracteristicas nunca estudadas em
pediatria, mas foi forado a interromper o seu estudo e decorreram 17 anos até outro
médico voltar a escrever sobre o assunto. E devido ao seu trabalho que por vezes esta
entidade clinica é também referenciada como a Sindrome Brachmann-de Lange (Oliver,

Moss, Petty, Arron, Sloneem & Hall, 2003).

Nascida em Alkmaar, na Holanda, em 1871, Cornelia de Lange foi pioneira na
medicina e tornou-se uma forca definitiva na pediatria da primeira metade do século XX.
Foi em 1933 que escreveu um relatério que dava conta de duas criangas (sem qualquer
ligagdo familiar) com caracteristicas fisicas semelhantes — uma com 17 meses e outra
com seis — que tinham dado entrada no hospital com semanas de diferenga. N&o so6 as
duas meninas apresentavam os mesmos problemas de satde, como a sua semelhanga
fisica era notavel. Cornelia de Lange descreveu as duas criangas como “typus

degenerativus Amstelodamensis” (tipo degenerativo de Amsterddo). Em ambos 0s casos,
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esforcou-se seriamente para registar as suas observacfes com todos os pormenores.
Infelizmente ndio conseguiu encontrar nenhum registo de doenca semelhante na literatura
médica. Em 1941, apresentou um terceiro caso a Sociedade Neurologica de Amsterddo e
a Sindrome de Comelia de Lange comegou a ser reconhecida

(http://www.cdlsusa.org/about_cdls/index.html).

Fntre 1933 e 1942 foram anunciados, em todo o mundo, cinco novos casos de
SCdL. Nos anos que decorreram entre 1943 e 1952 conheceram-se outros seis.
Dezasseis casos foram anunciados entre 1953 e 1962 e no intervalo de cinco anos entre
1963 e 1968, um total de 109 casos. Actualmente, s6 nos Estados Unidos, a Fundagéo da
Sindrome de Comelia de Lange providencia ajuda a mais de duas mil pessoas com

SCdL e as suas familias (http://www.cdlsusa.org/about_cdls/index.html).

Breve descricdo clinica
A incidéncia estimada da sindrome é entre 1:10000 e 1:30000 nascimentos vivos
(Cornélia de Lange Syndrome Foundation - CdLSF, 2001). A recorréncia de SCdL na

mesma familia é muito rara, sendo estimada em menos de 1% (Oliver et al., 2003).

A prevaléncia desta sindrome nfio varia em fungfio do local de nascimento, etnia,
idade parental, religiio, ou estatuto socio-econdmico. Néo ocorre com um padréo
previsivel e afecta criangas em diferentes posi¢des na fratria e em ambos os sexos na

mesma propor¢éo (CALSF, 2001).

Uma sindrome caracteriza-se por apresentar uma ou mais caracteristicas ou
problemas médicos que ocorrem em simulténeo, sendo o diagnéstico feito pelo conjunto
dessas manifestacdes clinicas. H4 uma grande variabilidade na expressdo clinica da
SCdL e o seu diagnostico depende da presenga de uma combinagéio de caracteristicas

fisicas, médicas e psicologicas que aparecem em diferentes graus (Oliver et al., 2003).
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A SCdL é uma sindrome congénita, o que significa que estd presente ao
nascimento e que a maior parte dos sinais e sintomas podem ser reconhecidos logo ao
nascer ou pouco tempo depois. No entanto, se as caracteristicas sdo subtis o diagnéstico

pode ser feito apenas mais tarde (CALSF, 2001).

As caracteristicas clinicas major mais frequentes nos individuos com a sindrome
sdo as seguintes:
- Baixo peso a nascenca, baixa estatura e microcefalia;
- Dismorfia, ou caracteristicas faciais distintivas:
- filtrum proeminente (entre o nariz e o labio superior);
- 1abios finos e de convexidade superior, voltados para cima;
- pestanas longas;
- sobrancelhas finas e unidas no centro (synofrys);
- nariz empinado curto;
- orelhas implantadas em baixo;
- palato muito arqueado.
- Atraso mental e de desenvolvimento psicomotor, que varia de ligeiro a severo;
- Problemas de Comportamento que incluem auto-agressdo, repeticOes

compulsivas, ou outros comportamentos autisticos (CdLSF, 2001).

As caracteristicas secunddrias incluem crescimento capilar excessivo e anomalias
severas dos membros (em 20-30% dos casos), como méos e pés pequenos, clinodactilia,

jungdo parcial do segundo e terceiro dedos e auséncia de dedos € méos.

Podem existir deficiéncias do sistema neurosensorial. Alguns autores referem que
os individuos com a SCdL podem ter neuropatia sensorial periférica, o que significa que
existiria uma deficiéncia ao nivel do sistema nervoso periférico que € responsavel, enire
outros, pela transmissfo ao cérebro e espinal-medula das sensagdes de dor e tictil. Esta
neuropatia ¢ mais evidente quando estdio presentes malformagGes dos membros
superiores nesta sindrome, mas também pode estar presente quando os membros

apresentam uma formac8o normal (Oliver et al., 2003).
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Devido a esta neuropatia a dor pode ndo ser sentida de uma forma “normal” e
previsivel, podendo estimulos dolorosos ndio ser sentidos como tal. Por outro lado os
individuos podem ter sensagdes nfio usuais nos bragos e mios, descritos como picadas
ou sensacio de queimadura moderada. Estes dois efeitos podem ser relevantes para

explicar o comportamento auto-agressivo (Oliver et al., 2003).

Para além destas caracteristicas sfo frequentes muitos outros problemas médicos,
entre os quais: oculares, otologicos, dentarios, gastrointestinais e dérmicos (Oliver et al.,

2003).

Os problemas oculares primarios associados a esta sindrome incluem a auséncia ou
reducdo da funcfio lacrimal, bloqueio dos ductos lacrimais € potenciais anomalias
oculares que causam alteragdes visuais. E frequente em individuos com deficiéncia
intelectual que o desconforto, a irritacdo ou a dor ocular leve ao pressionar, bater ou
esfregar dos othos porque provoca a visualizagdo de flashes e padrGes luminosos que

podem ser reconfortantes na auséncia de qualquer outro estimulo luminoso (Oliver et al.,
2003).

O problema otoldgico mais frequentemente referenciado nesta sindrome € a otite
média cronica (infecgio crénica do ouvido médio). Aproximadamente 50% dos
comportamentos caracterizados por cabecadas repetidas frequentemente existentes em
criangas com menos de 5 anos sem deficiéncia intelectual estdo relacionados com este
problema. Nfo existem razdes que justifiquem um comportamento diferente por parte

das criancas com SCdL perante esta condi¢éo dolorosa (Oliver et al., 2003).

A sinusite tem sido descrita como um problema comum em individuos com a
SCdL sendo causado pela inflamagfo da mucosa que reveste os seios perinasais, 0 que
provoca dor e desconforto. Estes problemas dos sinus podem estar relacionados com o

afundamento do septo nasal que é uma caracteristica fenotipica desta sindrome.



As Doencas Raras 27

Os problemas gastrointestinais so um dos mais frequentemente relatados em
criangas com a SCdL, sendo que cerca de 71% destas criancas t€m dificuldades
alimentares que reflectem estes problemas. Existem duas desordens gastrointestinais
principais relativamente comuns em criangas ¢ adultos com esta sindrome, o refluxo
gastro-esofgico e a torgdo intestinal (Oliver et al., 2003). O refluxo gastro-esofagico ¢
causado pela hipotonicidade do esfincter gastrico localizado na ligagdo do estdmago
com o eséfago, o que o impede de evitar que o contetido géstrico suba para o esofago.
Este contetdo é 4cido, o que provoca uma sensagdo dolorosa de ardor no peito e
garganta quando o refluxo ocorre. A torgio intestinal é uma situaglo grave que causa
grande desconforto e pode provocar perigo de vida, requerendo atengo clinica imediata
(Oliver et al., 2003).

Fundamentos genéticos

A etiologia da SCdAL era até 2005 desconhecida. Foram identificadas em 2005
alteracdes num gene longo do cromossoma 5, a que se deu o nome NIPBL. Esta
alteragfio é provavelmente uma mutagio “de novo” e a sindrome ndo tem uma

recorréncia familiar. As investigagdes estdio ainda numa fase muito inicial (Krantz,

2005).

Factores psicologicos
Diversas caracteristicas cognitivas e comportamentais podem estar associadas a
SCdL, formando um fenétipo comportamental que permite compreender o

comportamento auto-agressivo destes individuos (Oliver et al., 2003).

Um dos principais factores psicologicos que influenciam o comportamento auto-
agressivo dos individuos com SCdL ¢é o grau de deficiéncia intelectual que lhes esta
associado. A pesquisa até agora revelou que estes individuos apresentam um grau de
deficiéncia intelectual que vai desde o moderado ao profundo, sendo que na maior parte

dos casos é severo. A auto-agressio estd relacionada com a deficiéncia intelectual, tendo
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sido demonstrado que individuos com maior grau de deficiéncia tém maior tendéncia

para demonstrar um comportamento auto-agressivo (Oliver et al., 2003).

As criancas e adultos com SCdL apresentam um elevado défice de comunicagéo,
em que 30-85% dos individuos ndio demonstram quaisquer tipos de capacidades de
comunicagio verbal. Pensa-se que o principal problema relacionado com a comunicacio
destes individuos é um défice na comunicacfio expressiva (capacidade de exprimir
informacdio a outros), embora apresentem diversas estratégias nfo-verbais de
comunicacdo (aproximagdo, toque, afastar a mdo da outra pessoa, etc...) e maior
comunicacdo receptiva (capacidade de compreensdo de informagfo recebida de outros)
que outros sindromes com défices de comunicagio. Embora este défice nfo seja
exclusivo desta sindrome, tem uma relevincia particular, ao ser relacionado com o

comportamento auto-agressivo (Oliver et al., 2003).

Inicialmente o comportamento auto-agressivo era considerado como uma das
caracteristicas mais relevantes desta sindrome, actualmente esta ligacio embora exista,
nfio é considerada tdo forte. Para além desta componente auto-agressiva, estes individuos
apresentam outros problemas comportamentais, que incluem a agressio fisica e verbal
para com outros e a destruicdo do meio envolvente. Contudo, ao compararmos a
percentagem de individuos com SCAL que demonstra agressividade fisica com a
percentagem de outros individuos com deficiéncia mental semelhante, verificamos que

existe um valor inferior no primeiro grupo (Oliver et al., 2003).

Nesta sindrome os comportamentos compulsivos sdo mais evidentes do que em
outros grupos de individuos com o mesmo grau de deficiéncia mental, informagéo que
pode ser relevante para a explicagdo do comportamento auto-agressivo. Pode-se sugerir
que os comportamentos compulsivos definidos como “comportamentos repetidos e
intencionais que parecem obedecer a determinadas regras” estarfio relacionados com a

auto-agressio severa que o individuo tem dificuldade de controlar (Oliver et al., 2003).
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Existe alguma evidéncia da ligago entre o comportamento auto-agressivo e o
comportamento estereotipado, que pode ser definido como um conjunto de movimentos
corporais ou uso de objectos repetitivos aparentemente despropositados. Apesar de se
pensar que os comportamentos estereotipados existem em 57-78% dos individuos com a
Sindrome Cornelia de Lange, estes valores nfio sio significativamente diferentes de
outras deficiéncias mentais. As formas mais frequentes deste tipo de comportamento
nesta sindrome sdo o balanceamento, o posicionamento corporal bizarro e a rotacio de

objectos (Oliver et al., 2003).

Apesar das criangas e adultos com a sindrome SCAL nfio serem em muitos
aspectos diferentes de outros individuos com ou sem deficiéncia mental, existem alguns

aspectos em que eles sdo significativamente diferentes.

As diferencas mais importantes tendo em vista o comportamento auto-agressivo
sdo sobretudo do foro clinico, que podem estar associadas a irritagdo, desconforto ou dor,
mas também do foro psicolégico como o importante grau de deficiéncia mental, a
presenca de comportamentos compulsivos, a possivel associagio com o autismo e

caracteristicas mais especificas como uma comunicagfio expressiva pobre (Oliver et al.,
2003).

Sindrome Prader-Willi

A origem do nome

A Sindrome Prader-Willi (SPW) é uma doenga genética que foi descoberta em
1956 por trés médicos sui¢os - Prader, Labhart e Willi. Estes clinicos descreveram um
grupo de criangas obesas, de baixa estatura, com testiculos numa posigio alta e atraso
mental, com histéria de hipotonicidade muscular no periodo neonatal (Whittington,

Holland, Webb, Butler, Clark & Boer, 2004).
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Mas foi apenas nos ultimos 20 anos que se descobriram as alteragdes genéticas que
sdo responsaveis por esta sindrome. Em 1981, o Dr. David Ledbetter e seus colegas
descobriram que muitos individuos com a SPW apresentavam a auséncia de um pequeno
segmento de genes de um dos seus cromossomas. Identificaram a delecdio no
cromossoma 15 em mais de metade dos casos de individuos com a SPW. Desde entéo,
vérios pesquisadores fizeram diversas descobertas sobre os genes envolvidos nesta

sindrome (Prader-Willi Syndrome Foundation - PWSF, 2001).

A compreensio desta doenga evoluiu substancialmente com os avangos na area da
Biologia Molecular e com a progressiva descri¢io de caracteristicas comportamentais e
clinicas, que levaram ao estabelecimento de critérios clinicos de diagnostico por Holm e

colaboradores em 1993 (Whittington et al., 2004).

Breve descricio clinica

A SPW ¢ uma doencga genética cuja incidéncia estimada ¢ de 1:15000 a 1:12000
recém-nascidos. Apesar de ser uma doenca rara, a Sindrome Prader-Willi € uma das
situacBes mais frequentes na genética clinica e ¢ a mais frequente doenga genética
associada a obesidade (Wigren & Hansen, 2003). A prevaléncia desta sindrome ¢

semelhante para os dois sexos e para todos os grupos étnicos.

A SPW ¢ uma doeng¢a multisistémica e multifacetada para a qual ndo existe cura
actualmente. Os individuos com SPW t€m algumas caracteristicas comuns mas o seu
nimero e o seu grau de severidade clinica podem variar bastante. O quadro clinico
também se altera com a idade podendo por este motivo considerar-se uma sindrome

multifasica (PWSF, 2001).

A fase inicial é caracterizada por baixo peso a nascenca, dificuldades de sucgio
que levam a dificuldades de amamentac@io logo apés o nascimento e hipotonicidade
muscular. A fase seguinte € caracterizada por uma compulsgo alimentar causada por um

apetite insacidvel, que se reflecte numa melhoria da hipotonicidade muscular, entre as
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idades dos dois aos quatro anos. Gradualmente vai havendo um aumento excessivo de
peso e pode levar ao aparecimento de obesidade moérbida, obrigando a um controlo
muito restritivo da alimentacfio. Quando o excesso de peso comega, deve existir um
completo controlo da ingestdo caldrica, sem o qual 95% dos individuos desenvolvem

problemas de peso (Wigren & Hansen, 2003).

A hipotonia pode j4 ser evidente durante a gestagfio, observando-se diminuigio dos
movimentos fetais, posi¢des anormais do feto na altura do parto, sendo frequente a
necessidade de recorrer ao parto por cesariana. O tamanho fetal € normal. A hipotonia ao
nascimento e durante pelo menos o primeiro ano de vida leva a diminuigio dos
movimentos e letargia, choro fraco e poucos reflexos, incluindo dificuldades na
amamentacfo. A hipotonia melhora com a idade mas o doente adulto mantém uma
hipotonia moderada com diminuicdlo da massa e do ténus muscular

(http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

O hipogonadismo destes doentes manifesta-se por hipoplasia genital, puberdade
incompleta e infertilidade em ambos os sexos. Nos rapazes o pénis pode ser pequeno
mas a principal caracteristica é o escroto pequeno e fracamente enrugado e pigmentado.
Observa-se criptorquidismo bilateral ou unilateral em 80 a 90% dos doentes. Nas
raparigas a hipoplasia genital ¢ pouco visivel ao nascimento, apesar de o clitoris e os
pequenos labios serem de menores dimensdes. Quase todos os doentes sfo inférteis

(http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

O facies caracteristico do doente com SPW pode ser evidente desde o nascimento
ou surgir lentamente com o tempo: dolicocefalia na inféncia, didmetro bifrontal/facial
estreito, olhos com a forma de améndoas, boca aparentemente pequena com l4bio

superior fino e cantos da boca dirigidos para baixo.

Cerca de 13% das criancas apresentam hipopigmentacgfio do cabelo, dos olhos e da
pele, mais de 40% desenvolve escoliose de gravidade varidvel, as mios e os pés sdo

pequenos e normalmente tém baixa estatura (Steinhausen et al., 2004).
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As caracteristicas minor sfo as seguintes: perturba¢des do sono ou apneia do sono;
m&os e/ou pés pequenos para a idade; anomalias oculares, esotropia € miopia; saliva
espessa e viscosa com a formagéo de crostas secas dos cantos da boca; dificuldades no

desenvolvimento da linguagem e o pingar da pele (PWSF, 2001).

O atraso do desenvolvimento motor observa-se em mais de 90% dos casos, onde as
aquisi¢Bes motoras levam, em média, o dobro do tempo a serem alcangadas devido ao
quadro de hipotonia. As dificuldades cognitivas tornam-se evidentes quando a crianga
entra para a escola apesar de alguns individuos funcionarem dentro dos limites
esperados para a idade. Os estudos indicam que a maioria dos doentes apresenta um
atraso mental que varia de ligeiro a moderado, cerca de 25% tem valores fronteira entre
o atraso mental e a inteligéncia normal baixa e uma reduzida percentagem tem valores

dentro da média esperada para a idade (Wigren & Hansen, 2003).

Independentemente da avaliagio cognitiva, a maioria das criangas com SPW tem
grandes dificuldades de aprendizagem e baixo desempenho académico, 0 que se tem

pensado ser devido nfio s6 as dificuldades cognitivas mas também a imaturidade,

problemas comportamentais e dificuldades de adaptac@o social (Whittington et al., 2004).

Acompanhamento e evolucdo da doenca

O acompanhamento clinico dos doentes com SPW varia com a idade e com os
problemas que a crianga apresenta. Durante a primeira inféncia ¢ de salientar a utilizagfo
de diferentes técnicas de alimentagfo, como tetinas especiais, nas primeiras semanas a
meses de vida, para assegurar a nutricio adequada. A intervencéo precoce € fundamental,

em particular fisioterapia, para melhorar a forca muscular e ajudar a crianc¢a a ultrapassar

as vérias etapas do desenvolvimento motor.

Ao longo da infincia e adolescéncia desenvolve-se a hiperfagia e a obesidade. A

monitorizagdo do peso e o aconselhamento nutricional € muito importante. Deve-se
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combinar uma dieta equilibrada e de baixas calorias com exercicio fisico regular, com
controlo rigoroso da mesma antes do inicio da obesidade. No adulto a obesidade ¢ a
maior causa de morbilidade e mortalidade, pois pode provocar problemas
cardiopulmonares, diabetes mélitus tipo II, tromboflebites € edema cronico das pernas.
Se a obesidade for evitada, através de uma dieta rigorosa e exercicio fisico, a
longevidade dos doentes com esta sindrome estd praticamente deniro dos padrbes

normais (http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

A terapia com hormona do crescimento permite normalizar a estatura e melhora a
massa corporal, o que é benéfico para o controlo do peso e permite o desenvolvimento
dos caracteres sexuais secundarios. Tem, no entanto, outros riscos que devem ser
avaliados: o papel da testosterona no comportamento masculino e o papel dos
estrogénios na ocorréncia de tromboses nas mulheres. A escoliose desenvolve-se em
todos os grupos etdrios devendo ser regularmente avaliada. O criptorquidismo pode
resolver-se espontaneamente ou pode requerer interven¢dio hormonal ou cirurgica

(http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

As perturbagdes psiquidtricas e comportamentais sio causa frequente de
hospitalizac¢fio e medicagio no adulto com SPW. Psicoses, doengas maniaco-depressivas
e desordens compulsivo-obsessivas ocorrem com maior frequéncia nestes doentes e
devem ser distinguidas dos acessos de mau génio e de teimosia

(http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

As dificuldades de aprendizagem devem ser avaliadas para se estabelecer um plano
educacional adequado, mesmo se a avaliagio cognitiva revelar valores proximos da
normalidade. A articulagio das palavras deve ser avaliada, sendo frequente a
necessidade de terapia da fala. As perturbacdes comportamentais surgem normalmente
com a necessidade de fazer restri¢fo alimentar sendo aconselhavel o estabelecimento de

programas de comportamento com limita¢des firmes da alimentagdo.
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Fundamentos Genéticos

A hipdtese de diagnéstico € determinada inicialmente pela clinica, sendo
posteriormente confirmada por testes genéticos especializados realizados numa amostra
sanguinea. Actualmente a investigagio identificou mais do que um gene envolvido no
SPW, estando estes genes localizados proximos uns dos outros numa pequena area do
brago longo do cromossoma 15, na regidio 15q11-q13. A ocorréncia da Sindrome Prader-
Willi é entfio devida 2 falta de expressdo de genes na regido q11-q13 do cromossoma 15

paterno por um de varios mecanismos genéticos (PWSF, 2001).

i
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Cramossoima 15

Existem pelo menos quatro mecanismos diferentes que podem impedir o correcto
funcionamento destes genes, causando as diferentes caracteristicas desta sindrome:

- delecdo da regidio 15q11-q13 no cromossoma paterno, responsavel por 70%
dos casos;
- disomia materna uniparental, com perda do cromossoma paterno, ocorre em
25% dos casos;
- defeito do “imprinting”, por mutac&o no elemento de controlo de imprinting,
ocorre em 5% dos casos;

- translocagfo cromossomica balanceada, ocorre em menos de 1% dos casos.

Em qualquer dos mecanismos o resultado final é a perda da expressdo da
informagao genética que € transmitida pelo pai, relativamente a uma regigio especifica do

cromossoma 15 (15q11-q13) (http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

Actualmente o diagndstico genético baseia-se nos estudos de metilagdo do DNA de

forma a detectar a auséncia da contribuicio paterna na regiio PWS/AS do cromossoma
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15. As técnicas usadas sio moleculares (parent-specific DNA Methylation imprint) e de
FISH (Fluorescence in situ hybridization) e permitem detectar 99% dos casos. Nas
situagbes de translocagdo ou rearranjo cromossémico, utilizam-se técnicas
convencionais de citogenética e de FISH para estudo do ponto de quebra do cromossoma

15 envolvido (http://www.pwsausa.org/syndrome/index.htm).

Factores psicologicos

Existe um perfil comportamental caracteristico dos individuos com SPW que se
torna evidente logo na primeira infincia e ao qual esta associada uma variedade de
sintomas relacionados com perturbagdes obsessivo-compulsivas. Comportamentos
frequentes incluem birras, teimosia, comportamentos manipuladores e controladores,
auto-mutilaces (como o pingar da pele) insisténcia na manutencdo de rotinas e
dificuldades de adaptaco a novas rotinas, fraca capacidade de insight e rigidez (Dykens

et al., State et al., cit. por Steinhausen et al., 2004; Whittington et al., 2004).

Bebés e criancas pequenas com SPW apresentam normalmente poucos problemas
comportamentais. Apesar disto, a maioria das criancas mais velhas e adultos tém
problemas com a regulacdo dos comportamentos, demonstrando dificuldades com
transicbes ou mudangas inesperadas. O comeco destes sintomas comportamentais
coincide habitualmente com o inicio da hiperfagia, apesar de muitos deles serem
independentes deste problema, atingindo o seu pico na adolescéncia e nos primeiros
anos da vida adulta (PWSF, 2001).

Criancas e adultos com SPW manifestam mais frequentemente comportamentos
desadaptados em relacfio a outras sindromes que implicam atraso mental. Alguns dos
problemas descritos estfio relacionados com a perturbacéio do comportamento alimentar
e outras com as caracteristicas da perturbagio obsessivo-compulsiva. Estudos recentes
mostram que muitos individuos sofrem de Perturbacio de Hiperactividade com défice de

atencdo (Steinhausen et al., 2004).
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Pensa-se que a disfungfo hipotaldmica seja a causa das perturbacdes do apetite ou
saciedade que sdo caracteristicas do SPW. A alimentac¢éio compulsiva e a obsessio com
a comida sfio fisiologicas sendo dificeis de controlar e requerem vigilancia constante

(PWSF, 2001).

Frustragbes ou mudangas de planos podem facilmente desencadear a perda de
controlo emocional, provocando desde lagrimas a birras e mesmo a agressdes fisicas.
Apesar de medicacgio psicotropica poder ajudar em alguns casos, a estratégia essencial
para minimizar estes comportamentos passa por estruturar cuidadosamente o ambiente

em torno destes individuos (PWSF, 2001).

Em relacgio ao desenvolvimento parece haver um atraso na motricidade em relagio
ao esperado para a idade. Apesar da hipotonicidade muscular methorar gradualmente, os
défices de forca, coordenacgdo, equilibrio e planeamento motor podem permanecer. A
capacidade motora pode ser em muito melhorada pelo tratamento com a Hormona de
Crescimento, pelo aumento da massa muscular. Este tratamento deve ser acompanhado
por um encorajamento do exercicio e de actividades desportivas, com as devidas
adaptacdes. O uso de jogos tipo puzzle entre outros pode também ser benéfico para o

desenvolvimento das capacidades visuais e perceptivas (PWSF, 2001).

Nas criancas com SPW, o desenvolvimento das habilidades da fala e da linguagem
esta frequentemente comprometido. As dificuldades de articulagio podem ser devidas a
qualquer problema neuromotor, o que, no caso do SPW pode ser a hipotonicidade
muscular. A hipotonicidade muscular pode afectar o ritmo da fala, a qualidade da voz e a
habilidade de coordenar os movimentos da lingua, ldbios, maxilares e palato mole.
Qualquer um destes problemas ou a combinagfio deles resulta numa deficiente
capacidade de comunicacfo. Apesar do atraso, a habilidade verbal torna-se muitas vezes
uma area forte das criangas com SPW, embora em alguns raros casos a fala esteja
severamente afectada (PWSF, 2001).
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A capacidade cognitiva destes individuos € varidvel, mas mesmo os que
apresentam um QI normal tém geralmente dificuldades de aprendizagem. As 4reas mais
problematicas sdio a dificuldade de atencfio, a memoria auditiva a curto prazo e o
pensamento abstracto. As areas mais fortes nestas criangas incluem a memoria a longo-

prazo, a leitura e a linguagem receptiva (PWSF, 2001).

Os problemas comportamentais interferem com a qualidade de vida no adulto com
SPW e séo a causa mais frequente de hospitalizagio e medicagéo. Alguns jovens adultos

com SPW desenvolvem psicoses (em 5 a 10% dos casos) (Steinhausen et al, 2004).

O futuro dos doentes com SPW
A saide é geralmente boa em individuos com a sindrome Prader-Willi se houver

um controlo do peso e a esperanga de vida pode ser normal (PWSF, 2001).

A constante necessidade de restrigdo de alimentos e de controlo dos
comportamentos pode ser muito desgastante para os membros da familia, podendo ser
necessario um aconselhamento familiar. Os adolescentes e adultos com SPW podem
funcionar bem em programas de vida em grupo ou programas supervisionados, se os
cuidados de controlo da dieta € de ambiente estruturado forem respeitados (PWSF,
2001).

O emprego em instituigdes estruturadas e supervisionadas pode ter muito éxito
para muitos deles, devendo ser pesquisados centros residenciais e ocupacionais
especializados adequados. Com a ajuda necessaria, individuos com SPW podem
completar a escolaridade, ter sucesso nas suas reas de interesse, serem trabalhadores
produtivos se estiverem sob determinadas condigdes, talvez mesmo sair da casa de sua
familia. Apesar disto, eles precisam de um apoio significativo das suas familias para
atingirem estes objectivos ao mesmo tempo que evitam a obesidade e as consequéncias

em termos de saide que a pode acompanhar. Mesmo os individuos que ndo apresentam
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um grande atraso cognitivo tém de ter acompanhamento e supervisfio da dieta para toda

avida.

Apesar de no passado muitos destes individuos morrerem ainda adolescentes ou
jovens adultos, a prevencdio da obesidade pode permitir que individuos com esta
sindrome possam ter uma esperanga de vida normal. A qualidade de vida destes
individuos tem vindo a melhorar muito com a introdugdo de novos medicamentos, como
os psicotrépicos ou a Hormona de Crescimento. A pesquisa actual oferece a esperanca
de novas descobertas que permitam que os individuos afectados por esta estranha

condigio de vida possam viver de forma mais independente (PWSF, 2001).

Os sintomas clinicos da SPW podem variar em complexidade e severidade com a
idade ¢ de acordo com as caracteristicas individuais de cada individuo. Mas
independentemente da intensidade, o perfil clinico da SPW tem um grande impacto nas

interaccOes familiares e em particular na interacgfo pais-filho doente (Steinhausen et al.,
2004).

Lidar com os problemas de comportamento relacionados com o excesso de fome e
com a disfun¢do cognitiva constitui um grande desafio para os pais e os irmdos do
doente. O excesso de fome requer restricdes alimentares que exigem vigilancia constante.
As restri¢des alimentares e o controle exterior do acesso a comida colocam nos pais um
stress acrescido, afectam os horarios e o tipo de refei¢des de toda a familia e contribuem
para aumentar os conflitos pais filhos (Steinhausen et al., 2004). Os pais das criangas
apresentam niveis mais elevados de preocupacdes, mais conflitos maritais e menor
consisténcia parental nas praticas educativas (Hodapp et al., 1997, Van Lieshont et al.,

1998, Van der Borne et al., 1999, in Steinhausen et al., 2004).



A FAMILIA COM UMA CRIANCA DOENTE

Impacto da Doenca de uma Crianca na Familia

O Diagnédstico de Doenca na Crianca

“La maladie est dans la cellule qui a pour nom
famille. Er sa présence introduit un nouveau
facteur qui  modifie  profondément le
métabolisme de cette cellule.”

(Koupernik, 1974, pp.27)

Qualquer acontecimento da vida familiar tem um impacto em todos os seus
elementos: “uma visdo coroldrio da perspectiva dos sistemas familiares é que um
sintoma que aparega num membro geralmente sugere desarmonia ou disfungdo em toda

a familia” (Fishel, 1991, cit. por Fernandes, pp. 91, 2002).

A existéncia de uma doenga cronica na familia origina importantes modificagdes
no equilibrio intra-familiar. Toda a economia psiquica da familia estd profundamente
perturbada e a crianga doente é o epicentro permanente deste desequilibrio. A crianga
doente cristaliza em si propria sentimentos de compaixdo, pena, protec¢do excessiva,
solicitude, empatia que em parte podem mascarar uma compensacio de sentimentos de

hostilidade e de ressentimento (Koupernik, 1974).
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Quando uma crianga nasce com um problema de satide, os pais pedem aos médicos
um diagnéstico, o nome da doenga, um tratamento e um prognostico. A doenga actua
sobre os pais como uma agressdo que reactiva os problemas pessoais de cada um e
suscita um ensaio, uma tentativa de dar sentido a algo que parece ndo ter sentido

(Raimbault, 1974).

Nas familias das criancas com uma doenga cronica mortal, 0s pais sdo sujeitos a
uma “agressdio insustentivel na sua identidade de protectores e cuidadores™ (pp. 20) e
face a esta agressdo reagem com mecanismos de defesa como o isolamento do afecto, a
negaciio e a actividade motora. Mas sobretudo podem preparar a perda futura com um

luto antecipado: a crianga ainda em vida vai sendo progressivamente desinvestida

(Gourevitch, 1974).

Ferrari (1989) salienta dois mecanismos que surgem como particularmente
constantes na reaccio do subsistema parental perante este acontecimento perturbador.
Por um lado o desenvolvimento de intensos sentimentos de culpabilidade,
nomeadamente na mie, que se sente ferida no seu narcisismo porque a doenga ou
deficiéncia do filho é sentida como uma incapacidade sua de o ter amado e cuidado
convenientemente. Por outro lado a alteragdo do projecto fantasmatico que os pais
tinham sobre este filho pode leva-los a perder a ilusdo antecipatéria tio necessaria ao
desenvolvimento e pode levar ao equivalente a uma morte psiquica do filho. Dai que as
criancas com doenga crénica vivam uma terrivel angustia de morte, consequéncia deste

luto antecipado da familia (Fernandes, 2002).

O nascimento de uma crianga com malformagGes estd na origem de reacc¢des
psicolégicas complexas. Os pais véem-se confrontados com o trabalho psiquico de
aceitar que i crianc¢a fantasmatica e imagindria se substitua esta crianca real (Mazet &
Stoleru, 1988/2003). Os pais tém de adaptar-se, nfo s6 ao recém-nascido (crise natural
de desenvolvimento, ligada ao nascimento de um filho) como também ao facto de esta
crianca ser diferente da desejada. O stress deste periodo do ciclo de vida familiar €,

consequentemente, redobrado e tem de haver uma reorganizacéo dos papéis parentais
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em funcdio deste filho diferente. Mas a forma como a familia vive a doenca parece
depender niio s6 da fase do ciclo de vida que esta atravessa quando o problema ocorre,
mas também de factores individuais, nomeadamente, da personalidade e do estadio de

desenvolvimento de cada elemento da familia (Fernandes, 2002).

O anlincio de uma malformacio ou anomalia durante a gravidez € recebido de
modo diferente consoante o tempo de gravidez e o seu grau de investimento. Um bebé
no titero pode j4 ter ou nfio uma representagéo psiquica, sexuada, portadora de um nome.
Na sucessiio da descoberta de uma anomalia decorre todo um processo de revolugio do
imaginario. Um bebé imaginado durante a gravidez, progressivamente construido e
repensado, transforma-se num bebé em perigo, por ser fragil, mas também perigoso, por

representar uma afronta ao narcisismo e 4 maturag8o sexual dos pais (Sousa, 2001).

A reacciio dos pais € a sua maior ou menor dificuldade para se ligar a crianga varia
consoante a malformacgfo e, nomeadamente, o facto de ser visivel ou ndo, de ameagar ou
néio a vida da crianga, de outros membros da familia estarem ou néo afectados por essa

doenca, de implicar ou nfio hospitaliza¢des repetidas (Mazet & Stoleru, 1988/2003).

O facto da doenca somaética no bebé (malformacdes, doengas e deficiéncias) ser
benigna, grave ou mesmo mortal; aguda ou crénica; evolutiva ou ndo; de origem
genética ou ndo; adquirida durante a gravidez ou depois do nascimento; localizada num
aparelho ou parte do corpo ou ainda afectar o conjunto do organismo, ser aceite
socialmente ou nio; d4, na perspectiva de Mazet & Stoleru (1988/2003), a situagdo

caracteristicas diferentes.

Enfrentar a realidade externa da existéncia de um bebé diferente e a realidade
interna de perda do bebé idealizado € um trabalho duro, moroso e doloroso, sendo
importante que a mde possa pensar, falar e sentir os seus sentimentos ambivalentes.
Vérios estudos procuraram estudar e descrever os estadios de adaptacfio e vinculagfo ao

bebé com deficiéncia.
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Drotar descreveu bem a evolucdo psicolégica apés o anuncio de uma noticia
geradora de sofrimento: choque, negaco, decepgdo, angistia e ira, depois adaptacdo e
finalmente aceitagdo. Para que se realize completamente a evolugdo do choque 2
aceitagfio, & preciso o tempo necessdrio 4 maturagio dos sentimentos, mas também ¢&
preciso preparar o paciente etapa a etapa para a etapa seguinte (Daffos & Souls,

1999/2002).

Na mesma linha Irvin e colaboradores descrevem a evoluciio temporal das
reacgdes dos pais como um esquema geral susceptivel de miltiplas e importantes
variaces individuais. O primeiro estadio seria um periodo de choque inicial, durante o
qual o comportamento se poderia tornar completamente irracional; o segundo seria de
negacdo; o terceiro de célera, ansiedade e tristeza, no seguinte os pais tenderiam para um
estadio de equilibrio e finalmente de reorganizagio, periodo a partir do qual os pais
reorganizariam a sua vida de casal e familiar de forma durdvel em funcéo das

necessidades da crianca (Mazet & Stoleru, 1988/2003).

Mas a linearidade do processo de luto e adaptagfio perante o nascimento de um
bebé com deficiéncia é questionada por Brown, Thurman e Pearl (1993) que chamam a
atencdo para a individualidade das reac¢des dos pais e para o cardcter ndo exclusivo dos
sentimentos que ocorrem e que frequentemente voltam a aparecer ao longo do processo

de ajustamento (Pimentel, 1999).

Solnit e Stark (1961), por seu lado explicam o processo de adaptagdo ao
diagnéstico de uma malformagdo ou deficiéncia, pelo modelo psicanalitico de luto por

um objecto de amor perdido.

O sentimento de dor dependeria, de acordo com Engel (1961), da brusquiddo da
perda, da natureza da preparagdo para o acontecimento e do significado para quem

sobrevive do objecto desaparecido.
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No caso do nascimento de um bebé com deficiéncia ou em risco, estdio criadas
todas as condi¢des para que esse processo seja complicado. Todo o trabalho de
preparacfio para receber o bebé idealizado se torna inutil e as capacidades adaptativas da
mie ficam diminuidas pela impressdo de que ndo conseguiu realizar o bebé perfeito com
que sonhou. Mas este bebé precisa logo da sua mée, o que implica desde logo da parte
dela um esforco imediato para enfrentar a realidade. Este processo de adaptacdo pode

entfo dar-se num continuo entre dois sentimentos extremos e opostos (Pimentel, 1999).

Se nem todos os pais podem evoluir desta forma, todos os casais sdo confrontados
com a realizacdo de um trabalho de luto, o luto do bebé cuja chegada antecipavam. A
criagfio de um elo afectivo com o recém-nascido faz-se em paralelo com a progressdo do
trabalho de luto da crianga esperada. A dificuldade em aceitar a crianca malformada
acompanha-se de sentimentos de culpabilidade que podem estar na origem de uma
preocupagio constante e de uma polarizago exclusiva a volta dela, em detrimento das
outras criancas da familia (Mazet & Stoleru, 1988/2003). O trabalho de luto ¢ a
constituicio de uma relagio com a crianga s3o grandemente facilitados se a relagéo
conjugal for de boa qualidade e se o impacto psico-afectivo puder ser partilhado pelo
casal. Pelo contrério, sfio particularmente vulneraveis as mées que, confrontadas com
essa crise, estio sozinhas e submetidas a outras dificuldades psicologicas ou

socioprofissionais (Mazet & Stoleru, 1988/2003).

A culpabilidade aparece como uma consequéncia da ambivaléncia que os pais
sentem em relagdo ao filho doente (Raimbault, 1974). Num extremo estd a dedicagéo
manifesta dos pais, tendo em vista a satisfacio das necessidades do filho doente. No
outro extremo esta a intolerdncia manifesta dos pais em relacdo ao filho e o impulso,
quase sempre irresistivel, de denegacfo, de ndo-aceitagdo da perda da desejada crianca

normal.
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A Relacio Mdae-Bebé com a Crianca Doente

“O que hd de mais maravilhoso num bebé é a sua
promessa e ndo a sua realizagdo — a promessa que se
concretizard sob determinadas circunstdncias .

(Montagu, 1950, cit. por Pimentel, 1999)

Alguns estudos concluem que as médes das criangas com deficiéncia ou em risco
diferem das mies de bebés normais na apreciacdo que fazem dos seus filhos, nas
expectativas quanto aos marcos de desenvolvimento e nos seus sentimentos de eficacia e

competéncia (Pimentel, 1999).

O estudo das principais caracteristicas do comportamento interactivo estd
relacionado com a influéncia que os factores internos da mée e do pai, cognitivos
(representagdes, percepgdes e atitudes) e emocionais (expectativas ¢ sentimentos) tém no
seu comportamento interactivo com os bebés e no préprio desenvolvimento destes. A
existéncia de um bebé com deficiéncia na familia potencia a hipotese de se
estabelecerem alteracdes no processo de desenvolvimento interactivo e vinculagéo,
podendo este facto ser devido as caracteristicas da propria crianga — pelo comportamento
especifico do bebé que pode ou nfio estimular ou ser reactivo ao dos pais — pelas
percepcdes e convicgdes dos pais relativamente ao que o bebé € capaz de fazer e ainda

por factores de ordem emocional (Pimentel, 1999).

Quando ha um filho deficiente, pode surgir o sentimento de incompeténcia e de
imperfeicio pelo nascimento de uma crianga diferente. Este sentimento de
incompeténcia pode levar a uma reac¢o depressiva ou a uma depresséo de intensidade
variada que desempenha um papel importante no estabelecimento da interaccdo
(Gauthier, 1999/2002). Ou seja, é assumido que as emogles € percepgdes sdo
importantes e afectam as caracteristicas do processo interactivo mée-bebé (Pimentel,

1999).
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As criancas com deficiéncia tém caracteristicas especificas, varidveis segundo o
tipo de deficiéncia, que podem interferir no processo interactivo e posteriormente na
vinculagio, colocando aos pais maior responsabilidade no processo de interacgdo e de
adaptacio mie-bebé, o que provoca nas suas familias aumento de stress ¢ aumento de
sentimentos depressivos. O ritmo de desenvolvimento mais lento, menor responsividade
social, temperamento mais dificil, maior frequéncia de padrfes de comportamento
estereotipado e exigéncia de cuidados maiores ou especiais sfio algumas das
caracteristicas que potencialmente influenciam o stress experimentado pelas mées dos
bebés com deficiéncia (Pimentel, 1999). A funcfio materna, como processo que se
desenvolve, ¢ influenciada pelas caracteristicas do bébé, primeiro pela sua aparéncia e
gradualmente pelas suas respostas. Este processo dificulta-se muito mais quando a
incapacidade motora do filho é notéria muito precocemente (hipotonia ou grande rigidez
muscular), observando-se facilmente o seu aparato motor, bem como as limitacdes das

suas respostas (Franca, 2000).

Durante o periodo de gravidez, a preparagio da futura mie para a maternidade
envolve o desejo de um bebé perfeito e o receio de que o bebé possa ter algum
problema. A imagem do bebé idealizado ¢ uma imagem composta de vérias
representacdes de si propria e de outras figuras significativas e inclui também a imagem
que lhe foi transmitida pela sua propria mie. No momento do nascimento do bebé, vai
certamente haver alguma discrepancia entre os desejos da mée e o bebé real, e uma das
primeiras tarefas da m3e é fazer o luto pelo bebé idealizado e adaptar-se ao seu bebé
real. No caso do nascimento de um bebé em risco ou deficiéncia, esta adaptacgdo €
extremamente dificil: ha a perda sibita do bebé idealizado e o aparecimento, igualmente

stabito, de um bebé temido, ameagador e que elicita sentimentos negativos (Pimentel,
1999).

A mie sente-se impedida de crescer no seu poder magico de reparar a crianga, 0
que a obriga a encarar a realidade, a limitar a sua megalomania e, sobretudo, a correr 0

risco de ficar paralisada na sua fungio materna, na sua fungéio de “réverie” que, tal como



A Familia com uma Crianca Doente 46

diz Amaral Dias (1988), lhe permitiria “dar significado interno ao seu bebe,

estabelecendo continuidade entre o bebé interno e o bebé externo” (Franga, 2000).

A reacclio ao filho deficiente é particularmente sensivel nas mades, podendo
encontrar-se dois grupos fundamentais que correspondem a dois tipos de reacgdes
extremas face A crise acima citada: aquelas que reagem com tristeza e conformismo ¢
aquelas que fazem uma denegagio total. As que apresentam de um modo predominante
os sinais de tristeza e conformismo estio prontas para comegar a elaborar a ferida
narcisica, que representa o reconhecimento da patologia do seu filho (comparével a um
trabalho de luto). As que manifestam sinais de denegagdo tém reacgles comparaveis a

denegacdo da perda nas situagdes de luto (Franga, 2000).

Entre estes dois grupos enconiram-se as mées que apresentam reacgdes
intermediérias (denegacdo dos sentimentos, da patologia, culpabilidade e auto-
desvalorizacgfo). E como se estas mées, perante os sinais da deficiéncia, recorressem de
modo varidvel a mecanismos de tipo dissociativo. Uma parte do seu Eu percebe as
anomalias do filho (com sentimentos correspondentes de ferida narcisica, depressdo e
culpabilidade) e outra parte nega-as, agindo como se a realidade angustiante néo
existisse. Perante as necessidades defensivas e as tendéncias para um funcionamento
integrado, estas mies vivem num conflito continuo e vio encontrar diferentes modos de
organizagiio e de equilibrio, segundo a predominéncia de uma ou de outras (Franga,
2000).

Os cuidados que estes pais tém com os seus filhos doentes e os beneficios que
estes obtém indirectamente sdo tantos que podem originar o desejo inconsciente de
perpetuar a condigdo de deficiente. A crianga pode encontrar um certo prazer na situagéo
dramatica criada pela deficiéncia e, na familia onde o deficiente € o centro das atencdes
e os pais organizam a sua vida em fung¢fio das necessidades deste filho, a tendéncia

natural a ser activo e forte pode apagar-se perante os beneficios da regressdo (Franca,
2000).
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O desejo de engravidar logo depois do anincio do diagnéstico pode corresponder a
um desejo de reparar a crianga mas, também, a uma necessidade de certificagéo das
capacidades maternais da me. O contrario pode também ocorrer. O casal pode hesitar
em ter mais filhos, com receio de que estes venham a nascer, igualmente, com
problemas e assim o deficiente é, frequentemente o ultimo filho ou um filho énico. A
anglistia e o receio da repetigio sdo, muitas vezes, o suporte real do esfor¢o na limitagéo

dos filhos (Franga, 2000).

A Especificidade das Doencas Genéticas

“

la famille dun malade elabore une
“théorie de la maladie” qui contribue
puissament d son adaptation. ”

(Gourevitch, 1974, pp.20)

“Os progressos da genética ajudaram a
compreender os mecanismos da origem das
injusticas do nascimento.”

(Aymé, 2000)

Na revolugdio cientifica do fim do século, a Genética desesmpenhou um papel
primordial. E uma disciplina que continua a estar na moda com o seu aspecto magico,
prestigioso ¢ moderno (Golse, 1999/2002). A considervel aplicabilidade clinica dos
avancos da Genética Médica levou a ripidas e substanciais modificagdes e
aperfeicoamentos dos recursos para detectar doengas genéticas, entre as quais 0
Diagnéstico Pré-Natal que aponta para a prevengdio e tratamento dessas doengas no

futuro (Andrade, 2001).



A Familia com uma Crianca Doente 48

A motilidade do feto comecou a ser estudada cientificamente no final do século
passado, e antes da introdugfio do ultra-som eram usadas vérias técnicas que, embora
clinicamente fiteis, tinham a desvantagem de ser muito subjectivas e de ndo poderem ser
usados no inicio da gravidez. O aparecimento do ultra-som revolucionou o estudo da
vida fetal, uma vez que permitiu a observagdo do feto ndo perturbado, dentro do seu
ambiente natural (Piontelli, 1992/1995)

O conhecimento da biologia normal do feto permite averiguar a biologia ndo
normal e os diagnésticos pré-natais que desencadeiam por sua vez a farmacologia pré-
natal e a terapéutica fetal (Sousa, 2001). Tudo parece ter mudado a partir do momento
em que se teve acesso aos genes. Efectivamente, desde a fecundagio, quando o
espermatozoide encontra o 6vulo, encontram-se reunidos em cada nicleo de cada célula
todos os genes do organismo que vio exprimir-se & medida da diferenciacdo celular, do
desenvolvimento e do decurso da vida. Desde a primeira célula, é possivel diagnosticar
toda uma série de caracteristicas e a partir dai quase tudo é possivel, nomeadamente o

diagndstico pré-natal (Mattei, 1999/2002).

A descoberta do ultra-som e a possibilidade de empregar este método na
observacdio da vida intra-uterina expandiu este campo de investigagdo. As capacidades
do feto, as suas competéncias e sensorialidade, a relagéio deste com a mée e o ambiente
externo mais préximo, as continuidades e descontinuidades entre a vida intra-uterina e
extra-uterina e os processos que estdo na base da vida psiquica constituem algumas das

mais recentes areas de estudo que fascinam e intrigam a comunidade cientifica (Reis,

2001).

A medicina fetal e o diagnostico pré-natal deslocaram o momento auge das
angustias maternas. Actualmente ¢ durante a gravidez, ou mesmo antes, que 0s exames
médicos permitem ao casal tranquilizar-se mas também inquietar-se. Ainda que a
gravidez tenha desde sempre constituido um periodo sensivel a criagdo de fantasmas
angustiantes relativos 3 integridade ou anomalia do feto &, por exemplo, notavel o

aumento de ansiedade quando se prolonga uma espera entre um exame € O respectivo
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resultado ou mesmo quando um ecografista se mostra hesitante (Soulé, 1995 cit. por

Sousa).

Nos meios psicanaliticos e psicolégicos frequentemente atribui-se um efeito
desfavoravel ao ultra-som — o de interferir ou interromper as fantasias da mde sobre a
sua futura crianca, introduzindo uma realidade ou excessiva dureza e precocidade no
delicado equilibrio de seus processos mentais. Essa confrontagio dura e ndo biologica
entre realidade ¢ fantasia poderia afectar os seus humores e consequentemente o feto e
logo a sua relagio com a crianga depois de nascer. Mas outros autores assinalam a
visualizagio do feto como sendo muito tranquilizante para a maioria das méfes e

facilitadora do estabelecimento do vinculo afectivo (Piontelli, 1992/1995).

O corpo da crianga representa a diferenga entre o corpo fantasmado durante a
gravidez e o corpo real da crianga, a comegar pela identidade sexuada que € sempre uma
descoberta quer através da Ecografia, quer no nascimento. (Mijolla-Mellor, 1999/2002).
O corpo real constitui um risco relacional que revela simultaneamente que o fantasma da
crianca se pode tornar realidade e que esta realidade é esmagadora em relacdo ao
fantasma. Os sinais objectivos (sono, alimentagdo, etc..) nfio sfio interpretados
inconscientemente por ele como confirmagdes ou negagdes dos seus sentimentos em
relacdio ao bebé, por exemplo o seu poder protector ou inversamente a sua culpabilidade

ou sentimento de impoténcia (Mijolla-Mellor, 1999/2002).

Mas a medicina fetal nfio é uma medicina maniqueista em que o resultado sera
branco ou preto, em que se pode determinar se um feto é normal ou nfo normal. E
necessario que se possa fazer um diagnéstico ou hipotese de diagndstico, que permitird

fazer um prognéstico e eventualmente um tratamento (Daffos & Soul€, 1999/2002).

As familias que recebem aconselhamento genético sdo informadas do risco que
correm de gerar uma crianga com doenca genética e acredita-se que o seu
comportamento procriativo subsequente ou as suas acgdes relativamente a diagnosticos

sejam influenciados por esta informagfio. Mas numerosos estudos indicam que nem
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sempre as familias se comportam do modo esperado pelos profissionais de satide em

relacdo ao risco que Thes é comunicado (Andrade, 2001).

Os problemas emocionais que acompanham o receio de ter um filho com uma
doenca genética podem estar relacionados com sentimentos de fracasso associados a
fungdo reprodutora ou com sentimentos de incapacidade para realizar o seu papel de
pais, uma vez que se consideram incapazes de conceber um filho saudavel (Andrade,

2001).

Todas as doengas genéticas sdo doengas raras, que por sua vez sio doengas graves,
com um prognostico frequentemente reservado e dificil de determinar. Provocam uma
degradagdio na qualidade de vida, uma perda de autonomia e muito sofrimento, ndo so
para o doente como para o seu meio ambiente. Perante uma doenca rara, as equipas de
satde tém frequentemente experiéncias e conhecimentos fragmentados e indirectos. Mas
os familiares de bebés com doenca rara necessitam de informagdes claras e objectivas
sobre a origem, a causa, a evolugdo e o prognostico daquela determinada doenca. Os
técnicos sentem-se forcados a responder a estas questdes mas sem certezas, com
limitacbes de tempo, limitagdes culturais, técnicas e caracteristicas pessoais (Aymé,

2000).

O geneticista é geralmente consultado para fazer um prognostico sobre um ser que
ainda ndo existe (Mattei, 1999/2002). A consulta € o primeiro contacto com a paciente
ou com o casal. O proprio facto desta consulta ter sido necesséria ja fez accionar todos
os alarmes, sendo necessirio acalmar as angustias dos pais (Daffos & Soulé,
1999/2002). O espago de consulta permite explicar a nogfio de prazo necessario a
realizagio dos actos técnicos, 4 obtengdo dos resultados, a necessidade de multiplos
pareceres com o objectivo de ter um prognostico preciso. Finalmente, permite abandonar
a nogio de poder absoluto do corpo médico que poderia fazer uma crianga normal ou
ndo. A ecografia é o primeiro contacto com o feto. O diagnostico € entdo retomado e
precisado por outro, as incertezas sdo realcadas e as certezas sdo anunciadas de modo

progressivo. As diferentes etapas de um antincio deste tipo devem ser apresentadas, ndo
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com o tempo de que dispde o médico, mas com o tempo necessario & mulher para ouvir

todas as informacdes (Daffos & Soulé, 1999/2002).

Na deciso de prosseguir a gravidez de uma crianga que apresenta uma deficiéncia,
o problema ¢é preparar o acolhimento desta crianca diferente. Ao conhecimento que o
bebé tem um problema genético a mée ¢ desde logo confrontada com uma situago
emocionalmente complexa. A situagdo provoca nos pais uma experiéncia de “luto
antecipado” que pode ser caracterizada por tristeza, perturbagdes do sono e... 0
pensamento de que, de alguma forma causaram o problema no bebé (Andrade, 2001).
Ha muito tempo que esta crianga ja nfio € uma crianga perfeita, mas a defici€ncia, o seu
impacto, o seu lugar devem ser redefinidos. Os limites € as incertezas dos tratamentos ou
das intervengdes cirtirgicas sdo claramente expressas, mas a assisténcia pedidtrica pos-
natal ja esta organizada. A decisdo de prosseguir a gavidez em caso de patologia mortal
confronta-se com a recusa de uma morte anunciada e com o problema da inutilidade do

sofrimento (Daffos & Soulé, 1999/2002).

Nas doencas genéticas o caracter hereditdrio das doengas tem uma enorme
importancia. Quando se trata de doengas em que ambos os pais sdo portadores do gene
recessivo que ¢ transmitido ao filho (como a Fibrose Quistica do Pancreas), ambos os
pais se sentem culpabilizados mas quando um dos pais transmite a doenga (0 pai no
Sindrome Prader-Willi) esse pai suporta o peso da sua falha involuntaria (Koupernik,
1974).

Para além de todo o conjunto de factores que contribuem para a situaggo dificil de
ter um filho com doenca genética, o facto dos pais poderem ser responsaveis pela
transmissdo genética da doenga é um factor gerador de ansiedade (Leiken & Hassakis,
1974). E compreensivel que, quando o mecanismo hereditario de transmissdo de uma
doenca genética ¢ perfeitamente identificado, o progenitor “responsivel” experimente

um intenso sentimento de culpa (Zagalo-Cardoso, 2002).
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Os pais admitem com facilidade um elevado grau de responsabilidade por gerarem
um filho doente devido, pelo menos em parte, aos seus tradicionais papéis sociais. Na
cultura ocidental a responsabilidade dos pais pela satide dos seus filhos estd muito
enraizada, sobretudo o papel de cuidadora que costuma ser atribuido as mées. Mas a
procriagio tem um significado tdo importante para as mulheres como para os homens.
Por isso, ndo é surpreendente que a impossibilidade de gerar um filho “normal” seja

profundamente perturbadora para o casal (Zagalo-Cardoso, 2002).

O impacto emocional das patologias genéticas ou da “ameaga” das mesmas ¢
significativo tanto sobre os pacientes e os individuos em risco como sobre o grupo
familiar. As expressdes desse impacto, designadamente, quanto a intensidade, a durago
e as consequéncias, resultam nfo somente de um conjunto de varidveis pessoais, do
contexto sbcio-cultural e, particularmente, da natureza e caracteristicas médico-genéticas

especificas da doenga concreta (Zagalo-Cardoso, 2002).

Os condicionalismos impostos pelas doencas genéticas podem interferir nas
diversas 4reas da vida — psicolégica, familiar e social, na forma como as criangas e os
seus pais se véem a si proprios (auto-conceito, auto-estima), o seu futuro e a forma como

sdo vistos pelos outros (Zagalo-Cardoso, 2002).

Fletcher (1974) refere-se ao nascimento de uma crianga com uma doenga genética
grave do modo seguinte: “A experiéncia de saber que uma crianca ¢ deficiente,
imediatamente ap6s o parto, pode ser classificada entre as mais penosas e
estigmatizantes para os homens de hoje. E como se a raziio de ser dos pais fosse posta
em causa num imaginario banco dos réus e uma desgraca ontologica afastasse a

esperanca de perpetuar as suas identidades” (Zagalo-Cardoso, 2002).

Apesar de serem, na sua grande maioria, saudéveis, os pais de criangas com
doencas genéticas estio expostos ao risco de serem vistos como sendo defeituosos, e de
terem a potencialidade de transmitir esses defeitos e doengas & descendéncia. Esses pais

respondem & ocorréncia ou & simples “ameaga” de ocorréncia das afec¢des com varias
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combinacdes de vergonha, culpa, depressdo, revolta, prostragio e estado de vigildncia.
As necessidades psicolégicas que os pais desejariam e esperariam que a crianga
satisfizesse sdo ameagadas pela doenca. Estas doencas perturbam os mais profundos
desejos de estabilidade pessoal e tém um grande impacto na dinimica familiar. Nestes
casos, as relagdes interpessoais sdo facilmente vulneraveis, encontrando-se, entre as
respostas observadas, apés o nascimento de um filho doente, dificuldades de
relacionamento, hostilidade interpessoal, fobia da gravidez, rejei¢éo dos fithos afectados,
negligéncia dos cuidados aos filhos saudaveis, sobreprotecgdo dos fithos afectados, auto
e hetero-acusacdes declaradas, conflitos conjugais, separagdes, divorcios, perturbagdes
sexuais, aumento de habitos alcodlicos, depressdo, suicidio, etc... (Zagalo-Cardoso,

2002).

Um filho afectado por uma doenga genética grave representa uma perda de
oportunidades potenciais para o desenvolvimento pessoal dos pais, nesta importante
etapa do ciclo vital. Segundo Erikson (1963), a frustragdo perante a (in)capacidade
sentida de “gerar e orientar a geracdo seguinte” leva a um sentimento dominante de

estagnagdo e empobrecimento pessoais (Zagalo-Cardoso, 2002).

A concepgiio ou o nascimento de uma crianca com uma doenga genética grave
pode provocar, nos pais e noutros familiares, um profundo sentimento de culpa e/ou
punigfo. Todo o “fantasmatico familiar”, como consideram Ferrari, Crochette e Bouvet
(1988, pp. 24), pode modificar-se pela presenca de um filho com uma patologia
congénita, pois esta “aparece como o ressurgimento de taras reais ou supostas, atribuidas

a um determinado antepassado ou linhagem”.

O sentimento de culpa associado as doencas genéticas foi designado por “culpa
césmica” (Fletcher, 1973), no sentido de vincar as suas natureza e intensidade. De igual
modo, pode verificar-se, também, uma desisténcia experimentada sob a forma de
sentimentos de desamparo e desespero, perda de gratificagfo, na vida relacional, ruptura
de continuidade entre o passado, o presente e o futuro, a que néo sdo alheios sentimentos

de desgraga, vergonha e humilhagéo profundas (Zagalo-Cardoso, 2002).
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O desenvolvimento de sofisticadas tecnologias médicos de tratamento podem
fazer-nos crer que tudo pode ser “corrigido”. No entanto, a maioria das doengas
genéticas ainda nfio tem cura, nem meios de diagnostico disponiveis. Esta realidade gera
um sentimento de vazio nas familias afectadas por doencas genéticas. Actualmente os
recursos sociais permitem a assisténcia mais ou menos especializada para as doengas
genéticas mas a cura ou tratamento ainda ndo se vislumbra (Andrade, 2001). A natural
frustragiio dos pais face ao problema genético de um descendente acrescenta-se a

escassez de apoios sociais disponiveis (Andrade, 2001).

Ao longo dos tempos as doengas gendticas parecem ter sido representadas
socialmente como “punigfio” ou “castigo”, justos ou injustos, que se abatiam sobre as

familias, estabelecendo-se relagdes com o “bom™ ou “mau” sangue (Andrade, 2001).

As representacdes das doengas genéticas estio envolvidas por um misto de
informagéio popular. Neste quadro de referéncia, existem, por vezes, duas perspectivas
concorrentes: por um lado, a confianga no saber médico, que devera ter a solugio para a
doenga, por outro lado, as dificuldades sociais inerentes ao facto de ter um gene da
doenca e ndio se poder dar a solugfo a esse problema, bem como a consequente vergonha

de assumir o estado de doente (Andrade, 2001).

O estigma da doenga genética esteve na origem de discriminagdes sociais intensas.
A diferenciacfio introduzida por E. Goffman (1988) entre sujeitos “estigmatizados”
permite compreender melhor a situagdo dos sujeitos portadores de doencas genéticas
manifestas ou latentes. Este autor divide os estigmatizados em dois grupos, que se
baseiam na natureza do “defeito” apresentado: os que t€ém defeitos anatomicamente
evidentes, e os que ndo tém defeitos visiveis (que ndo sdo manifestagdes externas). Deste
modo, o individuo cujos defeitos ndo s3o visiveis pode ter uma identidade real e uma
identidade social distintas e pode ter, também, uma sobrecarga adicional associada a
incerteza de os membros do seu grupo o virem a categorizar de modo desfavoravel se

descobrirem o defeito (Andrade, 2001).
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As doencas genéticas constituem situagdes de “crise”, que podem desencadear
acrescidas dificuldades pessoais ou interpessoais ou, ao contrério, resolver-se de forma
construtiva e benéfica. O modo como as pessoas lidam com as sobrecargas da vida em
geral manifesta-se, igualmente, na forma como lidam com a doen¢a, o que,

possivelmente, sera aplicavel também no caso das afecgdes genéticas (Zagalo-Cardoso,
2002).




0O ESTUDO DAS FRATRIAS

Conceitos Centrais: Enfoque Psicanalitico

Actualmente parece ser consensual a ideia de que o grupo familiar exerce uma
profunda e decisiva importincia na estruturagio do psiquismo da crianga e,

consequentemente, na formacfo da sua personalidade.

As primeiras experiéncias relacionais s3o consideradas preponderantes na
construcio de uma porgdo significativa da personalidade de cada individuo e véo
determinar em grande parte as relagdes sociais posteriores. A familia é reconhecida
como o meio mais vital, fisica e psicologicamente, para o desenvolvimento do ser
humano. Constitui-se como um campo dindmico no qual actuam tanto factores
conscientes como inconscientes. A crianca nfo sofre apenas passivamente a
influéncia dos outros, mas é também um poderoso agente activo de modifica¢des nos

demais e na estrutura da totalidade da familia (Zimerman, 1999).

Na literatura sfo essencialmente salientadas as relagdes pais-filhos, mas tem
sido atribuida menos importincia as relagdes fraternas apesar deste subsistema ja ser
considerado um contexto relacional importante. A dindmica fraterna estd muito
presente na vida real das familias. A relagdo fraterna € Unica, permanente € tem uma

enorme influéncia em variadissimos aspectos do desenvolvimento pessoal e

individual (Cate & Loots, 2000).
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A fratria, conjunto de irm#os e irmas’' da mesma familia, evoca todas as
configuracbes fraternas tendo em conta os lagos sanguineos e juridicos (Houzel,
Emmanuelli & Moggio, 2004). Apesar de continuar a ser um dos tépicos menos
abordados no contexto da familia, e apenas recentemente foco de maior interesse
pelos investigadores e estudiosos da familia, a verdade € que desde sempre o grupo
fraterno foi salientado como tendo um papel importante no desenvolvimento da
personalidade. O estudo sobre as relagdes fraternas € necessario porque os irméos
representam importantes agentes de socializagio, suporte e stress através do ciclo de
vida. Apesar da relacfio fraterna ser a relacdio mais longa na vida da maior parte dos
individuos, os pesquisadores sabem pouco acerca da fun¢do da qualidade da relagdo
fraterna no desenvolvimento da crian¢a (Deaker-Deckard, 2002). Por outro lado, com
todas as mudancas na estrutura familiar, e numa época em que o lago conjugal se

torna cada vez mais precario, os irmaos representam personagens estaveis na vida de

cada individuo (Houzel et. al, 2004).

Até ao aparecimento da teoria de Adler, o interesse pelo estudo das relagBes
entre irmfos era pequeno. Adler foi um dos primeiros a interrogar-se sobre este
assunto e, apesar de nfo ter feito nenhum estudo sistematico, procurou descrever

comportamentos tipicos para cada uma das posicoes fraternas (Fernandes, 2002).

Adler defendia que as criangas mais velhas eram as que tinham maior
probabilidade de virem a ser “criancas problemaéticas”. Isto porque elas teriam
grandes sentimentos de inseguranca e de 6dio pelas pessoas, em particular, pelos
irmdos mais novos. Contudo referiu também que se os primogénitos sentissem
seguranca no afecto que os pais tém por eles e se tivessem sido preparados para essa
nova situag¢dio, poderiam imitar os pais e tornarem-se protectores dos irméos
(Teixeira, 2000).

Relativamente aos segundos filhos, Adler defendia que, ao nunca terem sido
filhos tunicos e tendo sempre partilhado o amor dos pais, mesmo que também eles

fossem “destronados” da sua posigdo de “filho mais novo”, essa experi€ncia seria

! Em Portugués o termo “irmfos” representa a totalidade da fratria (composta por rapazes e raparigas),
mas também a fratria composta apenas por rapazes. Ao longo da tese ao conjunto de irméos e irmés
vai ser dado o nome de irmfos para facilitar a leitura.
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menos traumatica do que a dos primogénitos. Nos casos dos filhos unicos, Adler
considerava que os sentimentos de competi¢do estavam mais direccionados para os
pais: falava entfio do “complexo de mée”, no qual a crianca teria uma ligagdo
extremamente forte com a mie, desejando afastar o pai dessa relagdio (Teixeira,

2000).

Zimerman (1999) considera que a literatura nfio tem valorizado o “complexo
fraterno”, ou seja a influéncia mitua entre os irmdos. As relagdes fraternas sdo
ambivalentes, onde os afectos positivos e negativos se podem expressar, ou seja
potencialmente conflituosas. Os irmfos funcionam como objectos de um duplo
investimento: o primeiro é o que diz respeito as conhecidas reac¢des ambivalentes de
amor e amizade, mescladas com sentimentos de inveja, ciiime, rivalidade. O segundo
investimento consiste no deslocamento defensivo para os irmfos de pulsdes

libidinosas e agressivas que primariamente seriam dirigidas aos pais.

Este duplo investimento emocional vai ser de seguida objecto de reflexdo mais
aprofundada.

Ambivaléncia na Relacdo Fraterna: do Odio ao Amor

Na literatura de todos os tempos varias historias (imaginadas, reais, miticas ou
biblicas) fazem referéncia e ilustram os dois pélos de afectos extremos de que as
relagdes entre irmfos podem ser expressas: amores, no extremo conduzindo a unido
corporal que, se nalguns casos poderia lentamente conduzir a um incesto fraterno,
mutuamente consentido € desejado, noutros poderia implicar coer¢cdo de um irméo
sobre outro, ou 6dios intensos, causados por uma rivalidade intensa e expressos pela
inveja e citime (Fernandes, 2002). A rivalidade entre irmos € descrita na Biblia e em
numerosos mitos fundadores, os de Caim e Abel, Jacob e Esau, José e irméos, Seth e
Osiris, Rémulo e Remo, como se a luta fratricida estivesse na origem do mundo
(Houzel et al., 2004). Estes mitos biblicos referem-se directamente aos conflitos
entre irmfos e todos constituem um rico manancial para o entendimento da
importincia da patologia entre irmfos dentro de um grupo familiar (Zimerman,
1999). A primeira relagdo fraterna entre Abel e Caim foi até ao limite do fratricidio, e

o mesmo aconteceu na fundagio de Roma, entre os irmdos Romulo e Remo. Mas
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nem sempre a rivalidade entre os irmdos ¢ agida de forma tdo aberta, com passagens

ao acto, e pode surgir muito tempo depois de forma mais ténue.

Na origem parece que se esta na presenga de uma relacio fusional entre dois
seres, em que dois sdo apenas um: nas relagdes incestuosas a existéncia passa pela
fusdo total — uma alma, um corpo; nas relagdes fratricidas um dos dois seres tem de
ser eliminado para que o outro consiga sobreviver (Fernandes, 2002). Do ponto de
vista psicodinimico, considera-se também a existéncia de dois polos de afectos
extremos em que as relagdes entre irmfos podem ser compreendidas, amores ou
6dios intensos, ndo sendo a maioria das relagdes fraternas extremadas, mas incluindo
um vasto espectro de afectos intermédios. As relagdes fraternas deveriam entdo ser
compreendidas num continuum de sentimentos entre o amor e o 6dio. A fratria tipica
vai oscilar entre momentos de proximidade relacional € momentos de maior
conflitualidade. E isto ocorre porque é na familia e em particular na fratria que sdo
permitidos comportamentos e atitudes que nfio podem ser expressos na vida social,

fora da familia (Fernandes, 2002).

As relacdes fraternas sdo entfio emocionalmente ambivalentes, isto €, a fratria
tipica vai oscilar entre momentos de proximidade relacional e momentos de maior
conflitualidade. Para alguns autores ¢ esta combinacBio de emocOes intensas ora

positivas ora negativas, que torna a relagfo fraterna tdo saliente (Deater-Deckard,
Dunn & Lussier, 2002).

Confflito e Rivalidade Fraterna

Em 1990, na Interpretagdo dos Sonhos, Freud sublinhou a enorme frequéncia
de sentimentos de hostilidade e citimes na fratria, relatando algumas observagdes que
fizera de comportamentos dos seus sobrinhos e da constdncia de sonhos de morte nos

sonhos dos adultos (Fernandes, 2002).

Freud (1900) também faz referéncia a intensidade dos sentimentos hostis, os
quais normalmente tém a forma de desejos de morte das figuras fraternas: “muitas
pessoas que amam os seus irmos e irmis e que se sentiriam abandonadas se estes

estivessem a morrer, tém, desde muito cedo, desejos de morte inconscientes em
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relacdo a eles, desejos esses que sdo, por vezes, realizados em sonhos”. Nessa mesma
obra Freud refere varios exemplos de hostilidade em relagio aos irmdos. Um deles €
o de uma crianca de 5 anos, Hans, que sentiu uma grande aversdo em relagfo & irmé
quando esta nasceu. Os pais disseram-lhe que tinha sido “a cegonha quem trouxe o
bebé”. Hans disse entfio: “a cegonha pode-o levar embora outra vez”, mostrando
vérias vezes o desejo que a cegonha ndo trouxesse mais bebés. A irm4 foi sentida por
ele como sendo responsavel pela perda do amor dos pais. O sentimento de aversdo
que Hans sentiu em relagfio a ela nfio desapareceu, tendo sido compensado por um

afecto exagerado (Teixeira, 2000).

Apesar da diversidade de sentimentos que estio presentes nas relagdes dentro
da fratria, a maioria das palavras derivadas de irmfo, em latim frater (fraterna,
fraternizacfo, etc...), é definida nos diciondrios com sinénimos que descrevem
afectos exclusivamente positivos, & excepcio de fratricidio e fratricida. Mas a
violéncia na familia e especificamente na fratria tem sido demonstrada em vérios
estudos, para os quais contribuiram psicologos das mais variadas escolas. Esta
negacio do instinto de morte na fratria também estd presente nos contos de fadas,
como verificou Fabre (1992) quando analisou os contos de Grimm e de Perrauld. E
este autor que se debruga sobre a nfo-referéncia das relagdes negativas da fratria e
avanca com a ideia “amar-se como irmfos serd amar-se a si proprio através de todas
as divergéncias, como todos os irmfos poderiam e deveriam amar-se” (pp. 91). Os
sentimentos aceites entre irmfos sdo os positivos pois assim podem funcionar como
espelhos e como tal sdo como duplos que servem de modelo de referéncia, ideais

para o ego (Fernandes, 2002).

Num estudo sobre o conflito construtivo e destrutivo na relaciio fraternal Howe,
Rinaldi, Jennings & Petrakos (2002) salientam o facto da relagfio fraternal reflectir
afectos intensos como o calor relacional e a rivalidade e conflito. Os irméos
estabelecem entre si relacdes mescladas de amor e de 6dio, de inveja e ciume, de
solidariedade e antagonismo. No entanto, independentemente dos motivos que geram
6dios na fratria pode considerar-se que existe sempre uma espécie de conflito
residual entre os irmfos que vem provavelmente desde as primeiras experiéncias

relacionais (Fernandes, 2002).
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Para alguns socitlogos sdo os bens reais, materiais que estdo na origem dos
conflitos entre irm3os. Mas esta perspectiva sociolégica, apesar de antagonica dos
pressupostos psicologicos, pode ajudar a perceber os conflitos entre irmdos. A
crianca rivaliza com os irmdos com vista a delimitar o seu territ6rio psiquico, mas
também o seu espaco fisico e material. Na perspectiva de Gotman (cit. por
Fernandes, 2002), o objectivo escondido da disputa de bens materiais € a obtengéo de
gratificagdes internas e afectivas. Os conflitos originados pela obten¢@o de bens ¢
espagos fisicos e materiais tém maior visibilidade, parecendo ser por isso mais
frequentes, mas é importante perceber que estes sdo quase sempre originados pelas
diferencas percebidas na partilha de bens afectivos: o cilime parece ser a qualidade

das relacdes fraternas mais estreitamente relacionada com o conflito.

Neubauer (1983) faz a diferenciacdo entre rivalidade, inveja e ciime. Assim, a
rivalidade é a competi¢fio entre irmdos pelo cuidado exclusivo ou preferencial da
pessoa que partilham. Envolve competi¢io, uma luta continua pela posse exclusiva
de um objecto. A rivalidade nfo é uma intengdo ou um desejo, mas um acto; se o
desejo para competir ndo estd a actuar, observam-se defesas inapropriadas e

formagoes reactivas (Teixeira, 2000).

Melanie Klein (1937-1975) descreve os conflitos, sobretudo internos, que a
crianca vivencia em relagdo aos seus irmfos como um intenso sentimento de ciime
para com os seus irméos, na medida em que estes se apresentam como rivais no amor
dos pais. Como a crianga também os ama sfio despertados intensos conflitos entre
impulsos agressivos e sentimentos de amor. Esta situago conduz tanto a sentimentos
de culpa como a desejos de fazer o bem; uma combinagfio de sentimentos que tem
importante significado no relacionamento com a fratria mas também na atitude social
e nos sentimentos de amor e de culpa e no desejo de fazer o bem mais tarde na vida

(Fernandes, 2002).

A rivalidade entre irmfos desenvolve-se geralmente por ocasifio do nascimento
de um filho mais novo, que confronta emocionalmente a crianca mais velha com a
vinda do recém-nascido. Rabin (cit. por Houzel et al., 2004). considera a rivalidade
fraterna como uma rivalidade ligada a posse do objecto materno e propde duas

perspectivas diferentes para compreender esta rivalidade: a primeira privilegia o
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objecto do desejo, a segunda refere-se aos contlitos de identificagdo mostrando a

rivalidade com o progenitor do mesmo sexo.

O nascimento do irmfo leva a que o primogénito faga a triangulacdio das
relagdes diadicas do par mie-crianca e obriga-a a reavaliar os fantasmas de
omnipoténcia dessa primeira relaco. Assim, a rivalidade fraterna pode ser definida
em relacio a um terceiro, que é o objecto do desejo, sendo que, 0 irméo que nasce
aparece como o representante privilegiado da frustragdo, ou porque reactiva os
conflitos arcaicos ligados as primeiras frustragdes orais, ou porque aparece como
uma figura lateral do conflito edipiano. A rivalidade fraterna pode pois aparecer
como um deslocamento especifico: ela representa a rivalidade com o pai do mesmo
sexo. Anna Freud (1976) em “L’Enfant et la Psychanalyse” diz que “a relag8io das
criangas com os seus irm#os e irmds est4 subordinada a relagéo que ela tem com os
seus pais” e que “as relagdes entre os membros da fratria sdo governadas pelas

atitudes de rivalidade, de inveja, de citime e de competi¢io pelo amor dos pais™.

Muitos mecanismos de defesa do Ego tentam reduzir a rivalidade entre irméos,
que induz uma forte culpabilidade ligada 4 projeccdo das censuras parentais. Os
mecanismos de defesa permitem transformar a violéncia e permitem também uma
adaptagfio 4 realidade. Corman (cit. por Houzel et al., 2004) cita como mecanismos
de defesa usados os mecanismos de deslocamento, o recalcamento das pulsdes e as
formacdes reactivas do Ego, o retorno das pulsdes contra si, a regressdo ¢ a
identificacio com o rival recém-nascido, o isolamento e o relacionamento &
distincia, assim como o fechar-se narcisico e a defesa por meio de fantasmas. Estes
mecanismos teriam como efeito suprimir a rivalidade entre irméos, ou pelo menos
encobri-la. Se a rivalidade é um fenémeno constante, o desenvolvimento da crianga
deve permitir-lhe desenvolver-se integrando os elementos dessa rivalidade. Ela tem
um papel organizador no desenvolvimento psiquico da crianga e terd repercussdes na

sua vida de adulto, mas resolve-se de diferentes modos em diferentes culturas.

A rivalidade fraterna pode expressar-se de diferentes formas, as reacgdes
agressivas podem assumir formas desde as mais fortes as mais atenuadas e mesmo
mascaradas. Em algumas criangas a culpabilidade inerente as descargas agressivas

determina o retorno da pulsdo agressiva para si propria, resultando um humor
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depressivo; por vezes, quando a diferenca de idade entre as duas criangas € grande, a
defesa do eu contra as pulsdes agressivas determina uma regresséo com identificagio

ao rival (Corman, 1961).

Corman (1961) refere que a agressividade da crian¢a ndo € proporcional a sua
frustracdio. Quando a crianca sente ciimes de um irm&o, quer destrui-lo, desejando o
seu desaparecimento total. Se nfio ataca o irmdo, ¢ porque a agressividade €
censurada pelos pais. Mas, a0 mesmo tempo que a crianca deseja o desaparecimento

do rival, ela tem medo que, em recompensa e como castigo, desapareca ela propria.

Também para Gayet (1993) a agressividade na crianga néo € mais que uma
defesa. Mesmo que as reacgdes defensivas & “intrusfio” de um recém-nascido néo
sejam muito perceptiveis, o nascimento de um irmdo € sentido pela crianca como
uma frustraciio, uma perda de amor. A passividade dos primeiros tempos, devido a
uma insélita indiferenca, véio-se multiplicar tornando-se mais fortes com a repressdo
parental. A frustragdo ¢ dupla para o primogénito: por um lado, vé-se privado do
amor exclusivo dos pais, o que para ele é equivalente & privagdo total de amor; por
outro lado, é-lhe interdito descarregar a tensio que esta situagiio gera. Assim, na
maior parte das vezes, a agressdo da crianga manifesta-se em substitutos: bonecos,
ursos de peluche ou objectos rudimentares, aos quais 0s pais ndo reconhecem o seu

caracter substituto (Teixeira, 2000).

A Inveja e o Citime na Relacdo Fraterna

O conceito de inveja tem uma longa histéria na psicanalise mas, foram Klein e
colaboradores os principais autores a estudar e descrever a inveja. O trabalho de
Klein sobre a avidez (1957) vai leva-la a considerar a nogfo de inveja e a distinguir o
conceito de inveja dos de ciime e avidez. A inveja tem uma origem inata e constitui
um ataque destrutivo as fontes de vida, ao objecto bom (justamente por causa da sua
bondade) e ndo ao objecto mau, o que exige o mecanismo de cisdo como defesa
arcaica. A percepciio de estar separado do objecto bom ¢ intolerdvel e desperta assim
a inveja (Hinshelwood, 1992). O citime, que é um conceito fundamental na teoria
freudiana classica, estd relacionado com o complexo de Edipo. Klein trabalhou

também este conceito ¢ demonstrou que o citime se cristaliza, a partir da experi€ncia
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precoce de violéncia e perseguicdio, num afecto mais especifico que permite a

admiracfio da pessoa por quem se sente ciumes (Hinshelwood, 1992).

Os dois conceitos distinguem-se porque o ciume se funda sobre a inveja mas,
enquanto esta implica uma relagio do sujeito com uma Unica pessoa ¢ remonta a
primeira relagiio exclusiva com a mde, o ciume refere-se a uma relagdo com pelo
menos duas pessoas € ao amor que o sujeito sente que lhe foi roubado, ou podera ser,
por um rival, e que lhe é devido (Klein, 1957). O ciume existe em relagfio a um
objecto total, enquanto a inveja é vivida em relagfio a objectos parciais, embora ela
penetre e persista nas relagdes com objectos totais. Enquanto o ciame expressa o
6dio pelo rival edipiano, a inveja exprime uma relagio de dependéncia do objecto (o
rival edipiano nfio € sequer percebido). Trata-se portanto de uma rela¢@o binaria que

se opde a relagfio triangular da situacfo edipiana (Houzel et al., 2004).

A inveja é entfio ontogenicamente mais arcaica do que o ciime. Na inveja a
escolha do objecto é narcisica: a pessoa com a qual a relagéo € tdo forte € um outro
quase semelhante a si que deteria o “objecto causa do desejo” que se deseja ter em si
mesmo. No ciime, que aparece mais tarde, o sujeito estruturou ji uma relagéo de
objecto com o mundo, isto &, tomou consciéncia de que néo € o objecto total do seu

desejo (Fernandes, 2002).

Os irmé#os funcionam muitas vezes, como terceiros. A introdugdo do terceiro no
mundo da crian¢a esta relacionada com os estadios iniciais do complexo de Edipo,
que aparece normalmente ao mesmo tempo que a posi¢@io depressiva. A evolugio da
inveja para o citime corresponderia & passagem da posigdo esquizoparanoide, em que
os objectos estdo cindidos em bons ¢ maus para a posicdo depressiva, em que 0s
objectos estfio unificados, ou seja sdo simultaneamente bons e maus (Fernandes,
2002). Este movimento para a primeira triangulacfio € importante porque permanecer
numa relacfio invejosa pode conduzir a um desenvolvimento patolégico do eu, onde a

individualiza¢do nfo € possivel (Klein, 1957).

Continuando a usar a terminologia kleiniana, pode dizer-se que os irmé&os
permitem que a crianga, fantasmaticamente, desloque sobre eles a avidez destruidora

em relagdo ao seio perdido, porque eles sfo vividos como estando na origem da
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exclusio e da despossessido que ela sofre protegendo, deste modo, as imagos

parentais desses ataques (Ferrari, Crochette e Bouvet, 1988).

Neste sentido, para os psicanalistas, os afectos mais ternos nas relag3es
fraternais ndo seriam mais do que uma defesa contra a inveja recalcada. A inveja € o
citime s3io no entanto sentimentos estruturantes do desenvolvimento individual e, até,
social. As relagdes de ciime podem revestir-se de diversas formas, que vdo desde a
hostilidade directa, que gera os bem conhecidos pequenos-grandes conflitos
quotidianos entre os irmdos, até a formacéio de sintomas como uma enurese ou uma
encoprese secundaria, por exemplo, um fracasso inesperado na escola, perturbagdes
de sono ou alimentares, etc... E natural que as criangas reajam ao nascimento de um
irmiio como se de um rival se tratasse, mas é s6 quando a familia os pontua de forma

sistematica é que eles sdo reificados e se transformam em sintomas (Fernandes,
2002).

A Especificidade da Relacdo Fraterna

A Psicanalise realca a importancia da inveja como uma deslocagéio do conflito
edipiano € neste sentido reforca a ideia de que os sentimentos entre irméos so
derivados dos sentimentos em relagdo aos pais. Freud propds uma tUnica vez,
abertamente, a interpretagio de um personagem a partir do complexo fraterno:
explica a atitude de Napoledo pela rivalidade com o seu irmfo mais velho, José,
compreendendo a sua carreira como um esforgo para tomar o seu lugar (Gayet, cit.
por Fernandes, 2002). Freud refere-se a um “complexo de familia” mas que seria
uma extensdo do “complexo de Edipo”. “Quando outras criangas aparecem em cena,
o complexo de Edipo avoluma-se num complexo de familia”. E chega mesmo a

considerar os irmios como portas de saida para os conflitos edipianos (Freud,

1917/1976, pp. 389).

Para Assoun (cit. por Fernandes, 2002) o lago entre irm#os reconduz “ao
coracfio da inter subjectividade edipiana”. Nesta perspectiva os irmdos estariam
investidos de um papel alternativo ao fantasma que se veria assim materializado. A
personagem fraterna permitiria que a relagiio edipiana tomasse corpo, o que

facilitaria a resolucdio do Complexo de Edipo. O conflito entre irmfos surge assim
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como uma espécie de lateralizagio do conflito edipiano, isto €, o conflito com o
irmio é uma maneira de deslocar o conflito com o pai (Soulé, cit. por Fernandes,
2002). Este deslocamento aconteceria por ser menos interdito e culpabilizante que a

agressividade e rivalidade edipiana se exprima ao nivel da geracdo de pares.

Anna Freud (1956), a semelhanca de Freud, faz depender as relagdes na fratria

(1]

das relagdes parentais: ... a relagio da crianca com os seus irmfos e irmds estd
subordinada e depende da relagdio que ela tem com os seus pais. Os membros da
fratria sdo, normalmente, pecas acessorias dos pais, as relacbes enire eles sdo
governadas por atitudes de rivalidade, de inveja, de ciiime e de competi¢do pelo amor

dos pais” (cit. por Fernandes, 2002).

Mas se muitos autores fazem depender as relagdes da fratria das relagdes
parentais, como ¢ o caso essencialmente com os psicanalistas, outros autores
sublinham a necessidade de dar um espago mais importante & dimensfo fraterna.
Almodovar (1986) considera que a psicanalise tem reduzido as rela¢tes entre irméos
a uma intricacdo de tridngulos edipianos, atribuindo-lhes um papel acessério e
cristalizado a volta da rivalidade fraterna para assegurar o amor dos pais. O
problema, para este autor, € que a possivel originalidade destas relacdes entre irm@os
¢ assim descurada. (cit. por Fernandes, 2002). Bernard Brusset refere que “o irméo
ou irmi exerce uma ac¢do sobre si, tanto mais forte quanto mais dificilmente
perceptivel como tal, de tal modo estd misturada com projecgoes e fenémenos de
identidade partilhada na labilidade e intermutabilidade das identifica¢des™ (Houzel et
al., 2004).

Para Lacan (1938) o nascimento de um irm#o provoca uma frustracfo e é esta
que incita a crianga, por necessidade de sobrevivéncia, a diferenciar-se do rival.
Lacan vé no ciime fraterno “qualquer coisa muito diferente da rivalidade vital ligada
a procura da possessdo de um objecto amado e a eliminacéio do rival. Para ele, esta
situagdo primitiva de citime constitui um momento fundador da construgio da pessoa
e da distingdo eu-outro, precursor do sentimento de individuagfio” (cit. por
Fernandes, 2002). Nesta perspectiva a rivalidade ciumenta entre irm&os nfo ¢
alimentada, apenas, pelo seu desejo de monopolizar o amor dos objectos parentais.

Nesta linha Wallon (1934) salienta que a diferenciacfo progressiva entre o “Eu” e o
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“Qutro” se apoia, essencialmente na compara¢do que os irmdos fazem entre si. A
fratria constituiria assim um contexto relacional que permite, tal como a relagfo pais-

filhos, o reconhecimento de si e do outro (cit. por Fernandes, 2002).

O psicanalista Toman tem vindo a estudar as constelacdes fraternas ¢ o seu
papel na formagio da personalidade. Mas a verdade € que, apesar do interesse
demonstrado, s6 nos ultimos anos a problematica dos irmfos € tratada, sobretudo
pelos psicanalistas franceses, de modo tdo central como as relagdes pais-filhos.
Actualmente a orientaco que prevalece € a da defesa das relagdes entre irméos como
um campo de investigagio especifico, pelo papel preponderante que estas
desempenham no desenvolvimento individual. Prossegue-se um modelo
desenvolvimental que delimita 0 que na dimens3io horizontal das experiéncias
fraternas pode ter a sua importincia para a construcéio da pessoa no decorrer do seu
desenvolvimento. As relagdes fraternas passam a ser vistas como reciprocas (tal
como as relacdes entre pares) € complementares (tal como as relagdes pais-filhos), e
sdo as unicas relagdes familiares horizontais. S@o também importantes porque
participam na elaboragdo do sentimento de identidade de cada um, “confrontam
também a crianga com uma imagem especular, espécie de duplo de si mesma,
projectada sobre o irmfo ou irmd, portador desde logo, do Eu ideal do sujeito,
participando esta confrontagiio na elaboragio do seu sentimento de identidade”

(Ferrarri, Crochette e Bouvet, 1988, pp.23).

Esta funcfo da fratria na construgio da identidade pessoal demonstra, segundo
alguns autores, como a rivalidade ciumenta entre irmfos ndo é alimentada, apenas,
pelo seu desejo de monopolizar o amor dos objectos parentais. Por exemplo para
Wallon (1934), a diferenciacio progressiva entre o “Eu” e o “Outro™ apoia-se,
essencialmente na compara¢io que os irmfos fazem entre si; para Lacan (1938) o
nascimento de um irmdo provoca uma frustragiio e € esta que incita a crianga, por
necessidade de sobrevivéncia, a diferenciar-se do rival. Lacan vé no ciime fraterno
“qualquer coisa muito diferente da rivalidade vital ligada a procura da possessédo de
um objecto amado e & eliminagdo do rival. Para ele, esta situacdo primitiva de ciime
constitui um momento fundador da construgdo da pessoa e da distingdio eu-outro,

precursor do sentimento de individuacéo” (Ferrarri, 2000, pp. 50).



O Estudo das Fratrias 68

Os pais sio um factor importante na determinacéo da qualidade das relacdes na
fratria, mas, para além deles, as varidveis da constelagio familiar (ordem de
nascimento, sexo, diferenca de idades e tamanho da fratria) e as caracteristicas
individuais de cada crianca influenciam o modo como os irméos se relacionam entre

si. As relagdes fraternas tém um papel essencial no desenvolvimento individual.

Sintese

As relagdes fraternas podem ser proximas ou distantes, mais ou menos
harmoniosas ou conflituosas, porque os irmfos podem ser simultaneamente 0s
duplos, os concorrentes, os simétricos e 0s opostos, sejam eles reais, imaginarios ou

idealizados (Fernandes, 2002).

Actualmente a orienta¢do que prevalece € a da defesa das relagdes entre irméos
como um campo de investigagio especifico, pelo papel preponderante que estas
desempenham no desenvolvimento individual. As relagdes fraternas passaram a ser
vistas como reciprocas (tal como as relagdes entre pares) e complementares (tal
como as relagdes pais-filhos). Sdo também importantes porque participam na
elaboracio do sentimento de identidade de cada um. Esta funcfio da fratria na
construgdo da identidade pessoal demonstra, segundo alguns autores, como a
rivalidade ciumenta entre irmd3os ndo € alimentada, apenas, pelo seu desejo de
monopolizar o amor dos objectos parentais. Por exemplo para Wallon (1934), a

13

diferenciagdo progressiva entre o “Eu” e o “Outro” apoia-se, essencialmente na
comparac¢do que os irmfos fazem entre si. O subsistema fraterno € um contexto
relacional onde ocorrem aprendizagens afectivas e cognitivas multiplas que
permitem, tal como a relagdo pais-filhos, o reconhecimento de si e do outro

(Fernandes, 2002).

Os irméos podem ser considerados poderosos agentes de socializacdo devido a
riqueza e quantidade de interacgdes que existem entre irm&os nos primeiros anos de
vida. E razodvel esperar que a natureza e qualidade das relagdes fraternas numa
determinada familia passe a afectar padrdes de comportamento fora desse contexto

(Teti,1992).
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Revisio de Estudos Empiricos sobre as Fratrias

O estudo das relagdes fraternas € ainda hoje uma 4rea desafiadora no estudo do
desenvolvimento social e da personalidade. Tem havido um é&nfase excessivo nas
relacdes pais-filhos, em particular na diade méae-crianca mas o interesse da relacdo
fraterna reside no facto do comportamento entre irmos ser caracterizado por uma
enorme diversidade. A partida parecem estar identificadas duas for¢as dindmicas
interactivas como sendo importantes para o estabelecimento e definicdo da
experiéncia fraterna: a natureza das relagbes mutuas pais-crianga € as capacidades

deseenvolvimentais de cada crianca (Raphael-Leff, 1991/2005).

A relacdio fraterna, especialmente nos primeiros anos de vida, ndo pode ser
compreendida sem considerar os contextos familiares em que cada irméo se
desenvolve. A abordagem tradicional no estudo das relagdes entre o ambiente em que
as criangas vivem e o seu desenvolvimento assume que as criancas da mesma familia
estio expostas a influéncias ambientais semelhantes (oportunidades socio-
econdmicas, atitudes educativas e caracteristicas parentais). Mas esta abordagem
parece negligenciar influéncias ambientais diferentes dentro da mesma familia. Os
resultados da investigagdo de Daniels e Plomin (1985) indicam que os irméos
experienciam diferentes ambientes mesmo pertencendo 4 mesma familia. A
experiéncia fraterna avaliada por estes autores parecia ser pouco influenciada por

factores genéticos o que implica que € essencialmente ambiental (Daniels & Plomin,
1985).

As relagles que as criangas estabelecem entre si sfo frequentemente muito
intensas do ponto de vista emocional. Para Salisch (1996) a intensidade e a
variabilidade das emogdes expressas, assim como a habilidade para partilhar,
negociar ou resolver sentimentos conflituais sfo indicadores importantes da

qualidade das rela¢des que a crianga estabelece com outras criangas.
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O estudo do desenvolvimento emocional das criangas exige a compreensdo das
suas relacBes interpessoais pois as emogdes surgem muito frequentemente no
contexto de relacdes, em particular com as pessoas mais proximas. A partilha de
emogOes entre duas pessoas implica a expressdo e validagdo de ambas e
consequentemente uma avaliagio comum das circunstancias que as elicitaram. Os
irmdos estio em vantagem na compreensdo de emogdes da ouira crian¢a porque
estdo no nivel de desenvolvimento da compreenséo de si e do mundo que as rodeia.
Os processos emocionais que ocorrem nas relacdes fraternas tém um papel
importante no desenvolvimento social e emocional das criancas. Muitos dos
processos regulatorios que sdo descritos entre pais e filhos ocorrem também entre
irmfos mas parece haver uma diferenca fundamental: as relagdes fraternas sdo
reciprocas, e esta reciprocidade coloca as criangas desafios unicos no que diz respeito

4 expressiio e regulagio das emogdes nestas relagdes (Salisch, 1996).

Uma relagiio reciproca é aquela em que cada individuo cria experiéncias
semelhantes para o outro por causa de aspectos comuns nos estatutos e interesses do
desenvolvimento. A complementaridade, pelo contrério, € caracteristica de qualquer
relacionamento entre dois individuos que diferem nas histérias, competéncias e
interesses do desenvolvimento. Ainda esté a ser estudada e elucidada a forma como
as caracteristicas reciprocas e complementares da interac¢@io entre irméos influencia

o desenvolvimento infantil (Teti, 1992).

A comunicaciio de emocdes positivas e negativas implica a existéncia de
avaliacBes partilhadas das pessoas e situacdes. A partitha de emogGes pode ser um
processo claro no desenvolvimento social e emocional da crianga e também no
estabelecimento ¢ manutenciio das suas relagdes. Os processos emocionais que
ocorrem nos conflitos das criancas comecam a partir da divergéncia e ndo da
concordéncia dos pontos de vista dos participantes. A habilidade para se envolver em
conflitos interpessoais e para os resolver, estimula o desenvolvimento da crianga e

marca a qualidade das suas rela¢des (Salisch, 1996).

Apesar do conflito e das emogdes negativas serem as mais estudadas, néo se

pode negar que as relagdes entre criangas incluem a partilha de emogdes positivas € o
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contexto dos pares constitui uma oportunidade tinica para as criancas desenvolverem

competéncias de troca reciproca de emogdes positivas (Salisch, 1996).

Em certas investigacdes sobre a fratria ndo ¢ claro se os efeitos encontrados na
relagfio da fratria sfio o resultado das caracteristicas da fratria ou se sdo caracteristicas
de qualquer relagfio entre criangas. A questdio que se coloca € entéo a de saber se as
relagdes fraternas sio apenas relagdes entre criangas ou se o lago familiar introduz
dimensdes a interaccfo entre os irmfos (Minnett, Vandell & Santrock, 1983). Irméos
e amigos constituem ambos o grupo de pares, na medida em que pertencem a mesma
geracio. Mas os irmdos sfo diferentes devido ao facto de passarem muito tempo
juntos e manterem uma relagéio por um periodo mais prolongado de tempo, o que faz
com que se conhegam bem (Salisch, 1996). A complexidade da experiéncia fraterna
est4 relacionada com o facto de ser uma interac¢éio em desenvolvimento, que ndo €
estatica mas que flutua com a experiéncia didria do contacto préximo entre os irm&os
(Raphael-Leff, 1991/2005).

A revisiio de literatura de Williams (1997) indica que quatro factores gerais
influenciam a adaptacio da fratria & doenca pediatrica cronica: caracteristicas
familiares, caracteristicas parentais, caracteristicas da doenca e caracteristicas dos
irmAos. Para determinar se o “status” da crianga na fratria modifica a natureza da
interac¢fio na fratria os autores focaram-se em trés aspectos do status de crianca aos
quais se tem dado mais relevancia: ordem de nascimento, diferenca de idades, sexo

(da crianga e do irm&o) (Minnett et al., 1983).

Ordem de nascimento

Muito tem sido escrito acerca da importincia da ordem de nascimento na
determinacfo da personalidade e inteligéncia da crianca (Minnett et al., 1983). Por
exemplo os primogénitos foram descritos como mais inteligentes (Zafonc e Martens,
1975), mais verbais (Sampson, 1965) e dominantes (Sampson, 1965) que os seus

irm&0s mais novos.

As investiga¢Oes tendem também a enfatizar o facto da ordem de nascimento
ter um efeito nos padrdes de interaccdo entre irmdos (Minnett et al., 1983). A ordem

de nascimento parece ter um papel preponderante na assimetria e complementaridade
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da interaccfio entre irmios. Em criangas pequenas, sobretudo quando a diferenca de
idades é pequena, o comportamento entre irmdos parece assemelhar-se ao
comportamento do grupo de pares devido 2 tendéncia que cada crianca tem de criar
experiéneias semelhantes para o outro. Mas o comportamento fraterno pode também
tomar elementos da relacio pais-filhos, na qual a crianga mais nova, menos

experiente, pode ser ensinada, cuidada ou punida pelo irméo mais velho (Teti,1992).

A chegada de um irmfo tem sido associada com marcadas alteragdes no
comportamento do irm#o mais velho e com alteragdes na relagdo entre o primogénito
e a sua mie. O nascimento de um novo bebé constitui uma necessidade de
reorganizacio das relagdes e posicdes dentro da constelacdo familiar. As
investigacdes tém sugerido que o nascimento de um irmdo representa um complexo
periodo de adaptagfio para o primogénito, o que parece estar de acordo com a
observacio de Anna Freud (1965) de que as criangas por vezes apresentam um
aumento rapido no desenvolvimento da sua maturidade durante ou depois de alguns

periodos de stress (Stewart, Mobley & Van Tuyl, 1987).

Numa revisdo da literatura acerca da ordem de nascenga, Scooter (1972)
concluiu que a ordem de nascenca contribui pouco para a previsdo da personalidade
da crianca. No entanto estas conclusdes podem ser precipitadas se se considerarem os
estudos feitos na altura sobre os efeitos da ordem de nascimento e da fungfo dos

irméos no desenvolvimento da crianga (Minnett et al., 1983).

Os irmfos mais velhos tendem a envolver-se mais frequentemente em
comportamentos de lideranca e a ensinar, enquanto os mais novos tendem a seguir e
imitar os mais velhos. Parece consensual a ideia que o irm#o mais velho evidencia a
sua superior competéncia social durante as suas interac¢des com o irmAo mais novo e
este parece ficar fascinado com estas habilidades do irmf#o mais velho. Para além
disto, vérios estudos especulam que as criancas mais novas podem beneficiar
cognitivamente da observagdo e imitagdio do irm#io mais velho (Lam, Wishart,

Pepler, Cicarelli, cit por Teti, 1992).

O estudo de Hesser & Aumitzia (1984) sugere que uma crianga tende a observar

e imitar mais o seu irmdo mais velho do que qualquer outro do seu grupo de pares, 0
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que indica que o irmdo mais velho tem maior probabilidade de influenciar o irméo

mais novo do que qualquer outra crianca (Teti, 1992).

Diferenca de idades

Num estudo muito divulgado, Koch (1954) verificou que havia diferengas na
interaccfio entre irmfos quando estes tinham menos de 2 anos de diferenca de idades,
e quando a diferenga de idade era superior a dois anos. Considerou que quando a
diferenca de idades era superior os irmos estabeleciam entre si relagdes mais

competitivas e stressantes (Minnett et al., 1983).

Abramovitch et al. (1979) em contraste nfo encontraram efeitos da diferenca de

idades na interaccfio entre irméos até a idade pré-escolar (Minnett et al., 1983).

Em relacfio a diferenca de idade entre irm&os, Koch (1955) argumenta que as
criancas em fratrias com pouca diferenca de idades sfio mais fortemente afectadas
umas pelas outras do que os irmfos em fratrias com maior diferenca de idades (Teti,
1992). Para além disto, esta tem sido considerada por vérios autores como mais

vantajosa em termos sociais e intelectuais para ambas as criangas.

Sexo

A composig8o sexual das fratrias parece ter efeitos na interac¢do entre irméos.
Em idades mais precoces parece haver mais conflitos nas fratrias compostas por
irmfos de sexo diferente. Mas em idade escolar Minnett, Vandell and Santrock
(1983) pensam que as fratrias compostas por irmfos do mesmo sexo podem

apresentar mais conflitos e rivalidade devido justamente as suas semelhangas

(Minnett et al., 1983).

Em relagéio ao sexo, Teti (1992) analisa varios estudos que pretendiam avaliar a
influéncia do género na interacgio entre irmfos e acaba por concluir que
permanecem pouco claros os efeitos (se ¢ que existem) do sexo do irmdo e da
composi¢io da fratria em termos de género no comportamento fraterno na infincia.
Dunn e Kendrick (1981) argumentam que os irmfos do mesmo sexo sfo mais

prosociais devido a partilha de interesses e actividades (Teti, 1992).



AS FRATRIAS SAUDAVEIS DE CRIANCAS DOENTES

Impacto da Doenc¢a de uma Crianca nos seus Irmfos Sauddveis

A doenca crénica pediatrica afecta seriamente toda a familia uma vez que a maior
parte das criangas com doengas vivem em casa e logo o seu impacto nos irméos e pais é
consideravel (Williams, 1997). Tal como a morte, a doenca ou deficiéncia perturbam a
dindmica do sistema familiar no seu conjunto e a vivéncia destas situacdes depende da
altura e da forma como a situagdo problematica aparece na familia, da idade da crianca
doente e da dos restantes irmfos, da ordem de nascimento, do sexo, da gravidade e do
tipo de doenga ou de deficiéncia, do seu prognostico e evolugéo e dos cuidados médicos
e familiares requeridos. Pode dizer-se, genericamente, que a qualidade e a quantidade
das relagdes dentro da familia sio modificadas pela presenca de um elemento doente ou
deficiente o que terd consequéncias positivas ou negativas no desenvolvimento de todos

e, em particular, dos filhos saudaveis (Fernandes, 2002).

As vidas didrias das criangas podem ser alteradas de diferentes formas quando
nasce um irmio com deficiéncia, nomeadamente com deficiéncia mental e estas
experiéncias podem ter consequéncias importantes no bem-estar € no desenvolvimento

da crianga saudavel.



As Fratrias Sandaveis de Criangas Doentes 75

Se ja existem outros filhos na familia, quando a crianca doente nasce, todos eles
ficam afectados com esta nova e dramatica situago e tém, também eles proprios, de se
adaptar a novos papéis dentro da fratria e da familia. A reestruturago do grupo familiar
ndio ocorre logo a seguir ao diagndstico pois exige um processo de adaptacdio ou

reequilibrio ao longo do tempo.

Analisar o impacto de uma determinada doenca na familia, € em particular na
fratria implica compreender a doenca (natureza, duragdo, gravidade, sintomas), o seu
prognoéstico, a possibilidade de cura ou atenuacdio de sintomas, as caracteristicas
individuais de cada crianca e a sua constelagiio familiar, ou seja a trama de relagdes

conscientes e inconscientes e o lugar da crianca nessa trama (Raimbault, 1974).

Um dos motivos que levou os investigadores a dedicarem-se a fratria da crianga
deficiente prendeu-se com o objectivo terapéutico dos irmdos, isto €, com a utilizagio
destes em termos de apoiarem o irm#o/irma deficiente (Franga, 2000). Para Craft, Lakin,
Oppliger, Robert, Clancy et al. (1990), os irmdos saudéveis podem ser importantes
professores, modelos e agentes de mudanga; podem encorajar o irmdo deficiente a ser
mais independente. Estes autores consideram que a fratria da crianga com Paralisia
Cerebral pode actuar como agente para minimizar a deficiéncia, isto porque as relagdes
fraternas incluem uma estimulagdo mutua, uma maior espontaneidade, interaccéo,

competicdo e aprovagédo ou desaprovacao.

Para Gourevitch (1974), a fratria sofre muito com a presenca de um irméo doente:
culpabilizados, receando ficar também doentes, com citimes da atengdo exclusiva do
doente e da indulgéncia de que este beneficia em casa, os irméos t€ém frequentemente
perturbagdes psicossomaticas e baixo rendimento escolar. Koupernik (1974) por outro
lado chama a atengfio para o sentimento oposto da fratria que ao sentir-se frustrada, pode

desejar também ficar doente, afim de captarem uma parte da atengfio dos pais.

Numa reviso cuidada dos estudos sobre as fratrias da crianga com doenga crénica

publicados entre 1970 e 1995, Williams (1997) verificou que a maior parte dos estudos
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indicavam um risco aumentado de manifestagdes variadas que incluiam: mais problemas
de comportamento e menor competéncia social, menor auto-estima, inibi¢do ou timidez,
queixas somaticas, dificuldades no relacionamento com os pares ou delinquéncia,
sentimentos de soliddo, isolamento, ansiedade, depressfo, vuinerabilidade, zanga,

preocupacdo com o irm#o doente e problemas de aprendizagem.

A presenca de uma crianga com deficiéncia pode alterar o contexto primordial da
vida dos seus irmos — a familia. Desta forma a presenca de uma crianca com deficiéncia
numa familia pode constituir o que Brofenbrenner (1979) chamou de experiéncia
“natural” ou “ecoldgica” (McHale & Garble, 1989). Inevitavelmente, a presenca de uma
crianca deficiente da origem a algumas dificuldades para a fratria. Todo o equilibrio
emocional familiar que se tem centralizado na relagdo mée-filho deficiente, repercute-se,
sem dividas, nos outros elementos da fratria. A rejeicdo, a superproteccdo, as
hospitalizagdes frequentes, a ansiedade excessiva de um dos pais, a depressdo materna,
permitem concluir que as reacgdes emocionais na fratria ndo sdo estranhas a estas
atitudes patogénicas. Essas atitudes patogénicas, suscitam na fratria, por vezes, reaccOes

de ciime e agressividade face ao irméo deficiente.

A crian¢a doente ou deficiente, embora nfo desapareca fisicamente, €, de certo
modo, sentida como perdida para a familia. Dependendo do grau de incapacidade da
crianga esta ndo pode desempenhar na familia o mesmo papel que uma crianga saudavel,
nomeadamente na ajuda a tarefas especificas de casa e na sua autonomia. A partir do
momento em que a doen¢a se manifesta a crianca passa a ficar (mais ou menos)
dependente de todos os familiares saudéaveis. Dai que, normalmente, mesmo que o ndo
seja, a crianga doente torna-se a mais nova da familia, o que exige reestruturagdes nas
posicBes fraternas dos irmos: estes tendem a assumir, progressivamente, o papel de
criangas mais velhas em relagdo ao irm#o deficiente ou doente. A crianca doente pode
ser vista pelos irmdos saudaveis como beneficiando de ganhos secundarios dessa
doenca, o que desperta neles sentimentos de rivalidade fraterna sobretudo daqueles que
perdem os privilégios da sua posicio na fratria e se véem forcados a assumir novos

papéis (Fernandes, 2002).
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O estudo de McHale & Garble (1989) revela que, embora as criangas de fratrias
com e sem deficiéncia referem passar aproximadamente 0 mesmo tempo em actividades
com os irm3os, as criancas com irméos deficientes referem passar mais tempo a cuidar
do irmdo doente. O mesmo estudo refere que nas fratrias saudaveis as raparigas passam
mais tempo a cuidar dos irméos do que os rapazes, mas que os irmdos de criangas com
deficiéncia, rapazes e raparigas, passam a mesma quantidade de tempo a cuidar do irméo

deficiente.

E de esperar que em fratrias maiores a reestruturago esteja dependente, também,
do sexo dos irm#os e nio siga sempre uma logica ascendente (de todos ficarem mais
velhos do que a crianga doente). Nas fratrias em que existe uma rapariga e um rapaz
saudaveis é mais natural que a rapariga assuma o papel de mais velha que o irmdo
doente. Assim, o outro irm#o pode ficar liberto da responsabilidade de ajudar a tomar
conta do doente, simplesmente porque é rapaz e socialmente o papel de cuidador € um

papel usualmente atribuido as meninas.

Um dos estudos de Breslau et al. (1982) aborda as mdes, os irmdos e as irmds de
pacientes com Spina Bifida. Estes autores agruparam criangas com Spina Bifida em trés
categorias, consoante a gravidade da deficiéncia. Nenhuma relagdo linear foi encontrada
entre a severidade da deficiéncia e o mau ajustamento dos irméos. Inesperadamente,
verificaram que os casos com deficiéncia ligeira tinham mais irmdos com problemas,
seguidos pelo grupo da deficiéncia severa. Muito abaixo destes dois grupos ficou o

grupo da deficiéncia moderada.

Contrariamente aos outros estudos, Breslau et al. (1982), descobriram uma
interacgdio significativa entre a ordem de nascimento e o sexo, no ajustamento
psicolégico: entre irmdos mais novos do que a crianga deficiente, os rapazes da fratria
apresentavam mais problemas psicoldgicos, do que as meninas, a0 passo que o0 inverso
se verificava nos irmfos mais velhos (eram as meninas mais velhas que apresentavam

mais problemas).



As Fratrias Saudaveis de Criangas Doentes 78

Breslau et al. (1982) evidenciaram que existe uma interacgéo entre a ordem dos
nascimentos e o sexo dos irm#os, sendo menos relevante a interacgfo entre sexo e idade

dos elementos da fratria.

A situagBio mais dificil é aquela em que a crianca normal se encontra s6 com o
irmao deficiente, isto é, as fratrias de dois filhos. Nestas situagdes, os sinais de ansiedade
parecem ser particularmente agudos nos irmios normais. Na verdade, a tendéncia para a
confrontagdo, rivalidade e cooperagio que induz a fratria de dois irm#os €, em grande
parte, dificultada pela presenca da crianca deficiente. Os comportamentos de protecgdo e
de preocupagdo nio sfo compensados pela possibilidade de rivalidade e de competicdo,

o que desequilibra profundamente a relacfio fraterna.

A questdio das fratrias de s6 dois irmdos tinha ja sido abordada por Farber (1959).
Quando a fratria é mais numerosa, a presenca do deficiente provoca menos dificuldades,
salvo talvez para o irm#o que antecede directamente a crianca deficiente. A crianga que
nasceu precisamente antes desta parece que sofre mais do que os outros, devido ao

acréscimo de atencfio e de dependéncia que aquele necessita dos pais. (Franga, 2000).

A crianca saudavel, sozinha com um irmfo ou irm# deficiente € atingida na sua
evolucdo, quer devido ao isolamento social da sua familia, quer pela atitude dos pais,
que na sua necessidade e na procura de auxilio face a uma situagfio que os ultrapassa, se
voltam para a crianga normal. Este filho sente-se, entdo, como excessivamente
responsiavel ou foge para uma imaturidade protectora. Nos dois casos, a sua

personalidade é determinada profundamente pela situagéo familiar (Franga, 2000).

Com todas as consequéncias que a deficiéncia de um irmfo traz para a familia
(maior atengfio e tempo para o irm#o doente, o irm&o saudavel pode ter de se dedicar néo
s6 aos cuidados do doente mas também ajudar mais na tarefas de casa), podem surgir
sentimentos de raiva e ressentimento € consequentes sentimentos de culpabilidade

devido & rivalidade com um irmfo com necessidades especiais evidentes (McHale &
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Garble, 1989). Por outro lado a maior necessidade destas criangas saudaveis passarem
mais tempo em casa a ajudar a cuidar do doente também as pode impedir de passar mais
tempo com o grupo de pares, 0 que se sabe facilita o desenvolvimento de competéncias

sociais, cognitivas e afectivas (McHale & Garble, 1989).

Na atitude dos pais observa-se que pretendem instalar, quer tenham ou nfo
consciéncia, nfio uma relagio horizontal de tipo fraterno, entre o filho deficiente e os
outros irm#os, mas sim uma relagio vertical do tipo parental, tendo estes ultimos mais
uma funcdio de protectores, quando este laco se estabelece. A parentificacio ou
delegagdo implicita das fun¢Oes parentais num dos membros da fratria ¢ uma tentativa
de colmatar o que pode ser percebido como a falha de um dos pais; esta delegagfo induz
nas criangas, ou na crianga a que se atribui, um fenémeno de hipermaturacéo (Franga,
2000).

Parfit (1975) sugere que a responsabilidade da fratria pelo irmfo deficiente se
reflecte também nos planos do futuro: muitos dos irm#os temem encarar a pesada

responsabilidade da vida do irm&o adulto deficiente.

O ressentimento e a agressividade em relagdo ao deficiente podem surgir da
responsabilidade extra, imposta ao irm#o/irmi saudavel, do qual agora se espera que seja
mais crescido do que os seus amigos. A agressividade, que seria uma forma natural de
demonstrar estes sentimentos, e que numa fratria s pode ser dirigida directamente
contra o agressor €, na maioria das vezes, nestas fratrias com um irméo deficiente,
recalcada ou deslocada para o exterior da familia, dado que o agressor € um ser indefeso.
A auséncia da agressividade em relagfo ao irm#o-problema tem sido descrita por alguns
autores, nomeadamente por Marcelli (1983) que, ao falar das fratrias com um irméo
deficiente, considera que as pequenas dificuldades dos irm&os saudéaveis (tais como: as
condutas de inibi¢#o, de timidez, o relativo insucesso escolar e a enurese) sdo o corolario
do recalcamento dessa agressividade. Ou melhor, é o retorno do recalcado que se faz
através de sintomas diversos, que podem ir desde as pequenas dificuldades até

patologias mais inquietantes (Ferrari, Crochette e Bouvet, 1988).
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Por seu lado, Breslau, Weitzman e Messenger (1982) encontraram que as fratrias
das criancas deficientes apresentavam niveis elevados de agressdo interpessoal com os
amigos e na escola — o que vem demonstrar a necessidade destas criangas exteriorizarem
a sua agressividade fora do contexto familiar (onde ndo encontram um continente

apropriado para essa conduta).

Contrariamente, alguns autores falam de um aumento de agressividade no interior
destas fratrias atingidas pela doenga ou deficiéncia (Angel, 1996). Talvez isto aconteca
porque as criangas saudaveis podem ter medo de se assemelharem ao irméo-problema
ou, simplesmente, porque a agressividade funciona como um meio para elas colocarem a
distincia as suas partes mais frageis ou mais regressivas — ao projectd-las no outro, no
mais débil, elas libertar-se-iam dessas partes indesejadas (Meynckens-Fourez, cit. por
Fernandes, 2002).

Sobretudo quando ha um agravamento da doenga ou da deficiéncia, ou quando o
diagnostico letal é anunciado, os remorsos e a culpabilidade dos irmdos saudaveis
aparecem. A rivalidade existe, normalmente, entre os irméos e pode ser reavivada pela
presenca de um irméo doente ou deficiente, na medida em que este retém a atencfo dos
pais. Mas para os irmdos saudaveis, esta rivalidade € dificil de assumir. E € essa
culpabilidade que pode estar na origem, quase sempre, da dificuldade de expressio da

agressividade para com o irmdo doente (Fernandes, 2002).

Sentindo-se, fantasmadtica ou realisticamente, culpados pelo que aconteceu ao
irm#o, os restantes frequentemente ndo se permitem fazer aquilo que o doente ndo pode
fazer. Uma espécie de lealdade, cumplicidade ou solidariedade fraterna leva os primeiros
a identificarem-se especularmente ao segundo, de tal forma que anulam a sua propria
identidade para viverem a identidade do doente ou deficiente. Este processo €, quase
sempre, induzido pelos proprios pais, que ndo permitem a distanciacfo entre os fithos ou
projectam macigamente, nos fithos saudéveis, a imagem idealizada do filho-problema
(Fernandes, 2002).
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O ciume, que surge nos membros da familia que ndo estfo directamente
envolvidos nos cuidados da crianca deficiente, é vivido como ressentimento da pouca
atengiio que lhes é prestada e pode alternar com periodo de remorso, por se ter sido
muito injusto com o deficiente. Apesar de tudo, preferem estar intactos do que estar na
pele do irm#o especial. As fantasias hostis, conscientes ou suprimidas, podem produzir

na fratria, ciclos alternados de agressividade e remorso (Franca, 2000).

Outra atitude muito caracteristica da fratria, descrita por alguns autores, ¢ a
auséncia, quase permanente, da express3o afectiva em relagdo ao irmfo deficiente.
Segundo o estudo de Marcelli (1983), praticamente todas as criangas interrogadas
exprimiam este facto pela necessidade de o proteger e mesmo de tomar conta dele mais
cuidadosamente. Para este autor; o lado positivo desta necessidade de protecgio,
manifesta-se na compreensdo e aceitagio de uma atitude parental diferente em relagéo
ao irmdo deficiente, atitude esta que se resume, geralmente, ao mais baixo nivel de

exigéncia e de autoridade (Franca, 2000).

Parfit (1975) sugere que os irmios necessitam quer de informagdes, quer de ajuda
emocional. O modo como serdo informados e apoiados depende da sua idade em relagéo
a crianca deficiente e deve ter a intervengfo de profissionais. Para este autor, se sdo mais
velhos do que o irmfo/irmd deficiente a necessidade de apoio serd maior, pelo menos
nas primeiras fases, do que se forem mais novos. Isto porque, para Parfit (1975), um
bébé que cresga numa familia onde ja existe um irm#o deficiente, nfio vera a situagfo
como fora do vulgar. De qualquer forma uma intervencéo psicoldgica deve ser prestada

(cit. por Franca, 2000).

Segundo Marcelli (1983), os pais intrigam-se bem cedo sobre os efeitos que pode
ter a presenca de uma crianga deficiente nos outros filhos. Ha uma atitude extremamente
defensiva dos pais, quando sfo directamente interrogados em relagdo a este assunto.
Assim, quando o psicoterapeuta, na entrevista dedicada ao filho deficiente, coloca aos

pais perguntas sobre as outras criancas da fratria, respondem frequentemente com a
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banalizagfio ou com a denegagio do assunto. Parece que os pais necessitam de delimitar,
com rigor, o campo de intervengdo da equipa, quer para proteger os outros filhos, quer
para se protegerem a si proprios do que sentem, naturalmente, como uma intromissdo

omnipotente dos técnicos no seu seio familiar (Franga, 2000).

Braconnier (1983) chama-nos a atengfio para o risco que se corre ao ter uma atitude
intrusiva em relacgo & familia e 3 dindmica fraterna. Falar das eventuais dificuldades dos
outros filhos constitui, provavelmente, uma ameaca de ver desmoronar-se todos 0s
contra-investimentos defensivos ou sublimat6rios que sustentam normalmente o

narcisismo parental (Franca, 2000).

Por outro lado, da parte destes, a culpabilidade fica aligeirada com esta partilha.
Mesmo a escolha profissional dos elementos saudaveis pode reflectir uma certa
dissimulaggio do delito original (a rivalidade) entre os irm#os. Frequentemente, a fratria
das criancas deficientes ou doentes orienta-se para carreiras médicas, paramédicas ou
sociais (Ferrari, Crochette e Bouvet, 1988; Angel, 1996; Scelles, 1997). Esta capacidade
de ajudar os outros nfio compensa, sempre, a dor de ter crescido com um irmé&o
severamente atingido, ou a responsabilidade de se ocupar dele, mas em certa medida
torna as coisas mais ficeis porque permite, por formacgio reactiva, defender-se dos
sentimentos de inveja e ciime que, inevitavelmente, todos sentiram, algures, durante o
trajecto comum que ¢ a vida de uma fratria e que, como vimos dizendo, estd muitas

vezes na origem da culpabilidade associada a estas situagdes dramaticas (Fernandes,
2002).

Mas ter ou um irméio doente ou deficiente nfo traz s6 consequéncias nefastas para
a familia. Como sucede perante outros acontecimentos draméticos que podem irromper
no decurso do ciclo de vida de uma familia, a doenga ou deficiéncia de um dos seus
elementos pode desencadear processos positivos e estruturantes para toda a familia ou,

pelo menos, para alguns dos seus elementos (Fernandes, 2002).
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No caso dos irmdos, o facto de terem vivido com um irmfo diferente e de, em
consequéncia disso, terem sido negligenciados pelos pais, fa-los aprender rapidamente a
resolver problemas por si mesmos e, porque sabem bem o que ¢ a soliddo, eles sfo
capazes de apreciar a amizade e de desenvolver uma grande compreensfio em relago

aos outros (Klagsbrun, 1992-1994).

Por outro lado a importancia do irm&o saudavel na dindmica familiar pode também
levar a uma maior maturidade e sentimento de responsabilidade assim como melhorar os

sentimentos de competéncia e auto-estima da crianga (McHale & Garble, 1989).

Outra manifestacio que se observa na fratria é o desenvolvimento de um
comportamento altruista, mesmo em criancas pequenas que ainda ndo percebem os
outros como pessoas distintas, com necessidades e desejos proprios. A capacidade de ter
em conta o ponto de vista dos outros exige um certo nivel de desenvolvimento cognitivo
e social. O estudo do comportamento altruista na crianga e, mais especialmente, a
propensdo para ajudar um dos seus semelhantes, é relativamente recente, remonta a uma
dezena de anos. O principal motivo deste comportamento resulta, para Frydman e
Ritucci (1988), do desejo de responder as expectativas dos adultos. A crianga so se
apropria progressivamente da norma altruista. No principio, as criangas nfo tém uma
consciéncia total dos actos altruistas que efectuam esporadicamente e € gracas ao valor
dado pelos que as rodeiam (os pais, principalmente) que terfio tendéncia para repetir este

tipo de comportamento de forma mais regular, primeiro em publico e depois no privado.

Estes ultimos autores acentuam o papel importante que a relagéio pais-filhos tem
neste comportamento, pelo qual se demonstrou que, nas criangas altruistas, pelo menos
um dos pais comunica os valores altruistas e serve de modelo, enquanto que a outra
figura parental chama a atengfo para o estado da vitima. Assim, o comportamento
altruista de criangas pequenas € francamente influenciado pelas recompensas ou pela
crenga de se ser punido, enquanto nos mais velhos ¢ determinado pelo reforgo social e,

especialmente, pela aprovacio ou desaprovagfio dos amigos e colegas.
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Ap6s uma revisdo das pesquisas efectuadas sobre a relagio da fratria na familia
com uma crianca deficiente, verifica-se que ha estudos que apontam quer para os
aspectos positivos, quer para os aspectos negativos dessa experiéncia. Dois grupos se
definem entfio: os que olham para a patologia na fratria e tendem a ver a maioria dos
irmdos da crianca deficiente como candidatos & psicoterapia; e os que partem da
premissa de que estas criancas tém ganhos secundarios, por estarem em contacto com a
deficiéncia. A discussdo abrangeu a influéncia da crianca deficiente na fratria e os varios
factores que interferem nessa relagdo. Os resultados emergentes dos estudos séo,
frequentemente, contraditérios, quer pela falta de estudos aprofundados quer pela
utilizacdio nas amostras de diversas deficiéncias, quer ainda pelo recurso dos autores a
estudos sobre outras deficiéncias e nfio especificamente a considerada, devido a falta de

pesquisas nesta area, o que complexifica ainda mais a questdo.

Todavia, foram identificados alguns factores de risco na fratria, nas dificuldades de
relacdo, quer com os pais, quer com o irmdo/irmd deficiente, sendo estes problemas
minimizados se houver oportunidade para os filhos e os pais conversarem sobre os seus
sentimentos em relacio ao deficiente com o auxilio de técnicos adequados. A fratria
participa assim, numa interac¢fio em que a psicologia e a psicopatologia se definem pelo
seu caracter familiar, em que o individuo é simplesmente uma parte em relagéo ao todo.
As reacgdes da fratria podem variar e, tal como nos outros membros da familia, também

dependem da dindmica familiar existente.

Em sintese, qualquer situa¢fo problematica na fratria (seja a morte, a doenga ou a
deficiéncia de um irmdo) provoca sempre alteragdes no sistema familiar. Marcas
indeléveis que nem sempre sdo negativas para o desenvolvimento posterior tanto da
familia como de cada um dos seus elementos. Quando os filhos sdo muito pequenos
estio mais vulnerdveis ao estado emocional dos pais, desencadeado por estes
acontecimentos trauméticos, porque obviamente, estio mais dependentes destes
(afectiva e cognitivamente). Nas situagdes de luto patoldgico, como vimos, a posicéo de
irm&o mais velho ou de irm3 mais velha pode ser um factor de maior risco — vimos como

nos casos de parentificacio sdo, geralmente, estas criangas que sdo responsabilizadas
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pelo cuidar dos pais e irmdos mais pequenos (embora muitas vezes possa ser toda a

fratria que & obrigada a crescer prematuramente, como dissemos (F ernandes, 2002).

A Especificidade das Doencas Genéticas

Existe uma especificidade do impacto das doengas genéticas nos irmaos saudaveis,
mas que foi em parte abordada no capitulo que aborda o tema das familias de criancas
com doencas, em particular as doencas genéticas. De salientar no entanto que a
culpabilidade sentida pelos irmdos saudveis em relagdo a doenga do irm#o pode
revestir-se de outras formas nos casos de doengas geneticamente transmitidas. O irmé&o
ndio doente pode perguntar-se porque & que ele ndo foi atingido e culpabilizar-se por

18S0.

A informacdo deve ser dada, para Gallet (1983), o mais cedo possivel aos irmédos
mais velhos, e logo que o diagnéstico da deficiéncia é efectuado, quer sobre a sua
natureza quer sobre as suas causas. Os irmdos mais novos devem ser esclarecidos
quando comecarem a aperceber-se das diferengas. Todos eles, quando forem mais
velhos, precisam, tal como os pais, de falarem sobre a hipétese de qualquer eventual

implicagio genética da deficiéncia, antes que eles proprios se casem.



PARTE II
ESTUDO EMPIRICO



METODOLOGIA

Delineamento e Objectivos da Investigacio

Delineamento da Investigacdo

Ao longo do Enquadramento Tedrico foram abordados aspectos importantes na
compreensio e descricdo das criancas® com diagnéstico de doenga rara: Sindrome
Cornélia de Lange (SCdL) e Sindrome Prader-Willi (SPW). Foram também
aprofundadas as relagBes que se estabelecem nas fratrias saudaveis € na especificidade
das fratrias em que um dos irmfos tem um problema de safide, seja uma doenca genética,

cronica ou uma deficiéncia.

Pretendeu-se caracterizar o modo como as crian¢as com um irm&o com doenca rara
vivem as suas relacdes familiares, em especial a relagdo com o irmfo doente, tirar
conclusdes distintas para cada doenga e colocar em evidéncia a eventual interferéncia de

cada doenca (com as suas diferentes caracteristicas) na relagéio fraterna.

Ao delinear esta investigagdo com o objectivo de estudar as implicagdes do
diagnostico de doenga rara na dindmica da relagdo fraterna teve-se sempre em

consideracfio a importincia de definir futuras intervengdes terapéuticas.

2 Ao longo do texto as criangas, jovens e adultos com doenca rara e os seus irméos véo ser referidos todos
por criangas para facilitar a leitura do texto.
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O estudo foi essencialmente exploratério e desta forma nfo se estabeleceram

hipéteses.

Objectivos da investigacdo

De uma forma global pretendeu-se estudar e descrever as fratrias das criangas com
uma doenca rara e avaliar a dinimica desta relagfio fraterna. Optou-se por estudar duas
doencas raras: SCAL e SPW. Procurou-se também comparar os dois grupos, no sentido
de compreender se as caracteristicas especificas de cada uma das doencas teriam
implicacdes diferentes em cada uma das fratrias. Considerou-se que as duas doengas
diferem em relagfio ao grau de severidade avaliado em termos do grau de deficiéncia
fisica e mental, capacidade de comunicacdo e grau de autonomia. A SCdL foi

considerada mais grave do que a SPW.

Optou-se pela comparagdo de fratrias de criangas com duas doengas genéticas e
raras (em vez de comparar com fratrias saudaveis) para se procurar descrever a
especificidade do impacto de cada uma das doencas na fratria saudavel. A comparagio
de grupos com doenga foi realizada em investigagdes anteriores (Rausch de Traubenberg,
1974).

Para além deste objectivo geral definiram-se alguns objectivos especificos:

Objectivo 1 - descrever o grupo de criancas pertencentes a fratrias com criangas
portadoras de doenga rara, diagnosticada de forma clinica (SCdL) ou com
diagndstico molecular (SPW) relativamente as variaveis: caracteristicas socio-
demograficas e familiares, antecedentes pessoais, percurso escolar e impacto do

diagnéstico de doenca rara na familia.

Objectivo 2 - avaliar a dindmica da relagéio fraternal quando um dos irméos tem

uma doenga rara em relagdo a forma como se situa na familia e em particular na
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fratria (ao envolvimento que sente em relagdo aos diferentes elementos da fratria,

dependéncia das figuras parentais, defesas e grau de inibi¢&o).

Objectivo 3 - comparar a dindmica da relagdo nas fratrias de criancas portadoras de

duas doengas raras: SCAL e SPW.

Objectivo 4 — determinar se o grau de severidade da doenca esté relacionado com o

tipo de relagfio que se estabelece na fratria.

Definidos os objectivos do estudo, foram escolhidos os instrumentos a utilizar,
considerados os mais adequados para a recolha dos dados que se pretendiam obter e em
seguida definidos os critérios basicos para a constituicio da amostra e consequente

recolha de dados. Posteriormente foi realizado o tratamento estatistico dos dados obtidos.

Passa-se em seguida 3 andlise detalhada das fases do estudo, tendo em vista o
objectivo final da investigagdo: compreender a dindmica da relagfio na fratria da crianca

com doenca rara.

Desenho da Investigacio

A presente investigagdo corresponde a um desenho transversal, caracteristico de
um estudo nfio experimental (Pedhazur & Schmelkin, 1991) ou observacional (Ribeiro,
1999), uma vez que existe apenas um momento de avaliagdo e ndo houve manipulagéo
de variaveis independentes. Neste caso, “o investigador observa a variabilidade no
fenémeno a ser explicado (varidvel dependente) e recolhe informagdo acerca das
varidveis (independentes) que se presume Serem responsdveis por essa mesma
variabilidade” (Pedhazur & Schmelkin, 1991, pp.177). E um estudo de caracter

exploratério porque ndo tem como objectivo a confirmagéo ou infirmagdo de hipoteses.
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Em relagiio ao nitmero de variveis independentes, pode considerar-se um estudo

multifactorial, uma vez que existe mais do que uma variavel independente.

A metodologia de andlise de dados utilizada foi predominantemente quantitativa, e
as variaveis dependentes e independentes foram avaliadas através de uma entrevista com
os pais e de testes de avaliagdo psicologica para as criangas € que serdo descritos mais

adiante.

Amostra

Critérios de Amostragem
Os critérios de amostragem orientaram, num primeiro momento, a recotha dos
sujeitos para a amostra €, num segundo momento, a selecgdo dos sujeitos recolhidos para

integrar a amostra definitiva e cujos dados foram analisados.

Foi muito dificil encontrar a amostra ideal: criangas na mesma fase de
desenvolvimento (para restringir a faixa etdria a um grupo de criancas com
caracteristicas de desenvolvimento semelhantes), fratrias com a mesma estrutura €
composi¢do, com o0s irméos estudados na mesma posigdo na fratria, € em nimero

superior a 30.

Sendo as duas doencas estudadas raras na populagio portuguesa tiveram de ser
incluidos no estudo todos os irmdos de criangas ¢ jovens com estas duas doencas desde
que tivessem entre 7 e 18 anos, alargando assim o estudo a trés fases de
desenvolvimento: laténcia (6 anos a 9 anos), puberdade (10 anos a 12 anos) e

adolescéncia (13 anos a 18 anos).

Numa segunda fase foram considerados critérios de exclusdo adicionais, tendo sido

excluidos os casos em que os irméos ja ndo viviam com o doente na mesma casa, outros
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em que o irmdo era filho de relagdes anteriores do pai ou da mée do doente (mesmo

quando viviam na mesma casa).

Ambas as amostras sdo ndo probabilisticas, também denominadas intencionais ou

de conveniéncia (Ribeiro, 1999).

Procedimento de Recolha de Dados

O estudo iniciou-se formalmente em Janeiro de 2004, altura em que estavam ja
contactados os vérios servigos de genética médica do pais e identificados os casos que
poderiam participar na amostra. Este processo foi moroso e dificil de realizar. A recolha
dos dados decorreu até Julho de 2005, sendo realizado sempre que possivel nas
instalacBes do Servigo de Genética Médica do Hospital de D. Estefénia, mas em caso de

impossibilidade em casa das familias, uma vez que eram de diferentes zonas do pais.

Para a recolha dos dados foram contactados formalmente os Directores de todos os
Servicos de Genética Médica do Pais, a Presidente da Associagdo Portuguesa de
Doencas Raras e Rarissimas — Rarissimas ¢ o Presidente da respectiva Comissdo
Cientifica, que facultaram os registos e listagens de todos os casos de que tinham
conhecimento. Devido ao facto da investigadora trabalhar no Servico de Genética
Médica do Hospital de D. Estefania foi possivel aceder a todos os processos conhecidos
de criancas com ambas as doengas no Servigo de Genética Médica, Servigo de

Neurologia e Centro de Desenvolvimento deste Hospital.

Informalmente e através de contactos pessoais foram ainda enconiradas familias
através dos seguintes servigos:
- Centro de Desenvolvimento do Hospital de Santa Maria através da colaboragéo
da Dra. Rosa Gouveia;
- Servigo de Otorrinolaringologia, do Hospital Pediatrico Maria Pia, no Porto,

através do Dr. Miguel Coutinho;
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- Servico de Otorrinolaringologia, do Hospital de Matosinhos, através do Dr. Maia
Gomes, que facilitou o contacto com a Dra. Rosélie Gomes, € a Dra. Célia
Barbosa, Pediatras do Desenvolvimento desse Hospital;

- Servico de Neurologia do Hospital de Cascais, através do Dr. Pedro Cabral;

- Servigo de Cirurgia do Hospital da Guarda, através do Dr. Carlos Pimentel.

A amostra ¢ constituida por todas as criangas saudaveis, com idades
compreendidas entre os 7 e os 18 anos, nas fases de desenvolvimento da laténcia,
puberdade e adolescéncia, de ambos 0s sexos com um irméo portador de doenga rara.
Foram constituidos dois grupos de estudo, um grupo de criangas com um irmdo com

Sindrome Cornélia de Lange, e outro com Sindrome Prader-Willi.

Ao longo deste tempo foram identificadas quarenta e duas familias com um
elemento com Sindrome Cornélia de Lange. Dessas familias treze s6 tinham um filho
com a doenca, nfio havendo irmfos para participarem no estudo. Onze familias tinham
mais de um filho mas os irmdos saudaveis da crianca doente ndo tinham idade para
participar. De todas as familias contactadas apenas uma familia recusou autorizar o fitho
saudével a participar no estudo. Foram seleccionados para a amostra vinte e um sujeitos,
pertencentes a dezoito familias, de idades entre os 7 e os 18 anos, oriundos de diferentes

zonas do pais.

Foram identificadas quarenta e sete familias com um elemento portador de
Sindrome de Prader-Willi. Dessas familias dezoito s6 tinham um filho com a doenca,
ndio havendo irméos para participarem no estudo. Dezasseis familias tinham mais de um
filho mas os irmdos saudaveis da crianga doente ndo tinham idade para participar.
Quatro familias reconstruidas foram identificadas, mas o irmfo doente ndo tinha o
mesmo pai do que os saudaveis. Todas as familias contactadas aceitaram participar na
investigagdio. Foram seleccionados para a amostra treze sujeitos, pertencentes a nove

famflias, de idades entre os 7 e os 18 anos, oriundos de diferentes zonas do pais.
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Na maioria dos casos as familias eram contactadas pelos servigos, em especial
pelos médicos responsaveis pela crianga para autorizarem dar o seu contacto.
Posteriormente eram contactadas pela investigadora, era explicitado o objectivo do

estudo e marcada a sessfo para recolha de dados.

A duragio quer da entrevista com os pais, ou mais frequentemente com as maes,
quer da sessdo de aplicagdo das provas variou, no seu conjunto, de 1h30 a 3h30. Apos a
entrevista foram aplicadas as provas na seguinte ordem: Desenhos da figura humana, de
Harris-Goodenough (Harris, 1963/1982), Desenhos da familia (imaginada e real), de
Corman (1961), seguido do Teste de Relagdes Familiares, de Bene & Anthony (1957). A
sessfio terminava com as Matrizes Progressivas de Raven (1977). Comegou-se sempre
pelos desenhos que seriam potencialmente facilitadores da relacdio entre a crianga ¢ a
investigadora. A prova de nivel intelectual foi realizada no final para evitar que as

potenciais dificuldades pudessem influenciar o desempenho nas provas seguintes.

Foi realizada apenas uma sessio por virios motivos: por um lado para ndo
sobrecarregar as familias e por outro porque em mais de metade da amostra a

investigadora teve de se deslocar a diferentes zonas do pais para estar com cada familia.

Instrumentos

Determinada a 4rea de investigagdo restava escolher os instrumentos para a recolha
de dados. Recorreu-se aos seguintes procedimentos:

- Entrevista semi-estruturada aos pais;

- Matrizes Progressivas de Raven;

- Desenho da Figura Humana;

- Teste do desenho da familia (imaginada e real), de Corman,;

- Teste das Relagdes Familiares, de Eva Bene e James Anthony.
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Entrevista Semi-estruturada

A entrevista foi realizada sempre as mies, uma vez que, na quase totalidade dos
casos, foi a pessoa que acompanhou as criangas e jovens. Esta variavel ndo foi definida
inicialmente como critério, mas ao longo da investigagdo foi-se impondo como uma

constante.

Pretendeu-se recolher os elementos definidos previamente como importantes para
a caracterizaciio da crianca ou jovem e da sua familia, em particular da fratria. Eram
explicados os objectivos do estudo, garantida a confidencialidade e pedido o seu
consentimento para participar no estudo, sendo explicado o facto de serem livres para
participar, podendo recusar se o entendessem. A abordagem foi sempre individual,

mesmo quando se tratava de mais de um irméo saudavel por fratria.

Mencionava-se o facto da sua participagio se integrar no ambito de uma
investigagio com o objectivo de estudar as relagdes entre os irméos de criangas com
doengcas raras. Era explicado o facto de haver pouca investigagdo sobre doengas raras em
Portugal e ainda menos sobre os irméos de criangas com doenga rara. As criancas foi
também explicada a razdo da sua presenca € a importancia que a sua participagdo tinha
para a investigagdo. Com este procedimento procurou-se uniformizar o mais possivel a

informacfio fornecida aos pais € as criangas.

Foi construida uma entrevista semi-estruturada para os pais com o objectivo de
obter informacdes em areas especificas da vida da crianga. A escolha da entrevista
enquanto instrumento prendeu-se com o facto de possibilitar uma conversa guiada e

elicitar material detalhado nas 4reas em que se pretendia obter informacéo.

A entrevista inicial foi considerada como uma entrevista semi-dirigida, ou seja, a
mée tinha a liberdade para exp6r os seus problemas, comecando por onde lhe parecesse

mais importante. Mas a investigadora foi intervindo no sentido de assinalar areas que
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ndo tinham sido abordadas e sobretudo recolocar a énfase no irméo saudavel e na

relacfio entre os elementos da fratria.

Apesar de haver um guidio para uma entrevista semi-estruturada a duracfo da
mesma dependeu de factores tdo variados como a necessidade de alguns pais falarem
sobre o filho doente (sendo necessério reconduzir a entrevista para o saudavel), ou da
necessidade de falarem sobre o saudavel colocando questdes variadas “porque estamos
sempre td0 preocupados com 0O outro, que nem temos tempo de pensar neste...”.
Também a sessdo de aplicacio de provas dependeu do grau de investimento colocado
nas tarefas, da inseguranca sentida sobretudo pelos mais velhos (*ja ndo sei desenhar!”),
e do desejo de ficar mais naquele espago que era sentido pelas criangas como um espaco
privilegiado por ser s6 seu (“N&o posso fazer mais jogos?”, “Amanhi posso voltar ca?

Fu sei fazer mais jogos!™).

Na elaboragio do guifio da entrevista teve-se como objectivo obter informacoes
acerca da forma como a crianga ou jovem se situa na familia e como se organiza do
ponto de vista escolar, social, etc... Ou seja tendo como objectivo a caracterizagio da
amostra. Deu-se importincia as questdes que poderiam permitir uma adequada descrigcdo
da amostra, mas também tendo em conta o que foi encontrado em investiga¢des nesta
area, e que foi abordado no Enquadramento Teorico. Foram definidas questbes em

diferentes areas e que serdo de seguida descritas. (Anexo 1)

Identificacdio da crianca e caracterizacfio sociodemografica da familia

Consistiu num conjunto de questdes acerca da identificagio da crianga (idade, fase
de desenvolvimento e sexo) e do conjunto da fratria, em particular do seu irméo doente.
Foram abordadas as caracteristicas das fratrias tais como o tamanho da fratria, a posigéo
relativa de cada irm#o na fratria. Foram também colocadas questdes relacionadas com a
composigio e estrutura da familia assim como o relacionamento entre cada elemento da

familia.
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Foram também colocadas uma série de questdes que permitissem avaliar o nivel
s6cio-econémico da familia através da Escala de Graffard, que estabelece 5 classes de
acordo com: profissio e nivel de instrugdio dos pais, fonte principal de rendimento, tipo

de habitac#o e local de residéncia. (Anexo 2)

Dados relativos a crianca

Consistiu em dois grupos de questdes que abrangiam as seguintes areas: gravidez e
parto (gravidez, saiide materna antes e durante a gravidez, parto e periodo neo-natal), o
desenvolvimento psicomotor (sorriso, alimentagdo, sono, marcha, linguagem, treino
esfincteriano, regressdes e medos) e o percurso escolar, que abordou a escolaridade da
crianga colocando questdes acerca do seu percurso escolar, eventuais dificuldades de
adaptagdio ao jardim infantil e a escola, aprendizagem, reprovacoes, necessidades de

apoio pedagdgico ou psicologico.

Impacto do diagndstico de doenca na familia

Este conjunto de questdes pretendeu compreender o impacto da doenga de uma das
criangas na familia e mais especificamente na fratria (idade em que foi feito o
diagnostico, informagfio disponibilizada e por quem, alteragdes na estrutura e
distribuicdio de papeis na familia, relagdo da crianga ou jovem com os irméos saudaveis e

com o doente).

Matrizes Progressivas de Raven

As matrizes progressivas de Raven sdo usadas com criancas € jovens € permitem
avaliar o desenvolvimento intelectual e em particular o desenvolvimento do raciocinio
16gico-dedutivo. O teste foi construido de forma a atrair e manter a atengo de criangas e
jovens, constituindo uma forma prética e rapida de avaliagio do raciocinio logico-

dedutivo.
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A ordem dos problemas em cada uma das séries que compdem o teste seguem 0O
método de trabalho habitual para as criangas e jovens e as séries juntas estdo organizadas
de forma a cobrir todos os processos de raciocinio perceptivo que sfio possiveis para

cada idade.

Os resultados foram avaliados de acordo com a proposta do manual (1977):

Classe 1 - Intelectualmente superior (se o resultado for igual ou superior ao
percentil 95 para os sujeitos do mesmo grupo etario).

Classe II - Nitidamente acima da capacidade intelectual média (para um resultado
igual ou superior ao percentil 75) ou Classe 1I+ (se 0 resultado for igual
ou superior ao percentil 90).

Classe III — Capacidade intelectual média (para resultados situados entre o
percentil 25 e o percentil 75) ou Classe III+ (no caso do resultado ser
superior ao percentil 50) ou ainda Classe III- (se o resultado for inferior
ao percentil 50).

Classe IV — Nitidamente abaixo da capacidade intelectual média (para resultados
situados no percentil 25 ou abaixo deste) ou IV— (se o resultado for
igual ou inferior ao percentil 10).

Classe V — Capacidade intelectual inferior (quando o resultado do sujeito ¢ menor

ou igual ao percentil 5 para o respectivo grupo etario).

Desenho da Figura Humana

Goodenough organizou em 1925 o teste da figura humana, com o apuramento de
itens que avaliam o nivel mental infantil com base na presenca e grau de perfeicéo de
detalhes com que a figura humana ¢é desenhada. Este é um teste ndo-verbal de extrema
simplicidade e grande economia de meios na sua utilizagdo, bem como de grande agrado
das criancas (Goodenough, 1957). De acordo com Goodenough (1957), o desenho ¢ um
meio adequado para estudar a inteligéncia das criangas. Mas de acordo com os trabalhos

de Machover (1948), uma técnica de avaliagio da personalidade através dos desenhos da
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figura humana pode contribuir para uma compreensdo de alguns aspectos do

funcionamento emocional da crianca.

O pedido para desenhar a figura humana, no caso desta investigacio
especificamente um homem, uma mulher e o proprio, ¢ um pedido simples, rapido, que
exige apenas papel e lapis e oferece um testemunho directo da projeccdo da crianga. De
acordo com Machover quase nfio tem limitagdo de idade, inteligéncia ou habilidade
artistica (1948), pelo que foi util na investigaciio que teria sujeitos com idades entre os 7

e os 18 anos.

Em termos gerais, o desenho de uma pessoa representa a expressao do eu, ou do
corpo, no ambiente. O que é expresso pode ser definido como uma imagem corporal, ou

seja, “como o reflexo complexo (...) da imagem de si mesmo” (Machover, 1948, pp.351).

Os desenhos da figura humana foram avaliados de acordo com os seguintes
critérios para cada um dos trés desenhos que foram pedidos (homem, mulher e auto-
retrato):

- nivel gréfico (superior, adequado ou inferior),
- contetido (valorizado ou desvalorizado).
Foi também feita uma comparagio qualitativa entre o desenho do auto-retrato € o

desenho da figura humana do mesmo sexo.

Teste do Desenho da Familia (Imaginada e Real)

O Teste do Desenho da Familia foi utilizado conjuntamente com o Teste de
Relagdes Familiares com o objectivo de compreender o modo como as criangas viam e
se situavam na sua familia, e teve em vista apreciar aspectos da dindmica afectiva

relacional dentro do seu agregado familiar.
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Os autores sio undnimes em chamar a atengfo para o facto do desenho servir de
ponto de partida para a relagio clinica e poder ser extremamente atil como auxiliar na

investigagdio da percepgdo que a crianga tem do seu agregado familiar.

Minkowska (1952), Porot (1952), Appel, Barcellos e Fukada (1956) apresentaram
a prova pedindo a crianga que desenhasse a sua familia. Corman (1976) propds uma
instrucfio alternativa a classica, que permite tornar mais projectivo o contetido, pedindo

ao sujeito que desenhe uma familia imagindria.

Segundo Corman (1961), as tendéncias e defesas do Eu exprimem-se no desenho
da familia através das valorizagbes ou desvalorizagdes dos personagens, dos
deslocamentos ou personagens acrescentados 3 familia real, da proximidade ou
afastamento dos personagens e das identificagdes conscientes e inconscientes que a
crianga faz. Assim, as identificagSes conscientes sdo expressas no questionario (quando
¢ perguntado & crianca qual o personagem que prefere e qual gostaria de ser); as
identifica¢des inconscientes sdo dadas pela ordem do desenho (primeira personagem a
ser desenhada), pela valorizagdo dos personagens, pela identificagdo dos personagens

mais felizes ou mais simpéticos e ainda pelos personagens acrescentados.

Corman observa que o comportamento desencadeado pelo pedido € tdo importante
como o desenho em si. Como tal, anota a ordem pela qual as personagens séo
desenhadas, o tempo a que cada uma foi dedicada, o cuidado com os detalhes ¢ a

localizagdo na folha de desenho.

Em relacdo ao desenho da familia imaginaria, foi realizada uma andlise de
contetido do que a crianca desenha, dos comentarios que faz em relagdo a estes, assim
como dos dados obtidos do questionario. A mesma andlise foi realizada em relagéo ao

desenho da familia real.

Liliana Zani (1969) comparou um numero apreciavel de protocolos do Teste do

desenho da familia, com as duas propostas; primeiro “Desenha uma familia... faz como
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quiseres” (versdo imaginativa) e logo de seguida “Desenha a tua familia” (versdo
concreta) e estabeleceu uma escala de avaliagdo que lhe permitiu comparar as duas
versdes. Foi com base nesta escala de avaliagio que foram interpretados os desenhos
pedidos as criangas desta investigagio. Esta avaliagio pareceu mais adequada a
investigacio por permitir pensar sobre a forma como a crianca se situa na familia e
valoriza os seus diferentes membros, mas também estabelecer pontos de contacto com o

Teste de Relagdes Familiares.

Esta escala de avaliacfio aproveita muitos dos critérios de interpretacdo seguidos
por Corman, ao nivel das estruturas formais e do contetido, que foram {teis para concluir
acerca do processo de identificagdo de cada crianca e da valorizacdo das diferentes

figuras da familia.

As normas de Corman incluem um pequeno questiondrio a crianga apds a execugéo
do desenho. As perguntas colocadas a todas as criancas foram as seguintes:

- Quem s#o essas pessoas que tu desenhaste nessa familia? Como se chamam e que

idade tém?

- Qual delas ¢ a mais simpatica? Porqué?

- Qual delas € a pior, a mais antipatica? Porqué?

- Qual delas € a mais feliz? Porqué?

- Qual delas € a mais infeliz? Porqué?

- E tu, nesta familia, quem preferes?

- Se tu pertencesses a esta familia, quem gostarias de ser? Porqué?

Teste das Relacdes Familiares

Descricdo sumdria do teste e das condicdes de aplicacdo.
Uma vez que se pretendia caracterizar a forma como a crianga neste periodo etario
tdo alargado (da laténcia & adolescéncia) encara a familia e expressa os seus sentimentos

relativamente as figuras parentais e & fratria, pareceu-nos que um teste quantificavel
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poderia ser mais util do que um teste projectivo. Foi nessa perspectiva que se escolheu o
Teste das Relagdes Familiares (TRF), criado em 1957 por Bene e Anthony, do Institute
of Psychiatry de Londres. Esta versdo foi posteriormente revista por Bene em 1978 e em
1985. As alteracdes introduzidas consistem fundamentalmente na formulag¢io mais
universal de alguns itens com o objectivo de adaptar o teste a culturas diferentes mas

também se acrescentaram novos itens, de forma a comtemplar ainda mais informagdes.

O TRF permite, a partir de um contexto ludico, avaliar as relagBes emocionais da
crianca com a sua familia, através da medicio objectiva da direcgdio e intensidade dos
sentimentos da crianca face aos varios elementos da familia (sentimentos dirigidos) bem
como da sua percepgio relativamente ao afecto que por eles lhe € atribuido (sentimentos

recebidos).

Segundo os seus autores, “¢ um suplemento a técnicas projectivas e visa indicar de
modo objectivo, seguro e rdpido, a direc¢do e a intensidade dos sentimentos da crianca
relativamente aos diferentes membros da familia e avaliar ainda o modo como o0s outros
avéem” (Bene & Anthony, 1957, p.11). A versdo infantil do TRF tem duas formas: para
criancas mais pequenas (entre os 6 € os 8 anos) e para criangas mais velhas, (criancas €

adolescentes com idades superiores a 8 anos).

O material do teste é constituido por 21 caixas de correio das quais 20 representam
pessoas de ambos os sexos, com diversas idades, tamanhos e aparéncias, que permitem
representar todos os elementos de qualquer familia. E adicionada as figuras escolhidas
pela crianca, como representativas da sua familia, uma outra: o Sr. Ninguém, que se
apresenta de chapéu e de costas, ¢ a quem se destinam todas as mensagens que a crianca
sente ndo se aplicarem a nenhum dos membros da sua familia. Através desta figura
oferece-se uma oportunidade de escape defensivo relativamente a sentimentos que sdo
reprimidos (censurados) ou de desvio de sentimentos que nfio se deseja admitir que

possam ser dirigidos aos proprios ou aos outros.




Metodologia 102

O material do teste inclui também um conjunto de mensagens (foi usada sempre a
forma para criangas mais velhas) escritas em pequenos cartoes individuais, que
exploram as relagdes afectivas intra-familiares. H4 mensagens (num total de 36 itens)
que exprimem sentimentos fortes de amor ou de 6dio; ou sentimentos menos intensos de
ternura, rejeicio ou de citime, que partem da crianga e se dirigem aos outros ou a si
mesma. Ha mensagens (num total de 32 itens) que exprimem sentimentos recebidos pela
crianga, isto &, que ela julga ou deseja que lhe sejam dirigidos. Finalmente pretende-se
avaliar o grau de dependéncia através de superprotecgdo materna e indulgéncia por parte
do pai ou da mée, ou seja, 0 modo como a crianga vé ou deseja a distribui¢éo do afecto

dos pais (18 itens).

A sequéncia das mensagens exprimindo sentimentos de intensidade e direccdo
variada, num ritmo relativamente acelerado, leva a crianca a langé-los nas figuras num
primeiro impulso, sem poder defender-se muito ou oferecendo-lhe uma figura (Sr.
Ninguém) para esse fim. A sequéncia das mensagens leva a que depressa se esquega a
anterior e a perca de vista, de modo que no final o examinando ndo pode controlar as

respostas nem sentir-se particularmente culpabilizado (Malpique, 1990).

Segundo os autores, “O TRF procura ajudar a crianga a exprimir sentimentos de
que estd consciente mas que tem dificuldade em verbalizar. Haverd um misto de
libertacdo de sentimentos reprimidos ndo confessados, e de sentimentos expressos na
familia ou por estranhos. Os movimentos afectivos (inconscientes) s6 podem ser

apreciados ou inferidos do resultado do teste” (Bene e Anthony, 1957, p.58).

“Neste teste dd-se & crianca ampla oportunidade ndo s6 para a expressdo directa
como para a expressdo defensiva. Segundo os autores dar-se-d uma conotagdo
comportamental & expressdo afectiva directa e, sendo assim, se encontramos uma
negacdo global dos sentimentos agressivos vamos também verificar se essa negacdo

existe na familia” (Bene e Anthony, 1957, p.28).
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A interpretagio dos resultados ndo € no entanto téo linear e ha que considerar toda
a dinamica defensiva — a expressiio dos desejos e a projecgéo dos sentimentos —no modo
como a crianca faz o balango entre sentimentos dirigidos e recebidos. A questio que se
pode levantar € “se o tipo de respostas € verdadeiramente representativo de sentimentos
ou se antes demonstra o que a crianca conscientemente considera sentimentos

permitidos” (Bene e Anthony, 1957, p. 23).

Segundo os autores 0 “material indica que a inibi¢do no leste corresponde de
perto & inibicdo encontrada na clinica”. Admitem porém que criangas inibidas possam,
em situacdo de teste, exprimir sentimentos que sio incapazes de exprimir na vida real

(Bene e Anthony, 1957, p. 12).

A situacdio de teste inicia-se com uma pequena conversa social destinada a criar
um clima de confianca e de cooperagio entre o sujeito e o examinador. Durante a mesma,
¢ investigada a composigio e caracterizagio do agregado familiar actual da crianca
(“Diz-me, quem vive contigo em tua casa?”), da sua familia (“Quem sdo as pessoas da
tua familia? Como se chamam e que idade tém?), bem como outros factos relevantes que

possam ter surgido no contexto familiar (afastamentos, divorcios, mortes, etc).

Depois, a crianga é convidada a escolher — de entre a totalidade das figuras
expostas numa mesa lateral- os elementos que vao representar a sua familia (“Vés estas
figuras que estdio aqui? Imagina que algumas delas véo representar as pessoas da tua

familia e escolhe aquela que melhor faria de tua mée, de teu pai, etc.”).

A crianca deve dispor as figuras que escolheu para formarem a sua familia,
segundo a ordem que desejar, identificando o seu nome e idade (irm3os). Nessa altura, ¢-

Ihe apresentado o Sr. Ninguém, bem como a tarefa que ela tera que realizar a seguir.

O examinador deve ter sempre presente, quando administra o teste, que a crianga
pode, por razdes intelectuais e emocionais, incluir ou excluir do circulo familiar alguns

elementos importantes, e que, a familia que nos apresenta, ndo coincide com a sua
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familia real. Estas diferencas, entre a familia real e a imagindria da crianga, serdo
consideradas na interpretagio dos resultados relativos 4 sua vida emocional em casa.
Assim, logo desde o inicio, 0 examinador e a crianga devem partir do principio que esta

& agora a sua familia, e esta ilusfio deve ser mantida até terminar o teste (Franca, 2000).

Mostram-se as cartas com as mensagens escritas & crianga, dizendo-lhe que sdo
para ser enviadas aquelas pessoas da sua familia (“Vé€s, temos aqui um monte de
cartinhas com mensagens escritas. Vou ler-te o que dizem e tu colocas cada uma na
pessoa onde achas que fica melhor. Se a carta ndo fica bem a ninguém, pdes no Sr.

Ninguém. Se achares que fica bem a todos ou a varias pessoas, das-me a mim.”).

Os itens sfio baralhados e lidos a sorte, com excepgdo dos quatro primeiros e dos
dois tltimos, permitindo, assim, nfio aumentar a ansiedade ou defesas face a alguns
sentimentos mais chocantes. Os dois altimos itens devem exprimir sentimentos positivos

afim de se evitar que a crianga saia do teste ansiosa e culpabilizada.

Deve-se recordar a crianca que também pode meter cartas na figura que a
representa. As criancas mais velhas podem preferir ser elas a ler as mensagens e a

coloca-las nas respectivas caixas do correio, 0 que também & possivel.

Cotacdo e interpretacio dos resultados.
A avaliagio dos resultados baseia-se na analise das somas totais e parciais dos
itens atribuidos a cada pessoa, relativos quer aos sentimentos dirigidos e recebidos, quer

aos sentimentos de dependéncia.

Assim, o niimero total de itens atribuidos a cada pessoa indica-nos o envolvimento
emocional da crianca com essa pessoa, que pode ser positivo ou negativo se a soma de
cada um exceder 2/3 do total. Diz-se que o envolvimento ¢ ambivalente se nem a soma

dos itens (+) nem a dos itens (-) excede 2/3 do total (Malpique, 1990; Franga, 2000).



Metodologia 105

As respostas egocéniricas, tal como os autores lhe chamam, referem-se aos itens
langados no préprio Eu, dando-nos indicagdes quanto a auto-estima (itens +), auto-

depreciagio (itens -), e tendéncia regressiva (itens de dependéncia) da crianga.

A apreciagfio quantitativa e qualitativa dos itens langados no Sr. Ninguém permite-
nos avaliar os movimentos defensivos. Normalmente este recebe as mensagens que
exprimem sentimentos fortemente agressivos. As defesas que melhor se evidenciam

neste teste sdo:

1. A negacfio, que se traduz no maior niimero de itens positivos e negativos no
Sr. Ninguém.

2. O deslocamento que por sua vez, se manifesta na dispersio evidente dos
itens nas figuras periféricas (avés, tios. primos), com um investimento
reduzido nas figuras centrais (pai, mée) e em si proprio.

3. A idealiza¢do, em que a crianga d4 um namero exagerado de itens positivos
para alguns membros da familia, colocando a maioria dos sentimentos
negativos no Sr. Ninguém.

4. A regressio, em que a crianga reclama para si propria os itens de

dependéncia, indulgéncia excessiva e superproteccio.

O TRF permite fazer um diagndstico clinico da inibicdo através duas escalas de
inibi¢do/desinibicio com 5 graus (inibigdo forte, moderada, fraca e desinibico
moderada e forte). Organizam duas escalas a que chamam negativa ou positiva conforme
a intensidade dos afectos agressivos ou amorosos e das figuras a quem sdo dirigidos.
Pela importéincia que este item interpretativo pode ter para este estudo passam a referir-

se os pardmetros segundo os quais se faz a avaliagio.

Escala negativa de inibigdo (de inibigdo ou desinibicdo dos sentimentos negativos)
1. Forte inibigdo: auséncia de respostas negativas ou apenas uma levemente negativa.
2. Inibi¢do moderada:

a) nenhuma resposta fortemente negativa ou apenas uma.

b) resposta levemente negativa dirigida a um irmdo ou figura periférica da sua familia.
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3. Fraca inibigcdo:
a) resposta fortemente negativa dirigida a irmdos ou elementos periféricos da familia.
b) respostas fortemente negativas dispersas pela familia.
c) resposta levemente negativa atribuida ao pai.

4. Desinibicdo moderada: resposta fortemente negativa dirigida ao pai.

5. Forte desinibicdo: resposta fortemente negativa dirigida a mde.

Escala positiva de inibigdo (de inibigdio ou desinibigdo dos sentimentos positivos)
1. Forte inibicdo: auséncia de respostas fortemente positivas (erotizadas), ou menos de 10
respostas levemente posititivas.
2. Inibicdio moderada:
a) apenas respostas levemente positivas.
b) respostas fortemente positivas distribuidas por varias pessoas.
¢) respostas fortemente positivas dirigidas ao irmdo ou figura periférica da familia.
d) respostas fortemente positivas dispersas pela familia.
e) respostas fortemente positivas dirigidas ao bebé.
3. Fraca inibigdo: respostas fortemente positivas centralizadas na mde, em criangas com
menos de 12 anos.
4. Desinibicdo moderada: respostas fortemente positivas dirigidas a qualquer dos pais,
em meninas com mais de 12 anos.
5. Forte desinibi¢do: respostas fortemente positivas dirigidas a qualquer dos pais, por

rapazes com mais de 12 anos.

A inibicfio no teste tem em linha de conta certos factores que interferem como a
idade, o sexo, a classe social e o grau de neuroticismo. Deste modo, observa-se que a
livre expressdo dos afectos diminui com a idade, enquanto a agressividade se exprime
mais frontalmente nos rapazes do que nas meninas, onde os sentimentos de ternura sfo
mais admitidos nestas pela influéncia cultural; & medida que o rapaz cresce os afectos de

ternura sdo mais reprimidos (Bene & Anthony, 1957).

Validade e fiabilidade do TRF.
Apesar das diversas criticas apontadas e da afirmagio sistematica da necessidade

de continuados estudos, O TRF tem sido considerado como um teste de reconhecido
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interesse na apreciacfio da dinimica familiar. Considera-se que € capaz de discriminar
diferencas significativas nas relagdes familiares entre criancas provenientes de diferentes
populacdes e afirma-se que os mecanismos psicodindmicos de defesa, que permite

destacar, tém particular significado nas criangas gravemente perturbadas.

O processo de validagio de um teste com estas caracteristicas ndo ¢ facil e tem de
entrar em consideraciio com diversos factores. Bene e Anthony escolheram uma amostra
de criancas, inglesas, na primeira metade do século XX, normalmente inteligentes, com
idade média de 11 anos, a partir de uma consulta do tipo Child Guidance. Procuraram
comparar o resultado dos testes feitos na primeira consulta com o material clinico e
social obtido ao fim de um ano de consulta; outro grupo de testes foi comparado com um
questionario feito s mies sobre 0 modo como elas apreciavam as relagdes da crianga
com os outros membros da familia. Estudaram-se também os resultados dos testes de
criancas cujos pais ou mdes eram conhecidos no seu tipo de relacionamento com 0s
filhos (pelo médico, pelo outro conjuge, ou pela assistente social). De um modo geral
verificou-se uma concordéncia positiva entre as informagdes € as respostas ao teste

(Malpique, 1990).

Segundo alguns autores € muito controversa a forma como os autores pretenderam
apreciar a validade do teste, pois além das amostras serem pequenas € a partir de
material clinico, ndo foram tratadas estatisticamente de modo correcto (Buros, 1959;
Jensen, 1959; Kauffman, 1970, cit. por Malpique, 1990).

A metodologia utilizada também foi criticada pois € discutivel que se possa
comparar a apreciagdo que a crianga faz da sua relagio com a familia com os dados
aparentemente objectivos sobre essas relagdes por outras pessoas (mée, médico,

assistente social) (Malpique, 1990).

Apesar dos estudos que tém sido realizados para testar a validade do teste, e que
nfio é relevante aqui mencionar, Malpique (1990) apds uma revisdo cuidada da literatura

considera que a validade e fiabilidade do TRF exigem mais investiga¢do uma vez que
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tem havido poucos estudos normativos e que as amostras utilizadas foram pequenas. O
elevado nimero de dados obtidos pelo teste exige técnicas apuradas de analise estatistica.
E concordante na maior parte dos estudos normativos (e alguns de casos clinicos) que a
figura da Mie € a que recebe maior numero de itens, da parte de ambos os sexos. As
figuras do Pai e da M3e recebem geralmente mais afectos positivos do que negativos.
Quase todos os estudos evidenciam claramente a rivalidade fraternal (¢ para os irmdos
que se deslocam mais afectos negativos). O Sr. Ninguém € em geral o depositério de
afectos negativos (fortemente agressivos). Os irmdos sdo muito valorizados e recebem
um grande nimero de itens; o envolvimento pode ser negativo ou ambivalente, sendo
quase sempre positivo € com marcada posi¢do dos pais quando se referem a um irméo

bastante mais novo ou bebé.

Procedimento Estatistico

Codificacdo e Cotacdo das Respostas do Questiondrio e Instrumentos
Ap6s a recolha de dados, numa primeira fase foi feita a andlise e interpretacdo dos
desenhos e a cotagdio das respostas dos instrumentos (Matrizes de Raven e Teste das

Relagdes familiares).

Relativamente aos dados da entrevista foram criadas categorias a partir das
respostas a cada uma das areas definidas como importantes para a avaliagdo da crianga e
da sua familia. Foram assim criadas as variaveis que se consideram serem relevantes

para a caracterizacfo da amostra.

Os dados recolhidos e que provinham da entrevista e dos testes foram codificados

de acordo com uma grelha previamente definida. (Anexo 3)
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Andlise Estatistica

Numa primeira fase foi feita uma andlise recorrendo a estatistica descritiva com o
objectivo de caracterizar a amostra e os dois grupos que a constituem. Exploraram-se as
varidveis através da andlise de frequéncias e percentagens para os dados qualitativos e
através do calculo de médias, de desvios padrio e erros padriio para os dados

quantitativos.

Numa segunda fase, com os objectivos de averiguar a existéncia de diferencas
entre os dois grupos e de observar a existéncia de configuragdes num € noutro grupo,
foram realizadas analises estatisticas inferenciais. Os dados foram avaliados fazendo
recurso a estatistica paramétrica e nfio paramétrica (valores de prova inferiores a 0.05
foram considerados como indicando resultados estatisticamente significativos). Em
fungdo das caracteristicas das variaveis consideradas e da verificaglo dos pressupostos
necessarios foram efectuados: testes de Qui-quadrado, testes de Fisher, e testes de

Mann-Whitney para amostras independentes.

No que diz respeito as variaveis categoriais nem sempre foi possivel recorrer aos
testes de analise estatistica inferencial uma vez que, face ao nimero reduzido de sujeitos
de um dos grupos e quando as variaveis eram compostas por trés ou mais categorias, ndo
era cumprido um dos pressupostos para a aplicagio do teste de Qui-Quadrado, que exige
um némero de casos esperados em cada célula superior a cinco. Quando foi possivel a
utilizagdo da estatistica os dados do teste e o coeficiente de Pearson foi apresentado no
respectivo quadro ou ao longo do texto. Quando nfo foi possivel fez-se apenas a
comparagiio qualitativa com os valores absolutos e frequéncia relativa de casa categoria

da variavel.

Na andlise estatistica dos dados foi utilizado o programa SPSS 13.0 (Statistic
Package for the Social Sciences). Serdo apresentados no capitulo seguinte os resultados
destas andlises e uma descricio mais detalhada dos procedimentos estatisticos utilizados

em cada uma das analises.




APRESENTACAO DOS RESULTADOS

Num primeiro momento € apresentada uma visdo global da amostra, que pretende
descrever € comparar os dois grupos que a constituem: irmdos de criancas com
Sindrome Cornélia de Lange (grupo SCdL) e irm#os de criangas com Sindrome Prader-
Willi (grupo SPW) relativamente as varidveis: caracteristicas socio-demograficas e
familiares, antecedentes pessoais, percurso escolar e impacto do diagnostico de doenca
rara na familia. Em seguida sfo abordadas as caracteristicas da relacio da fratria da
crianca com doenga rara, através dos dados obtidos com os instrumentos. Os resultados
obtidos sdo assim de dois tipos: dados que salientam elementos comuns e divergentes
das familias e fratrias das criancas com cada uma destas doengas, obtidos através da

entrevista com as méies; e dados resultantes dos instrumentos utilizados.

Na descrigfio dos dados obtidos recorreu-se a estatistica descritiva, nomeadamente a
determinacfio de médias, desvios-padrfio, e valores maximos € minimos para varidveis
continuas ou o calculo de frequéncias e percentagens para as varidveis nominais.Sempre
que possivel realizaram-se testes estatisticos (Teste Qui-quadrado e Fisher, no caso de
dados qualitativos; e Teste de Mann-Whitney, no caso de dados quantitativos), para
averiguar a existéncia de diferencas estatisticamente significativas entre os grupos

(estatistica analitica ou inferencial).

Ao longo do texto e em paralelo com a apresentacfo dos resultados das andlises

comparativas optou-se pela introdugio de alguns elementos de discussdo de dados.
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Caracterizacio Global da Amostra

Os dados relativos a descrigdo e & andlise comparativa dos dois grupos que se

apresentam de seguida foram obtidos através da entrevista realizada com as mées.

Caracteristicas Socio-demogrdficas
Neste ponto abordam-se os dados sécio-demograficos das criangas que

participaram no estudo assim como as dos seus irmdos doentes.
No Quadro 1 sfio descritas as idades da crianca saudavel e do doente na altura em
que participaram no estudo, as idades que tinham quando foi feito o diagnéstico de

doenca rara e a fase de desenvolvimento em que se encontra a crianca estudada.

Quadro 1 —Idades e fases de desenvolvimento dos dois grupos da amostra

SCdL SPW
n=21 =13
Idade do irmio saudavel M=13,38 ; DP=3,20 M=13,28 ; DP=3,62

Min=792; Max=17,83 Min=7,33; Max= 17,67

Fase desenvolvimento (irmfo saudavel)

Laténcia 4 (19%) 3 (23,1%)
Puberdade 5 (23,8%) 3 (23,1%)
Adolescéncia 12 (57,2%) 7 (53,8%)

M =10,28 ; DP = 6,01 M=38§,12; DP=5,17
Min = 0,67 ; Max=26 Min=2,92; Max = 17,75

Idade da crianca doente

Idade do irmio saudivel quando foi feito M=6,12 ; DP =439 M=8,44;DP =492
o diagnostice Min. =0 ; Max.= 13,66 Min=0; Max = 15,42
Idade da crianca doente quando foi feito M=18;DP=2,29 M=296;DP=3,70

o diagndstico Min=0; Max=6 Min=0; Max=10
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A média das idades dos irmdos saudaveis € semelhante nos dois grupos ndo
havendo diferencas estatisticamente significativas (U=134; p=0,929). Para uma melhor
caracterizagio da amostra esta foi subdividida em 3 grupos de acordo com a fase de
desenvolvimento: laténcia (dos 6 aos 9 anos), puberdade (dos 10 aos 12 anos) e
adolescéncia (dos 13 aos 18 anos). Em ambos os grupos a maior parte das criangas
encontra-se na adolescéncia. No que diz respeito as fases de desenvolvimento ndo

parecem existir diferencas significativas entre os dois grupos.

A média das idades dos irmdos doentes é muito semelhante nos dois grupos nédo

havendo diferencas estatisticamente significativas (U=103,5; p=0,242).

Com o estudo da distribuicio das criangas dos dois grupos em relacdio a variavel
sexo pretendeu-se verificar se a amostra era equilibrada, uma vez que esta variavel ¢

considerada na literatura como importante no estudo das relagdes na fratria (Quadro 2).

Quadro 2 — Sexo da crianga saudavel e da crianca doente

SCdL SPW
n (%) n (%)
Sexo do saudivel
Feminino 12 (57,1%) 6 (46,2%)
Masculino 9 (42,9%) 7 (53,8%)
Sexo do doente
Feminino 8 (38,1%) 7 (53,8%)
Masculino 13 (61,9%) 6 (46,2%)

A composicio dos dois grupos nfio difere significativamente em relagfio a variavel
sexo (x,°= 0,389; p= 0,533). Em ambos os grupos existe um nimero proporcional de
criancgas do sexo masculino e do sexo feminino. N&o existem diferencas estatisticamente
significativas entre o nimero de criangas do sexo masculino e do sexo feminino nem no

grupo SCdL (x1*= 0,429; p= 0,513), nem no grupo SPW (x,*=0,077; p=0,782).

Estudou-se também a amostra em relagdo ao sexo do irmdo doente, por parecer

importante a caracterizacdo da composi¢do da fratria. Nio existem diferencas
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significativas entre os dois grupos estudados no que se refere a variavel sexo do doente
(x1°= 0,808; p=0,369). Em ambos os grupos existe um niimero proporcional de criangas
do sexo masculino e do sexo feminino. Nfo existem diferencas estatisticamente
significativas entre o nimero de criangas do sexo masculino e do sexo feminino nem no

grupo SCAL (= 1,190; p= 0,275), nem no grupo SPW (x;*= 0,077; p=0,782).
Estudou-se a Classe Social a que pertenciam as familias destas criangas (Quadro 3).
A amostra é constituida por 4 dos 5 niveis socio-economicos descritos pela Escala de

Graffard. Nenhuma familia em nenhum dos grupos pertence a Classe Alta.

Quadro 3 — Classe social das familias estudadas

SCdL SPW

n (%) n (%)
Classe Média Alta 0 (0%) 2 (15,4%)
Classe Média 7 (33,3%) 7 (53,8%)
Classe Média Baixa 11 (52,4%) 4 (30,8%)

Classe Baixa 3 (14,3%) 0 (0%)

Parece haver uma diferenca entre as classes sociais das familias dos dois grupos. As
familias do grupo SCdL distribuem-se pelas classes sociais mas a maioria pertence a

classe média baixa, enquanto as do grupo SPW pertencem sobretudo a classe média.

Estes dados podem estar relacionados com a forma como a amostra foi recolhida
uma vez que nfo existe qualquer associacio descrita na literatura entre classe social € o
nascimento de uma crianga com qualquer destas doencas genéticas. Por outro lado numa
amostra pequena e com tantas categorias da varidvel Classe Social parece natural que os
casos se situem na média (classe média e média baixa) uma vez que sdio os dados

esperados para a populaciio portuguesa.

Em sintese, os dois grupos SCdL e SPW n#o apresentam diferencas significativas

em relagfo ao conjunto das caracteristicas sécio-demograficas estudadas.
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Caracteristicas Familiares
Neste ponto siio abordadas ndo so as caracteristicas das fratrias, mas também a

composigdo familiar e o relacionamento entre os elementos da familia.

As caracteristicas gerais das fratrias dos dois grupos estfo sintetizadas no Quadro 4.
E importante fazer uma distingfo no relacionamento que se estabelece entre os irmédos de
acordo com algumas caracteristicas especificas de cada fratria. Na literatura séo
referidos o numero de irmdos, a posi¢do relativa de cada individuo na fratria, ¢ a sua

posicdio em relagdo ao doente, como sendo factores relevantes no estudo das fratrias.

Quadro 4 — Caracteristicas das fratrias

SCdL SPW
n (%) n (%)
Nimero de irmios do estudado
Um 11 (52,4%) 4 (30,8%)
Dois 5(23,8%) 6 (46,2%)
Trés 5 (23,8%) 3 (23,0 %)
M=1,71;DP=0,84 M=1,92; DP=0,76
Min=1; Max=3 Min=1; Max=3
Posicio do estudado na fratria
Primeiro a nascer 12 (57,1%) 7 (53,8%)
Do meio da fratria 5 (23,8%) 5 (38,5%)
Ultimo a nascer 4 (19,2%) 1(7,7%)
Posicio do doente na fratria
Primeiro a nascer 5 (23,8%) 2 (15,4%)
Do meio da fratria 2 (9,5%) 3 (23,1%)
Ultimo a nascer 14 (66,7%) 8 (61,5%)

Nsio parecem existir diferengas significativas no que diz respeito as varidveis:
nimero de irm#os; posigdo do irmfo estudado na fratria; posicdo do doente na fratria, €
posigiio do estudado em relagfio ao irméo doente. Nio existem diferencas significativas

entre os dois grupos no que se refere ao numero de irméos da fratria (U=114,5;p=0,043).
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Em relacio a4 posicio relativa da crianca na fratria (sauddvel ou doente)
consideraram-se apenas trés categorias: o facto de ser primogénito (com as dificuldades
de adaptacfo ao nascimento de qualquer irmo, saudavel ou doente), o facto de pertencer
a0 meio da familia (sendo o segundo ou terceiro a nascer mas tendo sempre um irméo
mais novo) e finalmente o facto de ser o mais novo da fratria, o Gltimo a nascer ndo
tendo passado pela experiéncia de ver o seu lugar ameagado pelo nascimento de um
irm#o. Em ambos os grupos a crianga estudada € na maior parte dos casos a primeira a
nascer, e o doente o ultimo a nascer, o que pode estar relacionado com o receio dos pais

de voltar a ter filhos ap6s o nascimento de um filho doente.

As caracteristicas das familias estudadas estfo expostas no Quadro 5.

Quadro 5 — Caracteristicas das familias estudadas

SCdL SPW
n (%) n (%)
Familia com quem vivem
Famdilia nuclear 18 (85,7%) 13 (100%)
Familia alargada 3 (14,3%) 0 (0%)
Qutros familiares importantes
Avoés maternos 4 (19%) 0 (0%)
Avos paternos 1 (4,8%) 0 (0%)
Ninguém 16 (76,2%) 13 (100%)
Separacfo entre os pais
Nsao 18 (85,7%) 9 (69,2%)
Sim 3 (14,3%) 4 (30,8%)
Separaciio pai-filho
Néo 20 (95,2%) 9 (69,2%)
Sim 1 (4,8%) 4 (30,8%)
Separacfio mie-filho
Nio 19 (90,5%) 13 (100%)
Sim 2 (9,5%) 0 (0%)
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Os dois grupos ndo diferem significativamente em relagio & familia com quem
vivem (Teste de Fisher, p= 0,279); aos outros familiares importantes; separa¢&o entre os

pais (Teste de Fisher, p= 0,387); e separa¢do mie-filho (Teste de Fisher, p=0,513).

A maior parte das familias do grupo SCdL vivem com a familia nuclear ¢ a

totalidade dos casos do grupo SPW vivem com a familia nuclear.

No grupo SCAL sdo referidos os avos maternos e paternos como familiares
importantes no cuidado da crianca doente e dos seus irméos, enquanto no grupo SPW
ndo sdo referidos pelas mées outros familiares importantes nos cuidados ao doente e

irméos.

Em ambos os grupos sdo referidas separagdes entre os pais que correspondem a
separagdes entre mée-filho e pai-filho, uma vez que os filhos ficaram nessas situagdes a

viver apenas com um dos progenitores.

No grupo SPW verificou-se existirem mais separagdes entre pai e filho do que no
grupo SCdL, uma diferenga muito proxima da significancia estatistica (Teste de Fisher,
p=0,059). Esta diferenga pode talvez ser pensada em termos da dificuldade de aceitagfo
por parte do pai da sua influéncia na transmiss@o do gene alterado ao filho com SPW,
facto que foi referido por estas mies como sendo desencadeador de conflitos familiares

que levaram a separagdo do casal.

As relacdes que se estabelecem em meio familiar foram descritas de acordo com o
Quadro 6, e ndo se verificaram diferengas significativas entre os dois grupos em

nenhuma das variaveis.
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Quadro 6 — Dados relativos as relacfes familiares

SCdL SPW
n (%) n (%)
Relagiio entre os pais
Préxima 18 (85,7%) 11 (84,6%)
Conflituosa 3 (14,3%) 2 (15,4%)
Relacio dos pais com o préprio
Adequada 17 (81%) 11 (84,6%)
Moderada inadequagéo 4 (19%) 2 (15,4%)
Relacio dos pais com o deente
Adequada 18 (85,7%) 13 (100%)
Moderada inadequag&o 3 (14,3%) 0 (0%)
Relagiio proprio com irmio saudavel
Normal 8 (38,1%) 10 (76,9%)
Perturbada 2 (9,5%) 1(7,7%)
Sem irmaos saundaveis 11 (52,4%) 2 (15,4%)
Relaciio proprio com irmao doente
Normal 3 (14,3%) 4 (30,8%)
Hiper proteccio 14 (66,7%) 6 (46,2%)
Perturbada 4 (19%) 3 (23,1%)

A relacfio entre os pais é considerada proxima em ambos os grupos, ndo havendo
diferencas estatisticamente significativas entre os grupos (Teste de Fisher, p= 1,000),
correspondendo os casos em que tal ndo acontece & separacéio entre os pais. A relagfo
dos pais com o individuo estudado e com o doente ¢ na maior parte dos casos
considerada adequada, ndo havendo diferencas estatisticamente significativas entre os

grupos (Teste de Fisher, p= 1,000 e p=0,270 respectivamente).

Em ambos os grupos a relagio do irmdo estudado com o doente é na maior parte
dos casos considerada pelas maes como de hiperproteccdo, havendo também relagbes
consideradas normais (“como se ndo fosse doente” ou “igual aos outros irmios”) e

perturbadas (consideradas conflituosas pelos pais).
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Em sintese, ndo existem diferencas estatisticamente significativas entre os dois
grupos para a quase totalidade das caracteristicas que definem as fratrias. No que se
refere as caracteristicas da familia parece haver uma diferenca que se aproxima da
significincia estatistica entre os grupos em relagio a separagdo pai-filho. Esta diferenca
parece estar inerentemente associada as caracteristicas especificas da doenga SPW e

especificamente & forma de transmisso do gene nesta doenga.

Antecedentes Pessoais do Irmdo Saudavel
Neste ponto sio abordados os resultados relativos a gravidez, periodo perinatal e
dados do desenvolvimento. Os dados relativos & gravidez e periodo perinatal destas

criangas e jovens estdo descritos no Quadro 7.

Quadro 7 — Gravidez e periodo perinatal do irmie saudave]

SCdL SPW
n (%) n (%)
Gravidez
Normal 16 (76,2%) 8 (61,5%)
Perturbagdes emocionais 3 (14,3%) 4 (30,8%)
Problemas de saide 2 (9,5%) 1 (7,7%)
Periedo perinatal
Sem factores de risco 18 (85,7%) 11 (84,6%)
Factores de risco emocional 2(9,5%) 2 (15,4%)
Factores de risco somatico 1 (4,8%) 0 (0%)
Alimentacio
Sem dificuldades 20 (95,2%) 9 (69,2%)
Com dificuldades ligeiras 1 (4,8%) 4 (30,8%)
Dificuldades com o sono
Sem dificuldades 17 (81%) 10 (76,9%)
Com dificuldades ligeiras 4 (19%) 3 (23,1%)
Sono e autonomia
Dorme sozinho no quarto 11 (52,4%) 7 (53,8%)
Partilha quarto com irmé&os 10 (47,6%) 6 (46,2%)
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Os grupos nio diferem estatisticamente em relagéo as variaveis gravidez; periodo

perinatal; dificuldades com o sono (Teste de Fisher, p=1,000).

Em ambos os grupos a gravidez ¢ descrita como tendo decorrido sem problemas,
“normal”, e em alguns casos os problemas emocionais parecem estar relacionados com
receios ap6s uma primeira gravidez com um filho doente. Em ambos os grupos a maioria

das mées ndo refere dificuldades no periodo perinatal, alimentag¢éo ou sono.

Foram encontradas diferencas proximas da significncia em relagdo a variavel
alimentacdo (Teste de Fisher, p= 0,059). No grupo SCdL s6 séo referidas dificuldades
ligeiras num dos casos mas no grupo SPW quatro mies referem dificuldades ligeiras (o
que constitui 30,8% da amostra). Esta diferenca pode estar relacionada com o énfase

colocado na alimentacgio nas familias com SPW.

As criangas doentes (com SPW) tém de ter desde cedo um rigoroso controlo da
alimentacgio, uma vez que nfio parecem nunca ter a sensagdo de estar saciados, comendo
em excesso se ndo forem controlados. Nos casos em que sdo referidas dificuldades com
a alimentagio dos saudaveis, estas podem ser consideradas dificuldades
comparativamente ao apetite do irm3o doente, uma vez que as mies referem que o irméo
saudavel tem “falta de apetite”, “nfio gosta de comer”. Nestas familias parece haver uma
preocupagiio com a alimentac8o da crianga doente e que é generalizada para os restantes

elementos da familia.

Os dados relativos ao desenvolvimento destas criancas e jovens estdo descritos no
Quadro 8. E de salientar que sdo dados obtidos através da entrevista com a mde
baseando-se na sua avaliaciio retrospectiva, devendo ser lidos tendo presente toda a

subjectividade a que estdo sujeitos.
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Quadro 8 — Desenvolvimento do irmfo sauddvel

SCdL SPW
n (%) n (%)
Marcos do desenvolvimento
Normal, sem atraso 17 (81%) 10 (76,9%)
Atraso ligeiro-moderado 4 (19%) 3(23,1%)
Linguagem
Normal, sem atraso 18 (85,7%) 11 (84,6%)
Atraso ligeiro-moderado 3 (14,3%) 2 (15,4%)
Marcha
Normal, sem atraso 20 (95,2%) 11 (84,6%)
Atraso ligeiro-moderado 1(4,8%) 2 (15,4%)
Controio esfincteriano
Normal 20 (95,2%) 11 (84,6%)
Atrasado 1(4,8%) 2 (15,4%)
Regressoes no desenvolvimento
Néo 16 (76,2%) 11 (84,6%)
Sim 5(23,8%) 2 (15,4%)

Os dois grupos no diferem estatisticamente no que diz respeito a nenhuma das
variaveis relativas aos dados do desenvolvimento: marcos do desenvolvimento (Teste de
Fisher, p= 1,000); linguagem (Teste de Fisher, p= 1,000); marcha (Teste de Fisher, p=
0,544); controlo esfincteriano (Teste de Fisher, p= 0,544); regressdes no
desenvolvimento (Teste de Fisher, p= 0,682).

Em nenhum dos grupos sdo referidas pelas mées dificuldades ou atrasos do
desenvolvimento em nenhuma das 4reas abordadas: linguagem, marcha, treino
esfincteriano. Isto pode ser explicado pelo facto de haver uma preocupagédo acrescida,
centrada no filho doente, uma vez que em ambas as doengas esta implicado um atraso do
desenvolvimento psicomotor, em maior ou menor grau. A preocupacdio em torno do

desenvolvimento centrada no doente pode levar os pais a desvalorizar as dificuldades de
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desenvolvimento do saudavel ou mesmo a idealizarem as suas capacidades (comparando

o desenvolvimento dos irmos).

Foram consideradas outras varidveis que ndio sfo aqui apresentadas pelo facto de
nenhuma crianca de nenhum dos dois grupos ter apresentado esse comportamento ou
dificuldade ao longo do desenvolvimento. Assim nenhuma das criangas apresenta
comportamentos agressivos contra si proprio ou contra o ambiente que os rodeia

(pessoas e objectos).

Os interesses e curiosidades sdo descritos pelas mies como adequados a sua idade,
e ndo manifestaram ao longo do desenvolvimento sintomas somaticos ou emocionais
reactivos a0 meio em que se encontram integrados. Nio sfo referidas pelas mées

doencas sométicas ao longo do desenvolvimento, em nenhum dos grupos.

Em sintese, os dois grupos ndo diferem estatisticamente em relacdo aos
antecedentes pessoais avaliados (gravidez, periodo perinatal, ¢ desenvolvimento). Os
grupos diferem apenas no que diz respeito a alimentago, o que parece estar ligado as
caracteristicas especificas da doenca SPW. No irméo doente a constante fome, vontade
de comer e voracidade alimentar coloca em toda a familia uma preocupagéo excessiva

em relagdo a comida.

Percurso Escolar do Irmdo Sauddvel
Em relacdio a adaptagfo global a escola os dados estdo expostos no Quadro 9. A
amostra caracterizou-se no que diz respeito ao grau de ensino pela distribuigdo desde a

Primaria até a Secundaria.
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Quadro 9 — Adaptacdo global a escola do irmio saudavel

SCdL SPW
n (%) n (%)

Grau de ensino

Primaria 4 (19%) 3 (23,1%)

2° Ciclo 6 (28,6%) 1 (7,6%)

3° Ciclo 4 (19%) 6 (46,2%)

Secundaria 7 (33,3%) 3 (23,1%)
Situaciio escolar actual

Continuou a estudar 18 (85,7%) 11 (84,6%)

Abandonou a escola 3 (14,3%) 2 (15,4%)
Adaptacio global a escola

Adequada 15 (71,4%) 11 (84,6%)

Moderada inadequagfio 6 (28,6%) 2 (15,4%)
Aproveitamento

Bom 6 (28,6%) 7 (53,8%)

Regular 9 (42,9%) 4 (30,8%)

Fraco 6 (28,6%) 2 (15,4%)
Relacio com pares

Adequada 17 (81%) 10 (76,9%)

Desadequada — inibigfio 3 (14,3%) 2 (15,4%)

Desadequada — conflituosa 1 (4,8%) 1 (7,7%)

N#o se verificaram diferencas significativas entre os dois grupos em nenhuma das
variaveis relativas a adaptacfio a escola: grau de ensino; situagio escolar actual (Teste de
Fisher; p=1,000); adaptacfio global a escola (Teste de Fisher; p=0,444); aproveitamento;

relag8io com os pares.

A distribui¢io em relagio ao grau de ensino esta relacionada com as idades das
criancas estudadas. A maior parte das criangas continuou a estudar sendo que duas do
grupo SCdL deixaram de estudar “para tomar conta do irm&o” (sic), apesar de serem
referidos nestes casos dificuldades de aprendizagem e reprovagdes em anos anteriores. A

maior parte dos casos nos grupos parece estabelecer relacionamentos adequados com o
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grupo de pares, mas sio também referidas situagdes de evitamento ou isolamento face

aos colegas, que parecem revelar dificuldades de integragdio no grupo de pares.

Em sintese os dois grupos ndo diferem em relagdo ao seu percurso escolar.

Impacto do Diagnostico da Doenca na Familia

Foi também colocado um conjunto de questdes relacionadas com o impacto
qualitativo que a doenga de um dos filhos poderia ter tido na familia, em termos das
opgdes profissionais dos pais, do papel dos irméos saudaveis e da avaliac@o subjectiva

que os irmaos saudaveis fazem desse impacto (Quadro 10).

Quadro 10 — Impacto da deenca na familia.

SCdL SPW
n (%) : n (%)
Diagndstico condicioncu a vida familiar
Néo 10 (47,6%) 2 (15,4%)
Sim 11 (52,4%) 11 (84,6%)
Elemento da familia responsdvel pelo doente
Mie 17 (81%) 13 (100%)
Pai 2 (9,5%) 0 (0%)
Irméo saudavel 2 (9,5%) 0 (0%)
Pai condicionou vida profissional
Ndo 21 (100%) 11 (84,6%)
Sim 0 (0%) 2 (15,4%)
Maze condicionou a sua vida profissional
Nao 7 (33,3%) 2 (15,4%)
Sim 14 (66,7%) 11 (84,6%)
Irmfo saudavel colabora a cuidar do doente
Nao 5(23,8%) 7 (53,8%)
Sim 16 (76,2%) 6 (46,2%)

Os dois grupos ndo diferem significativamente em relagfio a nenhuma das varidveis

apresentadas. Na maior parte das familias foram os pais que contaram aos filhos
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sauddveis que o irmdo tinha uma doenga e que lhes deram informag#o sobre a doenga.
Em relacio a avaliagdo subjectiva das mdes quanto ao facto do diagnéstico ter
condicionado a vida familiar existe diferenca entre os dois grupos embora nfo seja
estatisticamente significativa (Teste de Fisher; p=0,075). No grupo SCdL verifica-se que
existe uma proporgio semelhante de mées que considera que o diagnéstico condicionou
e de mies que consideram que nfio condicionou a vida familiar. No grupo SPW a grande

maioria das mées considera ter havido um condicionamento da vida familiar.

Em ambos os grupos o elemento da familia apontado como sendo o mais
responsavel pelo doente é a mde. No grupo SCAL em dois casos o pai € o mais
responsavel (em ambos 0s casos porque os pais estdo separados e a fratria vive com o
pai), ¢ em dois casos é o irmfo saudavel o elemento mais responsavel pelo doente
(situagBes em que o saudavel abandonou os estudos para “ajudar a cuidar do irm&o”, ou

“como ia reprovar, desistiu e assim tem mais tempo para tomar conta do irm&o”).

Em ambos os grupos o pai nio teve de condicionar a sua vida profissional (Teste de
Fisher; p=0,139), ao contrario da mie que na maior parte dos casos teve de deixar de
trabalhar ou de alterar a sua vida profissional para poder acompanhar e cuidar do filho
doente (Teste de Fisher; p=0,427). A maior parte dos irmfos sauddveis colabora de
forma activa nos cuidados ao irméo doente, sobretudo no grupo SCAL, sendo talvez este

resultado devido ao grau de dependéncia destes doentes (Teste de Fisher; p=0,139).

Em sintese, os dois grupos nfo diferem significativamente em relagdo a nenhuma

das variaveis relacionadas com o impacto do diagnéstico da doenga na familia.

Sintese da Caracterizacdo da Amostra

Os dois grupos podem ser considerados comparaveis em relacdo as varidveis
consideradas importantes para o estudo da relagio da fratria. Pretende-se em seguida
avaliar se os dois grupos diferem no que diz respeito as variaveis relacionadas com

instrumentos utilizados.
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Dados dos Instrumentos

Matrizes Progressivas de Raven

As 34 criancas foram avaliadas com as Matrizes Progressivas de Raven, com o
objectivo de se excluirem atrasos ou dificuldades cognitivas que impedissem a
compreensdio do que era pedido através dos outros instrumentos utilizados. Foram
comparados os dois grupos para se poder verificar se estes eram homogéneos em relagio
a esta variavel, ou se existiam diferengas que pudessem influenciar a interpretagéio dos

resultados. Os dados estdo expostos no Quadro 11.

Quadro 11 — Nivel Cegnritivo avaliade com as Matrizes Progressivas de Raven

Nivel Cognitivo SCdL SPW

n (%) n (%)
Intelectualmente Superior 1(4,8%) 0 (0%)
Acima da média 3 (14,3%) 4 (30,8%)
Na média 12 (57,1%) 8 (61,5%)
Abaixo da média 5(23,8%) 1(7,7%)

Em ambos os grupos a maior parte de individuos situa-se na média esperada para a
idade, ndio sendo as diferencas significativas. Uma pequena percentagem tem valores
extremos: no grupo SCAL a crianga tem um desempenho intelectualmente superior e
cinco criangas tém um desempenho abaixo da média. Apesar de existirem casos em que
o desempenho foi considerado inferior ao esperado para a idade optou-se por ndo os
excluir da amostra uma vez que representam uma parte pequena da mesma e permitem

uma melhor caracterizagdo das criangas que a constituem.

Desenho da Figura Humana
Foi realizada uma avalia¢do qualitativa dos desenhos da figura humana que foram
pedidos: desenho de um homem, desenho de uma mulher e desenho do préprio. A

avaliagdo qualitativa, que pretende favorecer uma interpretagdo dos desenhos, foi
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realizada tendo por base alguns itens considerados importantes. Ndo se verificaram

diferencas entre os dois grupos para nenhuma das varidveis consideradas.

Quadro 12 — Dados relativos 3 interpretacio da figura humana

SCdL SPW
n (%) n (%)
Desenho de um homem — nivel grifico
Superior 5(23,8%) 0 (0%)
Adequado 12 (57,1%) 10 (76,9%)
Inferior 4 (19%) 3(23,1%)
Desenho de um homem — valorizacdo
Valorizado 16 (76,2%) 7 (53,8%)
Desvalorizado 5 (23,8%) 6 (46,2%)
Desenho de uma mulher — nivel grafico
Superior 4 (19%) 0 (0%)
Adequado 13 (61,9%) 9 (69,2%)
Inferior 4 (19%) 4 (19%)
Desenho de uma mulher — valorizacio
Valorizado 13 (61,9%) 7 (53,8%)
Desvalorizado 8 (38,1%) 6 (46,2%)
Desenho do propric — nivel grafico
Superior 6 (28,6%) 1 (7,7%)
Adequado 11 (52,4%) 8 (61,5%)
Inferior 4 (19%) 4 (30,8%)
Desenho do préprio — valerizacdo
Valorizado 17 (81,0%) 7 (53,8%)
Desvalorizado 4 (19%) 6 (46,2%)
Comparaciio entre figura humana e
representacfiio do proprio
Figura humana superior 11 (52,4%) 5 (38,5%)
Figura humana igual 4 (19%) 4 (30,8%)
Figura humana inferior 6 (28,6%) 4 (30,8%)

Em ambos os grupos se verifica que a representacio do homem, da mulher e do

préprio é na maior parte dos casos adequada. N&o parecem existir grandes diferengas no
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que diz respeito ao nivel grafico de cada um destes desenhos uma vez que as proporgdes
de desenhos adequados, superiores e inferiores sio muito semelhantes para os trés

desenhos pedidos e para os dois grupos.

Nio existem diferencas estatisticamente significativas entre os grupos no que diz
respeito a valorizagdio do desenho do homem (Teste de Fisher, p=0,262), valorizagéo da
mulher (3>=0,215, p=0,643), nem na valorizagdo do proprio (Teste de Fisher, p=0,130).
No grupo SPW, nos trés desenhos pedidos, é mais frequente a valorizagéo das figuras
pedidas embora em proporgdo pouco significativa (apenas 7 dos 13 casos). No grupo
SCdL apesar das figuras serem na maior parte dos casos valorizadas, existem pequenas
alteracBes nas proporgdes relativas para cada figura. Assim no desenho do homem 16
das figuras sio valorizadas, no desenho da mulher apenas 13 das figuras aparecem

valorizadas, e no desenho do préprio 17 das figuras aparecem valorizadas.

Em ambos os grupos a representacdo da figura humana do mesmo sexo do
individuo & na maior parte dos casos superior ou igual & representagéo do proprio (15 em
21 no grupo SCAL e 9 em 13 no grupo SPW). Este dado pode sugerir dificuldades ao

nivel da imagem corporal ou ser apenas indicativo de inibigdo no momento da avaliagéo.

Desenhos da Familia (Real e Imaginada)

Os desenhos da familia (real e imaginada) foram analisados de acordo com os itens
descritos no capitulo anterior, e baseados no estudo de Liliana Zani descrito por
Malpique (1990). Vo ser considerados separadamente os dados relativos ao desenho da
familia imaginada dos da familia real, procurando em seguida fazer-se uma sintese dos

elementos comuns a ambos os desenhos.

Desenho da familia imaginada.
Na andlise dos desenhos da familia imaginada realizou-se uma avalia¢dio da

frequéncia de respostas em cada variavel dentro de cada grupo (SCdL e SPW) e também
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uma comparacio (através do teste de Qui-quadrado — x> ou Teste de Fisher) dos dois

grupos em relagfo a cada variavel.
Verificou-se ndo existirem diferencas estatisticamente significativas entre os dois
grupos em nenhuma das variveis consideradas relevantes para a interpretacdo dos

desenhos (Quadro 13).

Quadro 13 — Dados relativos 2 interpretacio dos desenhos da familia imaginada

SCdL SPw
n (%) n (%)

Presenca da figura paterna e materna

Ausente 1 (4,8%) 0 (0%)

Presente 20 (95,2%) 13 (100%)
Nimero de filhos representados

Nenhum 0 (0%) 1(7,7%)

Um 8 (38,1%) 7 (53,8%)

Dois ou mais 13 (61,9%) 5 (38,5%)
Disposi¢io dos elementos da familia

Filho(s) entre os pais 9 (42,9%) 4 (30,8%)

Filho(s) ao lado dos pais 8 (38,1%) 7 (53,8%)

Casal ao centro 3 (14,3%) 2 (15,4%)

Gutro 1(4,8%) 0 (0%)
Estrutura da familia representada

Familia Nuclear 19 (90,5%) 10 (76,9%)

Familia Alargada 2 (9,5%) 3 (23,1%)
Comparacio com a estrutura da familia real

Igual a familia real 6 (28,6%) 1(7,7%)

Diferente da familia real 15 (71,4%) 12 (92,3%)
Ordem pela qual as figuras sdoe desenhadas

Pai primeiro 3 esquerda 9 (42,9%) 7 (53,8%)

Mae primeira 4 esquerda 3 (14,39 %) 2 (15,4%)

Filhos primeiro 9 (42,9%) 4 (30,8%)
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Quadro 13 — Dados relativos 2 interpretacio dos desenhos da familia imaginada (continuacio)

SCdL SPW
n (%) n (%)
Figura preferida
Figura paterna 3 (14,3%) 3 (23,1%)
Figura materna 4 (19%) 1 (7,7%)
Filhos (ou irméos) 13 (61,9%) 7 (53,8%)
Outros 1 (4,8%) 2 (15,4%)
Figura mais valorizada
Figura paterna 6 (28,6%) 4 (30,8%)
Figura materna 3 (14,3%) 1 (7,7%)
Filhos (ou irmé&os) 11 (52,4%) 6 (46,2%)
Outros 1 (4,8%) 2 (15,4%)

Em ambos os grupos os pais sdo representados no desenho, néo havendo diferengas
estatisticamente significativas entre os dois grupos (Teste de Fisher, p=1,000). Ha
apenas a excep¢io de uma crianga do grupo SCAL, que ndo inclui nem um pai nem uma
mée no seu desenho. Este desenho é de uma das crian¢as mais novas do grupo, com 7
anos, que optou por desenhar avés em vez de pais. Esta op¢do pode estar relacionada
com a dificuldade que mostrou em desenhar uma familia inventada, que néo fosse a sua.

Desenha assim avos e primos ficando na duvida se s30 0s seus avos e 0s seus primos.

Todas as criancas com excepcio de uma representam a familia imaginada com um
ou mais filhos. A Unica crianga a ndo representar filhos, optou por representar uma

familia constituida por um casal de avés e um casal de pais.

Existem no entanto diferencas entre os dois grupos. No grupo SCdL sfo
representados na maior parte dos casos (61,9% do grupo) dois ou mais filhos, ou seja ha
a representagiio de uma fratria, e consequentemente da relagdo fraterna. No grupo SPW a
maior parte das criangas representa apenas um filho (53,8% do grupo), eliminando assim
a relagio fraterna. Nestas criancas a rivalidade fraterna, a inveja e ciime da relagdo

fraterna podem ser expressos através do desejo de ser filho tnico.
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O niicleo triadico familiar, composto por pais e um fitho (comum nas versdes de L.
Zani e de Corman) nfio é o mais frequente no grupo SCdL, mas € o mais frequente no
grupo SPW. Estes dados parecem poder ser pensados em termos da culpabilidade
causada pelo facto das criangas (grupo SCdL) estarem a excluir um irm&o que necessita
de apoio e que nfio consegue defender-se da rivalidade que sentem em relagio a ele. No
grupo SPW, pelas caracteristicas da doenga os irmfos doentes podem ser considerados

como mais auténomos e capazes de se defender das relagdes que se jogam na fratria.

Em ambos os grupos ¢ representada na maijor parte dos casos uma familia nuclear
sendo esta diferente da familia real no que diz respeito & sua estrutura € numero de
elementos. Os dois grupos ndo diferem estatisticamente em relagfo a estrutura da familia
representada (Teste de Fisher, p=0,348) ¢ 4 comparagdo com a estrutura da familia real
(Teste de Fisher, p=0,210).

O pai é o primeiro a ser desenhado no grupo SPW. No grupo SCdL séo desenhados
em primeiro lugar na mesma propor¢do o pai e um dos filhos. Ambas as figuras, a
preferida e a mais valorizada, sio em ambos os grupos um dos filhos da familia
representada, parecendo este dado ser indicador da necessidade de identificagdo do

individuo com alguém da mesma geragéo.

Numa analise mais aprofundada dos desenhos do grupo SCdL ¢ importante
salientar que todas as criangas na laténcia (4 criangas) e uma maior proporgdo de
adolescentes representaram mais de um filho no desenho da familia imaginada. Na
puberdade esta tendéncia inverte-se apesar da diferenca néo ser elevada (3 das 5 criangas
apenas desenham um filho). A puberdade parece nestes irméos do grupo SCdL ser um

periodo de maior dificuldade de adaptacéio do irmdo doente.

Apesar do reduzido niimero de casos do grupo SPW, com apenas 3 casos na
laténcia, 3 na puberdade e 7 na adolescéncia, parece haver uma tendéncia semelhante ao

grupo SCAL no que diz respeito ao numero de filhos representados no desenho da
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familia imaginada. Parece haver na puberdade uma maior tendéncia para representar

apenas um filho sugerindo uma maior tendéncia para desejar ser filho tnico.

Existe uma diferenca significativa entre os trés grupos etarios do grupo SCdL na
disposiciio dos elementos da familia imaginada. Assim, na laténcia, as criangas
desenham o(s) filho(s) entre os pais e na puberdade desenham mais frequentemente os
filhos ao lado dos pais (3 em 5). Na adolescéncia (12 jovens) 4 jovens representam o
filho unico entre os pais, numa representacdo do desejo regressivo de ser filho tGnico e
protegido pelos pais, 5 representam o grupo de filhos ao lado dos pais, numa
representacio clara da diferenca de geragdes e 3 representam o casal ao centro talvez
numa representagiio da importancia dos pais como base de seguranca da familia em

torno dos quais se encontram os filhos.

No grupo SCdAL apenas no grupo de adolescentes sobressai a escolha da figura
fraterna como figura preferida e também como a mais valorizada no desenho da familia
imaginada, o que parece estar relacionado com a importéncia atribuida nesta fase ao

apoio do grupo de pares.

Ainda em relacfio a figura preferida no grupo SCAL ndio existem diferengas
significativas em relagfo ao sexo dos individuos mas nas raparigas (12 casos) é evidente
a preferéncia pela figura fraterna (9 dos 12) enquanto nos rapazes (9 casos) a escolha
oscile entre a figura fraterna (4 dos 9) e a figura paterna (3 dos 9). Em relago a figura
mais valorizada existem diferencas entre o grupo de rapazes e de raparigas do grupo
SCdL. Assim nas raparigas mantém-se a tendéncia para valorizar a figura fraterna (9 dos
12) enquanto nos rapazes a figura mais valorizada é a figura paterna (5 dos 9), o que

pode remeter para o processo de identificagdio com a figura masculina.

Em sintese:
- Parece haver nestas criangas a possibilidade de existir como ser desejante pois no
desenho da familia imaginada representam familias diferentes da sua, permitindo-se

neste desenho um acesso ao imaginario e colocando ali os seus desejos.
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- Existe nas criancas com irmfos com doenca rara uma perspectiva familiar
centrada na familia nuclear, com a inclusio de ambos os pais, sugerindo a valoriza¢do
dos pais como figuras protectoras e securizantes, ¢ dando relevo aos irméos. Néo se
verifica uma grande dispersdo por figuras periféricas, ou da familia alargada. Os limites
da familia estio bem delimitados na maior parte das criangas de ambos 0s grupos.

- O nucleo triadico familiar (comum nas versdes de L. Zani e de Corman) néo € o
mais frequente no grupo SCdL, mas ¢ o mais frequente no grupo SPW, sugerindo que ¢
no grupo SPW que surge com maior frequéncia o desejo de ser filho tnico. No grupo
SCdAL a culpabilidade associada 4 rivalidade fraterna ndo permite exteriorizar o desejo
de ser filho unico. A rivalidade fraterna, embora expressa, néo € tdo notdria no grupo
SCDL. A “menor gravidade” da doenga das criangas com SPW (por oposi¢éo as SCdL,
em que as limitagdes fisicas, de desenvolvimento e de linguagem sfo mais notorias e
colocam uma maior distincia entre as capacidades dos dois irm#os) parece facilitar a
livre expressiio dos sentimentos de rivalidade fraterna (e com eles de agressividade,
citme e inveja), enquanto no grupo SCAL essa rivalidade € mais dificil de aceitar e de
expressar.

- Os filhos, ou irm#os sdo as figuras mais valorizadas em ambos 0s grupos, o que
reforca a ideia da necessidade de identificagdo com figuras da mesma geragfo. Por outro
lado a valorizacfio das figuras fraternas, da mesma geragdo, esta de acordo com os
grupos etarios estudados (laténcia, puberdade e adolescéncia), em que se reforca a

identificacdo do grupo.

Desenho da familia real.

A semelhanca dos desenhos da familia imaginada, nos desenhos da familia real
realizou-se uma avaliacio da frequéncia de respostas em cada varidvel dentro de cada
grupo (SCAL e SPW) e também uma comparagéo (através do teste de Qui-quadrado — ¥
e do Teste de Fisher) dos dois grupos em relagdo a cada varidvel. Verificou-se ndo
existirem diferencas estatisticamente significativas entre os dois grupos em nenhuma das

variaveis consideradas relevantes para a interpretacio dos desenhos (Quadro 14).
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Quadro 14 — Dados relativos  interpretagio dos desenhos da familia real

SCdL SPW
n (%) n (%)

Presenca da figura paterna e materna

Ausente 0 (0%) 1 (7,7%)

Presente 21 (100%) 12 (92,3%)
Valorizacio da figura paterna

Néo 6 (28,6%) 3 (23,1%)

Sim 15 (71,4%) 10 (76,9%)
Valorizacfio da figura materna

Néo 9 (42,9%) 4 (7,7%)

Sim 12 (57,1%) 9 (69,2%)
Valorizacfio do préprio

Néo 11 (52,4%) 5 (38,5%)

Sim 10 (47,6%) 8 (61,5%)
Lugar atribuido ao préprio

Lugar equilibrado 10 (47,6%) 8 (61,5%)

Lugar predominante 8 (38,1%) 4 (30,8%)

Lugar inadequado 3(14.3 %) 1 (7,7%)
Valorizac¢io do irmio deente

Néo 13 (61,9%) 6 (46,2%)

Sim 8 (38,1%) 7 (53,8%)
Disposicdo dos elementos da familia

Filho(s) entre os pais 5(23,8%) 2 (15,4%)

Grupo de filhos ao lado dos pais 14 (66,7%) 8 (61,5%)

Casal ao cenfro 2 (9,5%) 3 (23,1%)
Estrutura da familia representada

Familia Nuclear 21 (100%) 11 (84,6%)

Familia Alargada 0 (0%) 2 (15,4%)
Comparacio com a estrutura da familia real

Igual 4 familia real 21 (100%) 12 (92,3%)

Diferente da familia real 0(0) 1 (7,7%)
Ordem pela qual as figuras sdo desenhadas

Pai primeiro & esquerda 10 (47,6%) 6 (46,2%)

Mie primeira & esquerda 3(14,3 %) 3 (23,1%)

Filhos primeiro 8 (38,1%) 4 (30,8%)
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Em relacdo ao desenho da familia real todas as criangas (em ambos 0s grupos) se
incluiram no desenho assim como aos seus irméos (saudaveis e doentes) Apenas no que
diz respeito aos pais houve um caso no grupo SPW que ndo representou nem o painem a
mde, tendo antes representado os seus avos. Este caso foi 0 mesmo que no desenho da
familia imaginada representou um casal de avos e outro de pais, parecendo revelar uma

dificuldade na representacio no mesmo desenho das duas geracdes: pais e filhos.

Os pais estfio presentes no desenho da familia real, no havendo diferencas

significativas entre os dois grupos (Teste de Fisher, p=0,382).

Em ambos os grupos de doengas o pai ¢ na maior parte dos casos valorizado (Teste
de Fisher, p=1,000). Os dois grupos também ndo diferem estatisticamente em relacéio a
valorizacdo da miae (Teste de Fisher, p=0,718), e & valorizagdo do proprio (3:*=0,624,
p=0,429). A valorizagio da mée ja néo € tdo marcada no grupo SCdL (apenas 57,1%) e a

do proprio ainda menos valorizado no grupo SCdL (apenas 47,6%).

O lugar atribuido ao préprio € em ambos os grupos equilibrado numa superior
percentagem de casos (10 no grupo SCdL e 8 no grupo SPW). Mas um grupo
significativo de individuos coloca-se numa posi¢do predominante em relacio as
restantes figuras (8 no grupo SCdL e 4 no grupo SPW). Apenas uma pequena
percentagem de individuos se representa a si proprio em lugar considerado inadequado
(3 em 21 no grupo SCAL e 1 em 13 no grupo SPW). Estes dados parecem traduzir a
importincia que estas criancas atribuem a si proprias no contexto da familia e das

relagdes familiares.

Apesar de nfo existirem diferencas estatisticamente significativas entre os dois
grupos no que se refere a valorizagio do irmfo doente (1:>=0,808, p=0,369), parece
haver uma tendéncia diferente em cada grupo. No grupo SCdL ¢ superior o niimero de
criancas que ndo valoriza o irm&o doente no desenho da familia real (61,9%), através da
sua representagfio em lugar de destaque ou a valorizagdo através de atributos fisicos, por

exemplo. No grupo SPW o nGmero de criangas que valoriza o irmdo doente ¢
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ligeiramente superior ao namero de criangas que ndo o faz, embora seja uma diferenga
muito pequena. Mas em nenhum dos grupos parece haver a desvalorizagdo desse irméo

doente, apenas nio lhe ¢ atribuido um lugar de destaque.

Em ambos os grupos a maior parte das criancas representou o grupo de filhos ao
lado dos pais o que pode ser uma indicagio da diferenciagdo de geragbes e boa

integracfio na fratria, salientando a importéncia da fratria na familia.

Nio existem diferengas estatisticamente significativas entre os dois grupos no que
se refere a estrutura da familia representada (Teste de Fisher, p=0,139), ¢ a4 sua
comparagdo com a estrutura da familia real (Teste de Fisher, p=0,382). Todos os
individuos do grupo SCdL representaram uma familia nuclear, que correspondeu sempre
a sua familia real. No grupo SPW, 2 das 13 criancas representaram a sua familia
alargada. Considerou-se que um dos desenhos do grupo SPW representava uma familia
diferente da familia real porque estavam omissos ambos os pais, tendo estes sido

substituidos pelos avés.

Em ambos os grupos é sobretudo o pai a ser o primeiro a ser desenhado mas parece
haver uma proporgdo grande de criancas a representar primeiro os filhos, o que reforca a

ideia da valorizacdo da fratria.

Em sintese:

- Existe nestas criancas uma tendéncia para o conformismo relacional, presente
nos desenhos da familia real através da clara adequacdio da escolha do desenho a
realidade da sua familia.

- E reforgada no desenho da familia real a perspectiva familiar centrada na familia
nuclear, com representacdo de todos os elementos da familia, reflectindo uma adequada
adaptacdo a realidade.

- Ambos os pais sfo valorizados o que sugere a sua importancia na familia.

- E de realgar a ndio valorizagio do irmdo doente na maior parte da criangas SCdL e

a sua valorizagdo no grupo SPW, sugerindo a ideia de que a severidade da doenca
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(superior no grupo SCAL) leva a uma maior desvalorizacdo do lugar e funcéo do doente
na familia.

- A maior parte das criangas de ambos 0s grupos representa 0 grupo de filhos ao
lado dos pais, sugere que a diferenca de gerages estd bem delimitada e interiorizada.
Reforca a ideia de um casal parental unido e da existéncia de lacos afectivos e
relacionais dentro da fratria que permitem uma identificagiio ou integragdo ao grupo da

mesma geracéo.

Conclusdes em relacio a ambos os desenhos da familia.

- Existe nestas criancas uma tendéncia para o conformismo relacional, presente
nos desenhos da familia real através de uma clara adequacdo da escotha das figuras do
desenho 2 realidade da sua familia. Mas apesar dessa adaptagdio a realidade parece haver
nestas criancas a possibilidade de existir como ser desejante pois no desenho da familia
imaginada representam familias diferentes da sua, permitindo-se neste desenho um
acesso ao imaginario e colocando ali os seus desejos.

- Existe nas criancas com irmdos com doenca rara uma perspectiva familiar
centrada na familia nuclear, com a inclusfio de ambos os pais, sugerindo a valorizag¢do
dos pais como figuras protectoras e securizantes, e dando relevo aos irmdos. Nao se
verifica uma grande dispersio por figuras periféricas, ou da familia alargada. Os limites
da familia estdo bem delimitados na maior parte das criangas de ambos os grupos.

- O nacleo triadico familiar é o mais frequente no grupo SPW, sugerindo que € nos
irmios de criancas com SPW que surge com maior frequéncia o desejo de ser filho
tinico. No grupo SCdL a culpabilidade associada & rivalidade fraterna ndo permite
exteriorizar o desejo de ser filho unico.

- Os filhos (irméos) sdo as figuras mais valorizadas em ambos os grupos, o que
reforca a ideia da necessidade de identificacdio com figuras da mesma geragdo. Por outro
lado a valorizacio das figuras fraternas, da mesma geragfo, estd de acordo com o0s
grupos etirios estudados (laténcia, puberdade e adolescéncia), em que se reforca a

identificacdo ao grupo.
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- O facto da maior parte das criangas de ambos os grupos representar O grupo de
filhos ao lado dos pais sugere a ideia de que a diferenca de geragdes esta bem delimitada
e interiorizada. Reforca a ideia de um casal parental unido e de lagos afectivos e
relacionais dentro da fratria que permitem uma identificagio ou integragéio ao grupo da

mesma geracio.

Teste das Relacdes Familiares

Considerou-se na analise destes resultados o conjunto da fratria, distinguindo-se o
irmdo 1 (mais velho dos irmdios saud4veis ou o finico irm&o saudével nas fratrias de trés
elementos), e o irm#o 2 (o mais novo dos irmdos saudéaveis no caso das fratrias de quatro
elementos). Foi utilizado o Teste de Mann-Whitney para comparar os valores médios de

itens atribuidos pelas criangas a cada elemento da familia.

Envolvimento com os diferentes elementos da familia.
O grau de envolvimento com cada elemento da familia refere-se ao total de itens
atribuido a esse elemento. O Gréfico 1 indica o valor médio de itens atribuidos pela

crianca a cada elemento da sua familia.
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Grafico 1 - Valor médio relative 2 varidvel “envolvimento total” para cada elemento da familia

nos dois grupos.
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A andlise comparativa através do Teste de Mann-Whitney mostra que néo existem
diferencas significativas entre os dois grupos. Apenas em relacio a média de itens
atribuido pela crianca a si préprio existe uma diferenca proxima da significincia
(p=0,067) e em relagdo ao numero de itens atribuidos ao pai (p=0,072), sendo o grupo

SCdL o que atribui mais itens ao pai.

O Sr. Ninguém € a figura a quem ¢ atribuido o maior nimero de itens em ambos os
grupos, o que pode estar relacionado com um movimento defensivo (deslocamento), que
leva a crianga a deslocar para esta figura os itens que ndo consegue atribuir aos

elementos da sua familia.

No grupo SCdL considerou-se a categoria “outros” que foi usada apenas por duas
criangas que incluiram os avos maternos como figuras da familia, por viverem separadas
da mie e com muito apoio dos avds e com quem parece haver um grande envolvimento

emocional, uma vez que € o grupo com maior nimero de itens depois do Sr. Ninguém.

Parecem existir diferencas entre os dois grupos no que diz respeito a hierarquia dos
valores médios relativos ao envolvimento total com os diferentes elementos da familia.
No grupo SCdAL o envolvimento maior depois do Sr. Ninguém € com a mée (se
excluirmos a categoria “outros que se refere apenas a duas criangas do grupo), depois
com o pai, o irm3o saudavel 1, em seguida com o irm&o doente e finalmente o irméo
saudavel 2 e o proprio. No grupo SPW logo depois do Sr. Ninguém € também a mée o
elemento com quem a crianca tem maior envolvimento, depois o irméo saudavel 1, o

pai, o irmdo doente e o irmdo saudavel 2 e o proprio.

A importancia atribuida no grupo SPW a um dos irmfos saudaveis (e também
presente no grupo SCdL mas de forma menos evidente) reforca a ideia da importéncia

dos irméos saudaveis nestas criangas saudaveis que na fratria tém um irmao doente.

O menor envolvimento €, em ambos 0s grupos, com o proprio, o que pode remeter

para as caracteristicas do teste. A crianca € solicitada a colocar os itens de acordo com o
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que sente na sua propria familia. Esta instrugio parece leva-las a atribuir itens a outras
pessoas que ndo a si proprias. De facto algumas perguntaram se poderiam também
colocar alguns itens em si mesmos apesar de ter sido dito expressamente no inicio do
teste. Pode também afirmar-se que o envolvimento com o irmédo doente € pequeno em

relagfo aos restantes elementos da familia.

O Quadro 15 mostra o tipo de envolvimento com o pai, a mée e o irmdo doente,
distinguindo se este envolvimento é positivo, negativos ou ambiguo. Considera-se que 0
envolvimento com determinado elemento da familia é ambivalente quando ndo existe

uma atribuicfo de itens superior a 2/3 do total dos itens.

Quadro 15 — Tipo de envolvimento emocional com os elementos da familia

SCdL SPW
n (%) n (%)
Tipo de envolvimento com o pai
Positivo 9 (42,9%) 5 (38,5%)
Negativo 3 (14,3%) 2 (15,4%)
Ambivalente 9 (42,9%) 6 (46,2%)
Tipo de envolvimento com a mie
Positivo 12 (57,1%) 9 (69,2%)
Negativo 2 (9,5%) 3 (23,3%)
Ambivalente 7 (33,3%) 1 (7,7%)
Tipo de envolvimento com o irm&o doente
Positivo 14 (66,7%) 12 (92,3%)
Negativo 2 (9,5%) 0 (0%)
Ambivalente 5(23,8%) 1(7,7%)

Em ambos os grupos o envolvimento com o pai € na maioria dos casos positivo ou

ambivalente, parecendo os dois grupos ser homogéneos em relagio a esta varidvel.

No grupo SCdL o envolvimento com a mée € positivo na maior parte dos casos,
mas ambivalente numa grande propor¢#o, € no grupo SPW o envolvimento com a mée €

positivo na maioria dos casos.
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Em relagio ao irmdo doente os dois grupos parecem ter um envolvimento positivo.
No grupo SCdL cinco criangas tém um envolvimento ambivalente ¢ duas tém um
envolvimento negativo. No grupo SPW apenas uma crianca tem um envolvimento

ambivalente com o irmdo doente.

Juntaram-se as categorias referentes ao envolvimento positivo e negativo para
verificar e comparar nos dois grupos a existéncia de relagdes ambivalentes em relagéo as
figuras parentais e ao irmfo doente. Os dois grupos ndo diferem estatisticamente em
relaciio 4 ambivaléncia sentida na relagio com a mée (Teste de Fisher, p=0,094) ¢ em
relacdio ao irmdo doente (Teste de Fisher, p=0,379). Mas a tendéncia de considerar estas
relaces como n#o ambivalentes parece mais marcada no grupo SPW. A relacdo com a
mie e com o irmdo doente parecem ser consideradas, no grupo SCAL como ndo
ambivalentes para a maior parte dos casos, mas com uma percentagem consideravel de
casos em que é considerada ambivalente. No grupo SPW as relagdes com a méde e o

irmdo doente sdo em todos os casos, excepto num, consideradas ndo ambivalentes.

Os dois grupos nio diferem significativamente no que se refere 4 ambivaléncia na
relacdo da crianga estudada com o pai (Teste de Fisher, p=1,000), tendo a mesma
tendéncia. O grupo divide-se parecendo que cerca de metade de cada grupo considera a

relagfio com o pai ambivalente e a outra metade nédo ambivalente.

Sentimentos dirigidos e recebidos.
O elemento da familia a quem a crianga atribui o major niimero de sentimentos
dirigidos (+) é considerado o seu principal objecto de amor e nos sentimentos dirigidos

(-) o seu principal objecto de hostilidade.

O Grafico 2 mostra a hierarquia da média de itens dirigidos positivos atribuidos
pela crianga aos diferentes elementos da sua familia, e que permitem identificar em cada
grupo o principal objecto de amor. Os dois grupos foram comparados através do teste de

Mann-Whitney e verificou-se que ndo existem diferencas significativas entre os dois
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grupos, & excepgdo da atribuigio de itens ao proprio, em que existe uma diferenca

proxima da significancia (p=0,056).
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Griafico 2 - Valor médio da varidvel “Objecto de amor” para os diferentes elementos da familia

nos dois grupos.

Em ambos os grupos o principal objecto de amor das criangas € a mde, o que pode

remeter para a importincia deste elemento da familia para estas criangas.

O Grafico 3 mostra a hierarquia da média de itens dirigidos negativos atribuidos
pela crianga aos diferentes elementos da sua familia, e que permitem identificar em cada
grupo o principal objecto de hostilidade. Os dois grupos foram comparados através do

teste de Mann-Whitney e verificou-se que ndo existem diferencas significativas.
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Griafico 3 - Valor médio da varidvel “Objecto de hostilidade” para os diferentes elementos da

familia nos dois grupos.
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Os dois grupos tém o mesmo perfil no que se refere ao objecto de hostilidade. O Sr
Ninguém é na maioria dos casos de ambos os grupos o principal objecto de hostilidade,
o que parece relacionado com o deslocamento de sentimentos negativos para o Sr.
Ninguém, remetendo para a dificuldade de aceitar e reconhecer esses sentimentos em

relagdo aos elementos da familia.

O irm#o saudavel 1 é depois do Sr. Ninguém, o objecto de hostilidade mais referido
pelas criangas de ambos os grupos, colocando-se a hipdtese da existéncia de irm&os
saudaveis permitir o deslocamento dos sentimentos negativos em relagdo ao doente,
enquanto nas fratrias de criangas saudaveis a tendéncia seja a de dispersar estes itens
pela fratria. De referir que praticamente nfio sio atribuidos estes itens negativos de
sentimentos dirigidos ao proprio nem ao irm#&o doente. Parece haver uma dificuldade em
atribuir estes itens ao irmio doente apesar de serem referidas por algumas mées

dificuldades de relacionamento com o irméo doente.

O elemento da familia a quem a crianga atribui mais sentimentos recebidos
positivos € a sua principal fonte de amor e os negativos a sua principal fonte de

hostilidade.

O Grafico 4 mostra a hierarquia da média de itens recebidos positivos atribuidos
pela crianga aos diferentes elementos da sua familia, e que permitem identificar em cada
grupo a principal fonte de amor. Os dois grupos foram comparados através do teste de

Mann-Whitney e verificou-se que nfio existem diferencas significativas entre grupos.
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Griéfico 4 - Valor médie da variavel “Fonte de amor” para os diferentes elementos da familia

nos dois grupos.
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Em ambos os grupos a principal fonte de amor ¢ a mde. Em ambos os grupos o
elemento da familia a quem sfio atribuidos mais itens recebidos positivos (a seguir a
mée) é o irmdo doente. No grupo SCdL o pai tem o mesmo valor médio que o irmdo

doente.

O Grafico 5 mostra a hierarquia da média de itens recebidos negativos atribuidos
pela crianga aos diferentes elementos da sua familia, e que permitem identificar em cada
grupo a principal fonte de hostilidade. Verificou-se que nfio existem diferencas
significativas entre os dois grupos. Apenas em relagio ao irmfo saudavel 2 existem
diferencas préximas da significancia (p=0,079) sendo-lhe no grupo SPW atribuidos mais

itens recebidos negativos do que no grupo SCdL.
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Grifico 5 - Valor médio da varidvel “Fonte de hostilidade” para os diferentes elementos da

familia nos dois grupos.

A principal fonte de hostilidade é, em ambos os grupos, o Sr. Ninguém, e logo de
seguida o irm#o saudavel 1, ou seja o Gnico irm#o saudavel nas fratrias de trés elementos
(o préprio, o doente e o saudavel), e o irmdo saudavel mais velho das fratrias de quatro
elementos. De realcar que o irmfo doente ndo foi considerado como fonte de hostilidade,

tendo-lhe sido atribuidos muito poucos itens desta natureza.

Respostas de dependéncia.
Os itens relativos a superprotecgio materna e indulgéncia materna e paterna

permitem avaliar o elemento da familia que a crianca considera mais dependente.
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O Gréfico 6 mostra a hierarquia da média de itens de superprotec¢do materna
atribuidos pela crianga aos diferentes elementos da sua familia. Os dois grupos foram
comparados através do teste de Mann-Whitney e verificou-se que ndo existem diferencas
significativas entre os dois grupos para a maior parte dos elementos da familia. Existe
uma diferenca proxima da significAncia no que se refere ao proprio (p=0,094), as
criangas do grupo SPW atribuem mais destes itens a si proprios do que as criangas do
grupo SCdL. Verificou-se existir uma diferenca estatisticamente significativa no que se
refere ao irmdo doente (p=0,010), as criangas do grupo SCdL atribuem mais destes itens

ao irm#o doente do que as do grupo SPW.
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Griafico 6 — Valores médios relativos a varidvel “superprotec¢io materna” para os diferentes

elementos da familia para ambes os grupes.

No grupo SCdL as criangas tendem a atribuir um maior niimero destes itens de
superprotec¢io materna ao irm#o doente (numa proporgio muito superior a de qualquer
outro elemento da familia. No grupo SPW as criancas tendem a atribuir mais destes itens
a si préprios, embora a diferenga em relagio a outros elementos da familia ndo seja
grande. Pode avancar-se a ideia de que no grupo SCdL a gravidade da doenga (pelos
motivos ja apresentados) coloque na crianga esta ideia de que os irmdos doentes
necessitam de maior protecgio materna, ndo podendo requerer esses itens para si

proprios.
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A figura a quem sdo atribuidos menos itens de superprotecgio €, em ambos os

grupos, o pai.

O Grafico 7 mostra a hierarquia da média de itens de indulgéncia materna
atribuidos pela crianga aos diferentes elementos da sua familia. Os dois grupos foram
comparados através do teste de Mann-Whitney e verificou-se que ndo existem diferencas
significativas entre os dois grupos para a maior parte dos elementos da familia. Existem
diferencas estatisticamente significativas no que se refere ao Sr. Ninguém (p=0,026), e
ao irmdo doente (p=0,006). As criangas do grupo SPW afribuem mais itens de
indulgéncia materna ao Sr. Ninguém do que as criangas do grupo SCdL. As criancas do

grupo SCAL atribuem mais itens de indulgéncia materna ao irméo doente do que as

criangas do grupo SPW.
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Grafico 7 — Valores médios relativos a varidvel “indulgéncia materna” para os diferentes

elementos da familia para ambos os grupos.

Em ambos os grupos os itens de indulgéncia materna s@io atribuidos ao irméo
doente, apesar de ser estatisticamente superior o niimero de itens atribuido pelas criangas
do grupo SCdL. Logo em seguida vem o irmé&o saudéavel 2, o que pode estar relacionado
com o facto de ser o mais novo da fratria saudavel, nalguns casos ainda bebé, o que

estaria de acordo com as investiga¢Ges anteriores.

O Grafico 8 mostra a distribuigio da média de itens de indulgéncia paterna

atribuidos pela crianca aos diferentes elementos da sua familia. Os dois grupos foram
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comparados através do teste de Mann-Whitney e verificou-se que néo existem diferengas
estatisticamente significativas entre os dois grupos. Existem no entanto algumas
diferengas que se aproximam da significincia. O grupo SPW atribui em média mais
itens de indulgéncia paterna a mée (p=0,053) e ao irméo saudavel 1 (p=0,054) do que as
criangas do grupo SCAL. O grupo SCdL atribui em média ao irméo doente (p=0,069)

mais itens desta natureza do que o grupo SPW.
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Grafico 8 — Valores médios relativos & variavel “indulgéncia paterna® para os diferentes

elementos da familia para ambos os grupos.

No grupo SCAL os itens de indulgéncia paterna sfo sobretudo atribuidos ao irméo
doente, enquanto no grupo SPW esses itens sfo para o irmio saudavel 2. Podera este
resultado estar relacionado com a percepcdo da gravidade da doenca SCAL e a percepcéo
de que apesar de poderem existir criancas mais pequenas, o doente necessita de mais

atencdo por parte do pai.

Na SPW os cuidados relacionados com a doenca estio muito centrados na
alimentagdo, que tradicionalmente esté associada aos cuidados maternos. A indulgéncia
paterna pode entdo nestas criangas ser atribuida a outro elemento da fratria (irmfo
saudavel ou o prdprio) porque os cuidados relacionados com a doenca estdo centrados
nos cuidados maternos. Talvez nestas familias o pai possa ser sentido por estas criancas
saudaveis como o compensador da superproteccdo materna, atributo considerado

exclusivo dos doentes. E de realgar que no grupo SPW quer os itens de indulgéncia
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paterna, quer os itens de indulgéncia materna sdo essencialmente atribuidos ao irmio

saudavel 2.

O Grafico 9 mostra a distribui¢iio da média de itens de dependéncia atribuidos pela
crianca aos diferentes elementos da sua familia. Os dois grupos foram comparados
através do teste de Mann-Whitney e verificou-se que ndo existem diferencas
estatisticamente significativas entre os dois grupos a excepcio da média de itens

atribuidos ao irmfo doente, que é superior no grupo SCAL (p=0,001).
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Grafico 9 — Valores médios relatives & Varidvel “Dependéncia” para elemento da familia nos

dois grupos.

Parece com estes resultados poder dizer-se que no grupo SCdL é muito evidente a
atribuiciio de itens de dependéncia ao irm#o doente. Isto pode dever-se as caracteristicas
limitativas da autonomia e integragio nos diferentes grupos sociais (familia, grupo de
pares, etc...) dos doentes com SCAL. No grupo SPW esta tendéncia de atribuir itens de
dependéncia ao irmfio doente ndo é tdo evidente, o que pode estar relacionado com o
gran de autonomia que os irmdos doentes conseguem atingir. Assim os itens sdo
igualmente atribuidos ao irm#o saudavel mais novo da fratria, o que ¢ concordante com

as investigaces feitas com criancas saudaveis.

Ao fazer uma sintese dos dados adquiridos a partir do conjunto de todos os itens de
dependéncia emocional, nas trés sub-variaveis ja referidas, parece poder afirmar-se que
existe uma clara atribuicfio destes itens ao irmfo doente, em ambos os grupos. Como se

houvesse a compreensio ou aceitacio das suas necessidades especiais.
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Respostas egocéntricas.
As respostas egocéntricas referem-se aos itens que sdo atribuidos a propria crianga,

dando indicacdes acerca da forma como a crianca se sente na familia (Quadro 16).

Quadro 16 — Dados relativos a interpretagfo s respostas egocéntricas

Respostas egocéntricas SCdL SPW

n (%) n (%)
Néo 18 (85,7%) 8 (61,5%)
Sentimentos dirigidos negativos 1 (4,8%) 0 (0%)
Dependéncia 2 (9,5%) 5 (38,5%)

Parece haver um reduzido nimero de individuos, em ambos os grupos a atribuir a si
préprio itens da prova, o que esta de acordo com o que foi descrito em investigagcdes
anteriores (Malpique, 1990). No grupo SPW cinco criangas atribuem a si proprios itens
de dependéncia, o que parece estar relacionado com os dados anteriores. No grupo SCdL
ndo parece haver espago emocional na familia para que os filhos saudaveis se atribuam

itens a si proprios, ou possam esperar a superprotec¢io materna ou paterna.

Consisténcia entre sentimentos dirigidos e recebidos.
No Quadro 17 procurou-se avaliar a consisténcia entre itens dirigidos e recebidos

pela criangas, tendo sido feita a disting8o entre itens positivos € negativos.

Quadro 17 — Consisténcia entre sentimentos dirigidos e recebidos

SCdL SPW
n (%) n (%)
Consisténcia entre sentimentos positivos
Nio 13 (61,9%) 7 (53,8%)
Sim 8 (38,1%) 6 (46,2%)
Consisténcia entre sentimentos negativos
Nao 5 (23,8%) 4 (30,8%)
Sim 16 (76,2%) 9 (69,2%)
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Os dois grupos ndo diferem significativamente em relagdo & avaliagfo de
consisténcia entre sentimentos dirigidos e recebidos, quer sejam positivos (Teste de
Fisher, p=0,728) quer sejam negativos, em relagio ao irmfo doente (Teste de Fisher,
p=0,704).

Defesas utilizadas.
Como j4 foi referido anteriormente, sdo evidenciados pelo teste quatro mecanismos

de defesa, que estdo expostos no Quadro 18.

Quadro 18 — Defesas utilizadas por cada crianca

SCdL SPw
n (%) n (%)
Negacio
Néo 12 (57,1%) 3 (23,1%)
Sim 9 (42,9%) 10 (76,9%)
Idealizacio
Nio 7 (33,3%) 3 (23,1%)
Pai 3 (14,3%) 0 (0%)
Mie 4 (19%) 7 (53,8%)
Irméo doente 7 (33,3%) 3 (23,1%)
Deslocamento
Sentimentos + e - 3 (14,3%) 1 (7,7%)
Sentimentos - 10 (47,6%) 8 (61,5%)
Nio existe 8 (38,1%) 4 (30,8%)
Regressio
Superprotecgido Materna e Indulgéncia
Materna e Paterna
. 1 (4,8%) 1(7,7%)
Superprotecgio e Indulgéncia Materna
0 (0%) 2 (15,4%)
Superprotecgfio Materna e Indulgéncia
0 (0%) 2 (15,4%)
Paterna
. 1 (4,8%) 0 (0%)
Indulgéncia Paterna
. 2 (9,5%) 0 (0%)
Indulgéncia Materna
. 17 (81%) 8 (61,5%)
Nio existe
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Em relacdo & negagfio os dados parecem apontar para uma tendéncia oposta nos
dois grupos. A diferenga nfio é estatisticamente significativa, mas ¢ préxima da
significancia (Teste de Fisher, p=0,079). No grupo SCdL a maior parte dos individuos
ndo recorre 4 negagdo (12 dos 21) mas ndo existe uma diferenca muito grande do
namero de individuos que recorre a ela (9 dos 21). No grupo SPW a maior parte dos

individuos recorre a negacgfo (10 em 13).

A idealizacio dos elementos do niicleo familiar distribui-se de forma diferente na
amostra. No grupo SCAL predomina a idealizagio do irmdo doente (7 em 21) e no grupo
SPW predomina a idealizagio da mde (7 em 13). Esta diferenga parece estar relacionada
com as caracteristicas especificas de cada uma das doengas. Na SCdL o irméo doente
real tem grandes dificuldades de adaptagio ao mundo que o rodeia sendo por isso
necessario ao irmo saudavel idealizar as suas competéncias, relacionais e

comunicacionais por exemplo, para se conseguir relacionar com ele.

Em ambos os grupos parece haver um predominio do deslocamento de sentimentos

negativos, parecendo os dois grupos homogéneos em relago a esta variavel.

Em nenhum dos grupos se pode falar da regressdo como um mecanismo de defesa

usado por estes dois grupos.

Escalas de inibicdo.
Parece haver em ambos os grupos uma inibigio moderada na expressdio de

sentimentos positivos e negativos (Quadro19).
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Quadro 19 — Escalas de inibi¢fio (positiva e negativa)

SCdL SPW
n (%) n (%)
Escala Positiva de Inibicfic
Forte inibigio 0(0%) 1 (7,7%)
Inibi¢do moderada 11 (52,4%) 4 (30,8%)
Fraca inibigao 1 (4,8%) 3 (23,1%)
Desinibi¢do moderada 5 (23,8%) 2 (15,4%)
Desinibigéo forte 4 (19%) 3 (23,1%)
Escala Negativa de Inibicio
Forte inibigio 1(4,8%) 2 (15,4%)
Inibi¢do moderada 9 (42,9%) 6 (46,2%)
Fraca inibigéio 5(23,8%) 3 (23,1%)
Desinibigdo moderada 5(23,8%) 1 (7,7%)
Desinibiggo forte 1(4,8%) 1 (7,7%)

Em ambos os grupos parece haver um maior nimero de casos com inibigdo
moderada de sentimentos positivos. No grupo SCAL um ntmero consideravel dos
individuos apresenta desinibi¢fio moderada (23,8%) e desinibicdo forte (19%). No grupo

SPW parece haver uma maior disperséo pelas cinco categorias da variavel.

Em relagiio aos sentimentos negativos também os dois grupos parecem ndo
apresentar diferencas significativas. Assim em ambos os grupos parece haver mais casos

de inibigo moderada, numa percentagem muito semelhante.



DISCUSSAO DOS RESULTADOS

Esta investigagdo foi pensada com o objectivo geral de estudar de uma forma
exploratéria a dindmica da relagfio que se estabelece na fratria de criangas com doenga
rara, especificamente a Sindrome Cornélia de Lange (SCdL) e a Sindrome Prader-Willi
(SPW). Considerou-se que as duas doengas diferem em relagfio ao grau de severidade
avaliado em termos do grau de deficiéncia fisica e mental, capacidade de comunicagéo e
grau de autonomia. A SCdL foi considerada mais grave do que a SPW. A comparagéo
de dois grupos com doenga, neste caso dois grupos de irméos de criangas com doengas
genéticas e raras (em vez de comparar um desses grupos com um grupo de irméos
saudaveis) foi realizada em estudos anteriores e parece ser vantajosa na medida em que
permite descrever a especificidade do impacto de cada uma das doengas na fratria

saudavel.

Foram definidos como objectivos especificos a descri¢io dos dois grupos que
constitufram a amostra deste estudo relativamente as varidveis: caracteristicas socio-
demograficas e familiares, antecedentes pessoais, percurso escolar e impacto do
diagnéstico de doenga rara na familia; e a avaliagio e comparagiio da dinimica da
relaciio fraterna entre os dois grupos, em relagio a forma como cada crianga se situa na
familia e em particular na fratria (a0 envolvimento que sente em relagéo aos diferentes
elementos da fratria, dependéncia das figuras parentais, defesas e grau de inibigfo).
Pretendeu-se também determinar se o grau de severidade da doenca estd relacionado

com o tipo de relagdo que se estabelece na fratria.
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A leitura, compreensdo e interpretagdo dos resultados obtidos nesta investigagio
estdo necessariamente moldados pelos modelos tedricos da investigadora e que
decorrem necessariamente da sua pratica clinica. Existe uma estreita ligago entre a
realidade que se pretende analisar e os instrumentos usados para a explorar. Os
instrumentos de investigagfio escolhidos estio muito proximos do aparelho conceptual
psicodindmico, razdo pela qual o modelo psicodindmico sera a referéncia conceptual

principal.

O nascimento de uma crianga com problemas de saide e especificamente com uma
doenca genética suscita, tal como foi abordado no Enquadramento Tedrico, na familia
toda uma crise que implica altera¢des na dindmica familiar. A tenséo familiar gerada e a
progressiva adaptagfio & crianga com doenga genética tem necessariamente implicagdes

nos irm#os saudaveis.

A maioria dos estudos na fratria tem abordado a questdio da relagfio fraterna por
intermédio da andlise isolada da reac¢do emocional. Nesta investigacdo recorreu-se aos
desenhos da Figura Humana e da Familia (real e imaginada) por ser descrita por diversos
autores a possibilidade da sua utilizagdo num vasto leque de idades, tendo sido os
desenhos complementados com o Teste das Rela¢des Familiares de Bene & Anthony
(1957/1985). A metodologia utilizada permitiu ter uma indicagfio relativa a quantidade,
qualidade e direccdo dos investimentos afectivos transaccionados no interior da familia.
Apesar das diversas criticas que lhe tém sido apontadas este teste continua a ser

considerado como de reconhecido interesse na apreciagdo da dindmica familiar.

A descricdo dos dois grupos que constituiram a amostra desta investigagio
permitiu, em primeiro lugar, concluir que, apesar de existirem diferengas em algumas
das varidveis estudadas, os dois grupos ndo diferem estatisticamente no que se refere as
varidveis consideradas mais relevantes para o estudo das fratrias: conjunto das
caracteristicas sécio-demograficas, composi¢io da familia e em particular da fratria
(nimero de irm3os; posi¢do do irmfo estudado na fratria; posi¢do do doente na fratria, e

posicdo do estudado em relagdio ao irmfo doente), antecedentes pessoais (gravidez,
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periodo perinatal e dados do desenvolvimento), percurso escolar e impacto subjectivo da
doenca rara na familia. A avaliagio de algumas caracteristicas das criangas foi realizada
através da entrevista as mies e poderia ter sido aumentada com informaces adicionais
obtidas através do levantamento de dados de outros adultos como os professores. Estas
avaliacdes permitiriam avaliar o comportamento da crianca em contacto extra-familiar,

como o grupo de pares e o contexto escolar.

No grupo SPW verificou-se existirem mais separagdes entre pai e filho do que no
grupo SCdL, uma diferenga muito préxima da significancia. Esta diferenca pode talvez
ser pensada em termos da dificuldade de aceitagfo por parte do pai da sua influéncia na
transmissio do gene alterado ao filho com SPW, facto que foi referido por estas mées
como sendo desencadeador de conflitos familiares que em alguns casos levaram a
separagiio do casal. Por outro lado a gravidade da deficiéncia das criangas com SCdL

pode justificar a necessidade dos pais ficarem unidos para proteger o doente.

No grupo SPW s#o referidas pelas mées dificuldades ligeiras na alimentagfo do
irmdo saudavel, que podem ser contextualizadas pelo énfase colocado na alimentacio
nestas familias. As crian¢as com SPW tém de ter desde cedo um rigoroso controlo da
alimenta¢fio, uma vez que nfo parecem nunca ter a sensacdo de estar saciadas, comendo
em excesso se ndo forem controladas. Nos casos em que sdo referidas dificuldades nos
irméos saudaveis, estas podem ser consideradas dificuldades em relagfio ao irméo doente,

uma vez que as mies referem “falta de apetite” ou “néo gosta de comer”.

Apesar dos dois grupos nfo apresentarem diferencas na maior parte das variaveis
usadas para os descrever, parece poder estabelecer-se uma diferenca entre os irméos
doentes dos dois grupos. As duas doengas, sendo ambas genéticas e raras na populagio,
e lembrando a grande variabilidade que pode existir em diferentes criangas com a
mesma doenca, diferem em relagdo a sua capacidade de comunicagfo, grau de
deficiéncia mental e fisica e grau de autonomia. As criangas com SCdAL tém, de acordo
com estes critérios, um maior grau de incapacidade e sdo de facto vistas pelos irmé&os

saudaveis como “deficientes” e muito dependentes dos cuidados de todos os elementos



Discussfio dos Resultados 155

saudaveis da familia. As criancas com SPW tém normalmente um atraso de
desenvolvimento menos marcado e na grande maioria das situagdes conseguem ao longo
da sua vida um consideravel grau de autonomia, comunicam com facilidade, ndo
existindo deficiéncias fisicas que as tornem particularmente dependentes dos adultos. Os
seus irmdos saudaveis sabem que estas tém uma doenca, que descrevem como um

3 ~ (14 vl 124 3 3
problema decorrente da alimentacfio, “querem sempre comer”, ou “val Crescer mais

devagar que eu”.

Na maior parte das familias foram os pais que contaram aos filhos saudaveis que o
irm3o tinha uma doenca e que lhes foram dando informacdo sobre essa doenga. Em
relacfio & avaliagdio subjectiva que as maes fazem do condicionamento da vida familiar
ap6s o diagnéstico de doenga rara num dos filhos existe diferenca entre os dois grupos
embora nfio se possa considerar estatisticamente significativa. No grupo SCdL parece
haver um nimero quase igual de mées que consideram que o diagnostico condicionou a
vida familiar das que consideraram que o diagnéstico nfo condicionou a vida familiar.
No grupo SPW a grande maioria das maes considera ter havido um condicionamento da
vida familiar. Poder-se-ia pensar que no grupo SCdL, em que as caracteristicas da
doenga parecem causar maior dificuldade de adaptagfio das criangas e das suas familias,
levam as mées a negar a adaptaco e a pressfio impostas na dindmica familiar, negando
assim as dificuldades de se adaptarem a uma crianga com este grau de incapacidade. Ha
uma hiperadaptacfo, ou uma adaptagfo forcada, como se estas mées ndo se permitissem

pensar sobre as dificuldades e tivessem de as negar.

As criancas foram avaliadas com as Matrizes Progressivas de Raven e em ambos
os grupos estudados a maior parte das criangas tem um nivel na média esperada para a
idade, ndio existindo diferengas significativas entre grupos. Algumas criangas do grupo
SCdL tém no entanto um desempenho considerado inferior & média esperada. Este dado
parece contrastar com o facto de as médes negarem a existéncia de dificuldades ou atrasos
de desenvolvimento nestas criangas, o que reforca a ideia de idealizagfio das capacidades
destes irm#os em relagdo aos doentes, que apresentam dificuldades mais marcadas e

justificadas pelas caracteristicas da sua doenga. Por outro lado pode haver uma
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preocupagio acrescida, centrada no filho com SCdL, uma vez que em ambas as doencas

estd implicado um atraso do desenvolvimento psicomotor, em maior ou menor grau.

Parece haver uma discrepéncia entre a realidade objectiva do sofrimento psiquico,
manifestada por exemplo através das dificuldades de aprendizagem e do relacionamento
com o grupo de pares, € o evitamento da expressdo e comunicagfio do sofrimento que

esta subjacente a estas dificuldades.

A crianca saudavel parece ndo ter espago no meio familiar para sentir dificuldades,
causar problemas ou ser mais auténomo, uma vez que tem de corresponder aos desejos e
necessidades de uma familia centrada na crian¢a doente. As familias, € em particular as
mées que tém um filho com uma doenca genética que implica diferentes problemas de
saide de maior ou menor gravidade, tendem a viver com maior intensidade as
dificuldades da crianca doente. As doengas que as criancas saudaveis t€ém na infincia
ndo sdo sequer referidas pelas mées, como se perante a doenca tdo grave de um filho

qualquer outro problema de satide do saudavel fosse mais fécil de resolver.

Na avaliago qualitativa dos desenhos da figura humana verifica-se que a
representagio do homem, da mulher e do préprio € na maior parte dos casos adequada,
ndio parecendo existirem grandes alteragdes no que diz respeito ao nivel grafico de cada
um destes desenhos. Em ambos os grupos a qualidade da representagdo da figura
humana do mesmo sexo do individuo é, na maior parte dos casos, superior ou igual a
representacdio do proprio (auto-retrato). Este dado pode ser indicativo de inibigdo no
momento da avaliacio mas parece também sugerir dificuldades ao nivel da imagem
corporal, relacionadas com uma auto-desvalorizagdo. Esta auto-desvalorizaco por seu
lado parece poder ser compreendida como uma dificuldade da crianga saudavel se centar
em si mesma e nas suas qualidades e desejos, uma vez que o habitual é que o seu irmdo

doente seja o foco de toda a atengéo.

Através dos desenhos da familia verifica-se que existe nas criangas com irméos

com doenca rara uma perspectiva familiar centrada na familia nuclear, com a incluséo de
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ambos os pais, sugerindo a valorizagio dos pais como figuras protectoras e securizantes,
e dando relevo aos irm3os. Nio se verifica uma grande dispersgo por figuras periféricas,
ou da familia alargada. Os limites da familia estfo bem delimitados na maior parte dos

individuos de ambos os grupos.

Talvez o facto da maior parte das criancas de ambos os grupos representar em
ambos os desenhos o grupo de fithos ao lado dos pais possa estar relacionado com a
unifio sentida entre os irmdos. Sugere a ideia de que a diferenca de geracOes esta bem
delimitada e interiorizada e reforca a ideia de um casal parental unido e de lagos
afectivos e relacionais dentro da fratria que permitem uma identificacfio ou integragdo ao

grupo da mesma geragao.

A preservagio da familia como local de aconflitualidades é mantida quer pelo
evitamento do conflito, por simples negagdo ou pela impossibilidade do seu
aprofundamento e resolugio. O mito da familia idealmente unida e convergente,
permanentemente superenvolvida é, sem davida, o elemento mais importante desta
vivéncia familiar e da protecgdo da mesma contra a intrusfio de estranhos e contra a

tentativa de diferenciac3o.

O ntcleo triadico familiar é no desenho da familia imaginada o mais frequente
no grupo SPW, sugerindo que é nos irméos de criancas com SPW que surge com maior
frequéncia o desejo de ser filho tnico. No grupo SCdL a culpabilidade associada a
rivalidade fraterna nfo permite exteriorizar o desejo de ser filho tnico. A rivalidade
fraterna, embora expressa, ndo é tdo notdria no grupo SCDL. A aparente “normalidade”
das criancas com SPW (por oposicdo as SCdL, em que as limitagdes fisicas, de
desenvolvimento e de linguagem sdo mais notorias e colocam uma maior diferenca entre
as capacidades dos dois irmdos) pode facilitar a livre expressdo dos sentimentos de
rivalidade fraterna (e com eles os de agressividade, ciume e inveja), enquanto no grupo
SCAL essa rivalidade é mais dificil de aceitar e de expressar. Parece haver uma maior
inibico de sentimentos negativos em relag8o ao irmdo doente que aparece assim como

idealizado.



Discussio dos Resultados 158

Os filhos ou irmdos sdo as figuras mais valorizadas em ambos 0s grupos, o que
reforca a ideia da necessidade de identificagfio com figuras da mesma geragio. Por outro
lado a valorizagfio das figuras fraternas, da mesma geracfo, estd de acordo com os
grupos etarios estudados (laténcia, puberdade e adolescéncia), em que se reforga a

identifica¢dio do grupo.

Existe nestas criancas uma tendéncia para o conformismo relacional, presente nos
desenhos da familia real e na escolha de personagens para o TRF, que se torna saliente
através de uma clara adequacfio da escotha das figuras do teste as personagens reais que
representavam ou 2 realidade socioldgica da sua familia. Mas, apesar dessa adaptacdo a
realidade, parece haver nestas criangas a possibilidade de existir como ser desejante pois
no desenho da familia imaginada representam familias diferentes da sua, permitindo-se
neste desenho um acesso ao imagindrio e colocando ali os seus desejos. Esta capacidade
coincide com a ideia de Corman (1961), que ao pedir um desenho da familia imaginada
procura permitir A crianca afastar-se da sua realidade concreta e dar primazia a sua
concepcdo pessoal de vida familiar. Face a uma instrugio que permite fantasiar estas

criangas parecem poder dar livre expressdo aos seus desejos.

E interessante discutir o que se passa no Teste das Relagdes Familiares a nivel do
envolvimento total da crianga e do jogo dos sentimentos por ela emitidos e recebidos. O
grau de envolvimento com cada elemento da familia escolhido para o teste TRF refere-

se ao total de itens atribuido a esse elemento.

O Sr. Ninguém € a figura a quem € atribuido o maior niimero de itens em ambos o0s
grupos, o que pode estar relacionado com o movimento defensivo (deslocamento) que
leva a crianga a deslocar para esta figura desconhecida e exterior a familia sentimentos,
essencialmente os negativos, que ndo consegue atribuir aos elementos da sua familia. A
dupla referéncia da atribuigiio dos afectos negativos, dirigidos e recebidos, ao Sr.
Ninguém (negacdo e idealizag3o) e o envolvimento preferencial das criangas com essa

mesma figura, nfo deixa davidas sobre a sua necessidade de colocar, claramente, no



Discussfio dos Resultados 159

exterior a conflitualidade que tais afectos suscitariam no seu interior. A expressdo

directa da agressividade aparece nestas criangas bloqueada.

A negacfio das vivéncias agressivas relativamente as figuras parentais e fraternas
reenvia para a teorizagdo psicanalitica de uma intensa agressividade primaria reprimida,
nio metabolizada e, por isso mesmo, inibida por parte destas criancas. Para se libertar de
tal agressividade as criancas fazem a sua projecgio sobre um terceiro distante, neste caso

representado pelo Sr. Ninguém.

No entanto parecem existir diferengas entre os dois grupos no que diz respeito ao
maior envolvimento em relagio aos elementos da familia. No grupo SCdL esse
envolvimento é com a mie e em seguida com o pai. No grupo SPW o maior
envolvimento também é com a mie e depois com o irméo saudavel. O facto da mée (e
em seguida o pai) ser a figura com quem as criangas tém maior envolvimento parece
estar de acordo com os dados de investigagdes anteriores com criancas saudaveis (Bene
& Anthony, 1957, Malpique, 1990). O facto do irm#o saudavel no grupo SPW ser o
elemento que, depois da mde, recebe mais itens realga a importancia dos irméos
saudaveis nestas fratrias de criangas com doenca rara. Por outro lado pode também estar
relacionado com o maior nimero de separagdes pai-filho neste grupo, o que leva as

criancas a sentirem o pai como mais distante ndo sé fisica mas também emocionalmente.

O menor envolvimento é, em ambos os grupos, com o proprio, o que indica que ha
nestas criancas uma preocupagio muito centrada no irmdo doente, como se vé pela
atribuicio macica de itens de dependéncia ao irm#o doente, consequéncia da
identificagio aos pais no modo como se relacionam com o irmdo doente. Esta
preocupacio centrada no irm#o doente corresponde indirectamente a uma
desqualificagio de si proprias, uma vez que os itens atribuidos ao proprio sdo em menor
quantidade do que a esperada. Esta ideia de desqualificagdo do valor de si préprio em
relagio aos que o rodeiam vai de encontro a desvalorizagdio observada nos desenhos do

proprio (auto-retrato).
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Em ambos os grupos o envolvimento com o pai é positivo ou ambivalente,
parecendo os dois grupos ser homogéneos em relagdo a esta variavel. Em relac8o aos
irmios doentes os dois grupos parecem ter um envolvimento positivo apesar de lhes

serem atribuidos poucos itens.

No grupo SCdL o envolvimento com a mée € positivo na maior parte dos casos,
mas ambivalente numa grande proporgio, enquanto no grupo SPW o envolvimento com
a mée & positivo na maioria dos casos. As criangas de ambos 0s grupos sentem a mée
como alguém que pode dar e receber sentimentos positivos, mas o facto de haver no
grupo SCAL um namero consideravel de criangas que t€m um envolvimento ambivalente
com a mie constitui uma indicacdo de que a sentem como menos disponivel para si do
que desejariam como se esta ndo hes pudesse dar toda a atengdo de que necessitam. De
salientar que as criancas com SCdL sdo de facto mais dependentes em todos os aspectos

da sua vida quotidiana dos cuidados dos adultos que as rodeiam.

Os dados indicam que em ambos os grupos a mée é o principal objecto de amor
(maior atribuiciio de itens positivos dirigidos) e a principal fonte de amor das criangas
(maior atribuico de itens recebidos positivos). O irmio doente ¢ em ambos 0s grupos o
elemento a quem, depois da mde, sdo atribuidos mais itens recebidos positivos. Ao
procurar estabelecer uma relagdo de amor com estes irmdos doentes vai sendo criada a
fantasia da devolucdo dos afectos positivos. A expectativa de reciprocidade na relagfo
fraterna pode levar a uma idealizagfo da resposta dos irm&os doentes. Parece nesta altura
importante relembrar que a reciprocidade ¢ uma das principais caracteristicas da relagfio

que se estabelece entre os irm&os.

O objecto de hostilidade (maior atribuigdo de itens dirigidos negativos) e a fonte de
hostilidade (maior atribuigio de itens negativos recebidos) € o Sr. Ninguém na maioria
dos casos de ambos os grupos, o que parece relacionado com o deslocamento de
sentimentos negativos para o Sr. Ninguém, remetendo para a dificuldade de aceitar e
reconhecer esses sentimentos em relacdio aos elementos da familia. O irmfo saudavel 1

(que corresponde ao Unico irmdo saudavel das fratrias de trés irmdos, ou ao irmdo
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saudavel mais velho nas fratrias de 4 irmfos), é depois do Sr. Ninguém (e de entre os
elementos da familia) o elemento a receber mais itens negativos (recebidos e dirigidos)
pelas criangas de ambos os grupos. O facto de existir, para além do préoprio, mais um
irméo saudéavel parece permitir um deslocamento dos sentimentos negativos em relaggo
ao doente. Seria interessante verificar se nas fratrias de criangas saudéveis a tendéncia €
a de dispersar estes itens pela fratria. Pelo facto de ter uma doenga o irmédo € protegido
destes sentimentos negativos que sdo deslocados ou para o exterior (Sr. Ninguém), ou

para outro irm#o saudavel.

De referir que praticamente ndo sdo atribuidos estes itens negativos de sentimentos
dirigidos ao préprio nem ao irmdo doente. Parece haver uma dificuldade em atribuir
estes itens ao irm#o doente apesar de serem referidas por algumas mées dificuldades de
relacionamento entre os irm#os. De realgar também o facto do irméo doente ndo ter sido
considerado como fonte de hostilidade, tendo-lhe sido atribuidos muito poucos itens

desta natureza.

Nio existe um envolvimento ambivalente com o irm&o doente pois isso significaria
que a crianga saudavel aceitava que por vezes gostava do irmio doente e outras vezes
ndo, ou que gostava de uma parte desse irméo mas de outras partes ndo tanto, o que €
normal em todo o ser humano. Estas criangas reprimem os impulsos agressivos em
relagdo ao irmfo doente por um lado porque o discurso familiar assim o parece impor e,
por outro, porque a culpabilidade inconsciente nio o permite. O predominio da
idealizacfio do irm#o doente parece surgir como uma solugfio na incapacidade de existir

uma relagfio marcada pela ambivaléncia.

No grupo SCdL as criangas tendem a atribuir um maior nimero de itens de
superprotecgio materna ao irmdo doente (numa proporgio muito superior 4 de qualquer
outro elemento da familia). No grupo SPW as criangas tendem a atribuir mais destes
itens a si proprios, embora a diferenga em relagfo a outros elementos da familia néo seja

grande. Pode avangar-se a ideia de que no grupo SCAL a gravidade da doenga induz na
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crianca esta ideia de que os irmdos doentes necessitam de maior protec¢do materna, ndo

podendo requerer esses itens para si proprios.

Em ambos os grupos os itens de indulgéncia materna sfo atribuidos ao irméo
doente, apesar de ser estatisticamente superior o numero de itens atribuido ao irmé&o
doente pelas criangas do grupo SCdL. Logo em seguida vem o irméo saudavel 2, o que
pode estar relacionado com o facto de ser o mais novo da fratria saudavel, nalguns casos

ainda bebé, o que esta de acordo com as investigagdes anteriores.

No grupo SCdL os itens de indulgéncia paterna sfo sobretudo atribuidos ao irméo
doente, enquanto no grupo SPW esses itens sdo para o irmdo saudével 2. Este resultado
pode estar relacionado com a percepgdo da gravidade da doenga SCAL e a percepcdo de
que apesar de poderem existir criancas mais pequenas, o doente necessita de mais

aten¢do por parte do pai.

No grupo SPW esta tendéncia de atribuir itens de dependéncia ao irmdo doente néo
¢ tdo evidente, o que pode estar relacionado com o gran de autonomia que os irméos
doentes conseguem atingir. Na SPW os cuidados relacionados com a doenca estéio muito
centrados na alimentag¢fo, que tradicionalmente esté4 associada aos cuidados maternos. A
indulgéncia paterna pode entdo, nestas criangas, ser atribuida a outro elemento da fratria
(irmfo saudavel ou o proprio) porque os cuidados relacionados com a doenga estdo
centrados nos cuidados maternos. Talvez nestas familias o pai possa ser sentido por estas
criancas sauddveis como o compensador da superprotec¢dio materna, atributo
considerado exclusivo dos doentes. E de realcar que no grupo SPW quer os itens de
indulgéncia paterna, quer os itens de indulgéncia materna s@o essencialmente atribuidos
ao irmdo saudavel 2. Nestas fratrias em que a doenca do irmfo parece ter um menor
impacto nas criangas sauddveis os itens de dependéncia podem ja ser atribuidos aos

irm&os mais novos da fratria.

Parece com estes resultados poder dizer-se que no grupo SCdAL € muito evidente a

atribuicfo de itens de dependéncia, nas trés sub-varidveis, superprotec¢do materna e
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indulgéncia materna e paterna, ao irmdo doente. Isto pode dever-se as caracteristicas
limitativas da autonomia e integracio nos diferentes grupos sociais (familia, grupo de

pares, etc...) dos doentes com SCdL.

O facto de nas trés fases de desenvolvimento estudadas o irmdo doente ser sempre
o receptaculo dos itens de dependéncia indica que estas criangas, desde sempre e
independentemente da idade, tenham ocupado junto dos pais um lugar que ndo lhes
tivesse permitido ser criangas. A fratria saudavel adopta frequentemente uma postura
sensata, com um comportamento exemplar no seu meio social e familiar. O facto da
crianca doente estar tio dependente dos elementos saudéveis da familia exige uma
reestruturaciio das posi¢des fraternas dos irmdos que assumem o papel de criangas mais
velhas junto do doente independentemente da sua posigdo real na fratria. E de salientar
que o comportamento de protecgfio e de aceitagiio de protecgio por parte dos pais do
irmdo doente ocorre nas fratrias em que o saudavel é o mais velho mas também e
sobretudo nas situagdes em que o saudavel é mais novo que o doente. Os
comportamentos de parentificagio do irmdo saudavel para com o doente correspondem
(sobretudo nas situagdes em que o doente ¢ mais velho que o sauddvel), a uma

hipermaturagfo precocemente imposta pelas necessidades familiares.

A ideia de que a atengfio nfio é a mesma para os diferentes elementos da fratria ¢
dada justamente por esta atribuicdo de itens de dependéncia ao irméo doente
independentemente da sua idade ou posig8o na fratria. Este é um dos privilégios sentidos

pelo saudavel como pertencentes exclusivamente ao irméo doente.

Nas fratrias saudaveis todos os irmfos podem permitir-se viver numa dependéncia
positiva dos pais, sem terem tanto receio de assumir esse desejo como um direito ou um
privilégio seu. Colocam-se mais facilmente no direito de serem beneficiadas, enquanto
nas fratrias em que um dos irmfos é doente os saudaveis consideram esse privilégio
como exclusivamente do irmfo doente. Como se se pudesse falar de um Super-eu
exigente em relagio ao préprio mas mais tolerante e permissivo em relagfio ao irméo

doente.
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Estes comportamentos caracterizariam uma atitude de altruismo da fratria saudavel
em relacio ao doente e sio referidos na literatura. A subordinagfo dos proprios
interesses, a identificacdo, o controlo e o deslocamento da agressividade sfo factores
determinantes da transformagfio do egoismo infantil em altruismo, transformacdo que
emerge da tentativa de resolugdo da rivalidade fraterna sem recurso ao conflito. O amor
entre irmdos esta baseado na sublimac¢do da rivalidade fraterna ou numa formagio
reactiva em relacfio a esta e, em parte, a uma identificagéio com as atitudes amorosas dos
pais. A atitude de submissdio, de altruismo parece corresponder a uma renincia dos
impulsos instintivos para agradar aos pais e ao irmdo doente (Franga, 2000). Seria
interessante referir uma ideia de Coimbra de Matos (1986) e comparar estes irméos
saudaveis a uma espécie de missiondrios que amam os outros para serem amados, no
intuito pré-consciente de repararem o seu inconsciente. Este masoquismo psiquico,
vivido no seu altruismo, é mais determinado pela culpa e pela violéncia da pulsdo
agressiva bloqueada, correspondendo a uma organizagio depressiva protegida pela

idealizacdo do irméao doente.

Parece haver em ambos os grupos uma inibicdo moderada na expressdo de
sentimentos positivos e negativos. A crianca evidencia uma clara inibi¢do da sua vida
afectiva: mostra-se inibida tanto na vivéncia dos afectos positivos quanto nos afectos

negativos que sdo transaccionados no seio da sua familia.

A manifestagdo de uma real inibigio dos afectos dos irmdos de criangas com
doengas raras remete para a existéncia um estilo defensivo especifico que se manifesta
através do controlo da expressdo de emogdes negativas (colera, raiva) ou de angustia, e
na manifestacfio de sentimentos positivos em relagfo a familia, em particular aos irméos

doentes.

Nestas criangas a inibi¢o parece estar ligada a uma constante represséo do desejo

pessoal, em que as conveniéncias pessoais sfo postas de lado pela obediéncia automatica
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as exigéncias familiares. Estas criangas parecem estar inibidas na express@o dos seus
desejos, na imposigio de si proprios, na incapacidade de fazer, sentir ou pensar
determinadas coisas. A inibicdo surge assim, como uma fungfio que consiste
essencialmente em evitar a angustia que se produziria ao fazer ou pensar determinadas

coisas.

A andlise dos mecanismos de defesa em jogo revela-nos que sdo a negago, a
idealizacio e o deslocamento as principais defesas esgrimidas face 4 invasfo de
sentimentos mais fortemente erotizados ou agressivos. Ambos os grupos recorrem a
negaciio embora esta tendéncia seja mais evidente no grupo SPW. A idealizagéio dos
elementos do niicleo familiar distribui-se de forma diferente na amostra. No grupo SCdL
predomina a idealizagdo do irmfo doente e no grupo SPW predomina a idealizagfo da
méie. Esta diferenca parece estar relacionada com as caracteristicas especificas de cada
uma das doengas. Na SCAL o irmdo doente tem grandes dificuldades de adaptagdo ao
mundo que o rodeia sendo por isso necessario ao irmdo saudavel idealizar as suas
competéncias, relacionais e comunicacionais por exemplo, para se conseguir relacionar
com o irm#o. Em ambos os grupos parece haver um predominio do deslocamento de

sentimentos negativos para o Sr. Ninguém.

O mecanismo de defesa usado predominantemente para lidar com o sofrimento
psiquico é a negac8io, que enquanto mecanismo psicolégico inconsciente se expressa
pelo evitamento ou recusa em pensar em tudo o que directa ou indirectamente se liga a

cosnciéncia dos problemas e neste caso especifico & doenga do irm&o.

Uma agressio € sempre uma mensagem dirigida a outro, uma tentativa de o
destruir e a0 mesmo tempo um apelo, um pedido de ajuda. O facto € que a capacidade da
crianga reagir € de se defender em situagdes adversas passa pela sua capacidade de
integrar e exercer positivamente as suas pulsGes agressivas. Esta capacidade constitui a
garantia de que a crian¢a adquiriu progressivamente a sua autonomia, contrabalangando
a tendéncia da regressio fusional com o objecto. O bloqueio do desenvolvimento normal

da agressividade, quando o meio que rodeia a crian¢a nfio permite interpor defesas entre
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si e os estimulos adversos, acabard por impedir, quando prolongado no tempo, néo
apenas a capacidade da crianga desenvolver os seus investimentos libidinais, como
também integrar o desenvolvimento da agressividade no que esta tem de essencial para o

seu movimento de separagio-individuaggo e de delimitagdo do Eu.

J4 Winnicott (1958/1969) salientava a importancia da organizagio progressiva, €
desde fases muito precoces, da agressividade. Considerava mesmo que a agressividade

virada para o exterior era menos danosa para o individuo que o seu recalcamento.

Esta organizagio da vida mental que inibe o desenvolvimento da agressividade
parece estar intimamente ligada a um profundo sentimento de culpa, descrito no
Enquadramento Teorico, pelo facto de ter um irmdo com uma doenca genética, rara e
incapacitante. Dolto (1981/1993), procurou estabelecer as relagdes entre as duas
modalidades do sentimento de culpa: sentimento consciente de culpabilidade € a sua
relagio com o sentimento inconsciente de culpabilidade e estabeleceu as relagdes entre
esse sentimento inconsciente de culpabilidade com o mecanismo do fracasso e com os

sentimentos de inferioridade.

As criangas ao expressarem juizos morais sobre os seus actos e sobre as pessoas a
sua volta (o bem contra o mal) por um lado sentem que tém uma nogéo de liberdade de
escolha mas, por outro lado, procuram a confirmagdo desse juizo que fizeram por parte
dos adultos que a rodeiam, normalmente os pais. Para Dolto é importante que néo seja
imposto a crianga um comportamento social de “amor positivo” pelo irmdo sem que
antes a crianga possa integrar dentro de si € sem perigo para o seu equilibrio a nogéo
afectiva de irm#o. (Dolto, 1981/1993). A auséncia total de reac¢éio negativa aparente €
grave porventura até mais grave que as grandes perturbacdes pois constitui sempre um
sinal de anulacdo emocional. As reac¢Bes normais de adaptacdo da crianca ao
nascimento de um irmfo, sobretudo de um irmfo com doenca genética deveriam ser

inicialmente compostas por angustia, reprovacéo e rejeicédo real do irméo.
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A interiorizagdo progressiva das regras e valores parentais come¢am desde cedo a
tomar a forma de interdi¢des que constituem o Super-Eu, instancia psiquica interditora
mas organizadora, que existe para modular a expressdo dos desejos e pulsfes. O
sacrificio dos prazeres imediatos, em proveito da submissdo aos imperativos morais
assegura 4 crianga um conforto moral, reforca a estima de si e permite-lhe sentir-se
amavel e amada, prolongando sobre si o olhar protector e benevolente dos pais, ao
realizar o que se espera dela. O Super-Eu torna-se aqui especialmente severo e duro,
enquanto o Eu desenvolve, sob ordem daquele, importantes formacGes reactivas que

tomam a forma de preocupacéo e proteccdo do irmdo doente (Franga, 2000).

Mas o nascimento de uma crianca com doenga e neste caso especifico doenca
genética rara ndo traz s6 consequéncias nefastas para a familia e fratria. Pode ao
contrario desencadear processos positivos e estruturantes para toda a familia ou para

alguns dos seus elementos (Fernandes, 2005).

No caso destes irmfos de criangas com doencas estd descrito na literatura uma
maior orientagdo para atitudes sociais positivas, com escolhas profissionais para
carreiras sociais (medicina, psicologia, servico social). Por outro lado o facto de
servirem como modelos para o irm3o doente compele-os a desenvolver capacidades
extra e a progredirem nalgumas competéncias ja adquiridas (Brazelton, 2005; Fernandes,
2005).

Reflectindo sobre as conclusdes retiradas deste estudo torna-se evidente que a
presenca de uma crianga com uma doenca genética e rara representa para a familia um
momento de crise, e a familia necessita apoio para que se consiga reorganizar. A
necessidade de uma escuta atenta, aliada a um suporte emocional e a aceitacdo das
reacgdes emocionais dos pais e dos irmfos sauddveis ¢ fundamental para o
estabelecimento de uma relagfio terapéutica com estas familias. A necessidade deste
suporte terapéutico aos irmfos saudaveis surge quase como um imperativo ao verificar-
se a dificuldade que estes irmfos t€m em se situar na fratria, em encontrar um espaco

proprio e em expressar os sentimentos em relacéo ao irméo doente.
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A maior dificuldade ao longo da investigagdo consistiu em encontrar familias com
casos diagnosticados e de entre essas familias seleccionar as que tinham filhos saudaveis
que pudessem participar no estudo. N&o foi possivel fazer um estudo apenas com
criancas pertencentes a uma fase de desenvolvimento, sendo dificil com uma amostra
pequena perceber as diferencas entre os diferentes grupos etérios. Este condicionalismo
influenciou também a andlise estatistica realizada. Assim, apesar de alguns dados
sobressairem do ponto de vista da avaliagdo qualitativa, ndo foram encontradas
diferencas estatisticamente significativas devido ao reduzido nimero de sujeitos da
amostra. Mas os resultados encontrados sdio encorajadores para a orientagdo de estudos
futuros e sobretudo para a orientagfio de profissionais a trabalhar com as familias de

criangas com doenca rara.

Este é um estudo exploratério que abre caminho para novas perspectivas e linhas
de investigago, num campo onde n3o se encontram contributos tedricos especificos a
doenca nem estudos de investigagio clinicos ou empiricos prévios. Embora as
conclusdes sejam prévias parecem contribuir para um melhor conhecimento das fratrias

de criangas com doengas genéticas raras.
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A presente investigagio possibilitou uma reflexdo sobre alguns aspectos da

dindmica da relagfio na fratria de criangas com doenca rara, em particular a Sindrome

Cornélia de Lange (SCdL) e a Sindrome Prader-Willi (SPW). Os resultados obtidos

podem ser resumidos nos pontos que serfio apresentados em seguida e que se pretende

possam constituir um contributo para a compreensdo e intervencdo junto destas criangas.

O nascimento de uma crianga com problemas de saude e especificamente
com uma doenga genética suscita na familia uma crise, que leva a
alteracdes na dinidmica familiar. A tensfo familiar gerada e a progressiva
adaptagfo a crianga com doenga genética tém necessariamente implicagdes

nos irméos saudaveis.

Considerou-se que as duas doencgas diferem em relagdo ao grau de
severidade avaliado em termos do grau de deficiéncia fisica e mental,
capacidade de comunicagfo e grau de autonomia. A SCdL foi considerada

mais grave do que a SPW.

Os dois grupos que constituiram a amostra nfo diferem em relagdo as
variaveis consideradas mais relevantes para o estudo das fratrias: conjunto
das caracteristicas socio-demograficas, composicio da familia e em

particular da fratria (nimero de irm#os; posi¢co do irmfo estudado na
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fratria; posi¢io do doente na fratria, € posigdo do estudado em relagio ao
irm#o doente), antecedentes pessoais (gravidez, periodo perinatal ¢ dados
do desenvolvimento), percurso escolar e impacto subjectivo da doenga rara
na familia.

No que se refere & caracterizagfio dos dois grupos verificaram-se duas
diferencas relacionadas com as caracteristicas especificas de cada doenca.
No grupo SPW existem mais separagdes entre pai e filho do que no grupo
SCdL, o que pode estar relacionado com a dificuldade de aceitagéo por
parte do pai da sua influéncia na transmisséo do gene alterado ao filho com
SPW. No grupo SPW sfo mais referidas pelas mies dificuldades na
alimentacio do irmfo sauddvel, que podem ser contextualizadas pelo

énfase colocado na alimentac8o nestas familias.

No grupo SCAL as mdes parecem ter maior dificuldade em aceitar e
assumir que a doenga do filho condicionou a vida familiar. As mées
tendem a desvalorizar a pressfo imposta na dindmica familiar, negando
assim as dificuldades de adaptagio a uma crianca com este grau de
incapacidade. Pode falar-se de uma hiperadaptagéo familiar & situacdio de
doencga, como se estas mées ndo se permitissem pensar para, deste modo,

poderem elaborar as dificuldades.

Em ambos os grupos parece haver uma discrepdncia entre a realidade
objectiva do sofrimento psiquico do irm&o saudivel (manifestada por
exemplo através das dificuldades de aprendizagem e do relacionamento
com o grupo de pares) e o evitamento da expressdo e comunicagéo desse
sofrimento. As mies tendem a negar ou a omitir as diversas dificuldades
que os irmdos sauddveis podem ter, o que parece por um lado constituir
uma idealizagfo do saudavel mas por outro pode revelar uma centragfo nas

dificuldades do doente.
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7.

10.

11.

Em ambos os grupos parece haver uma auto-desvalorizacdo do irméo
saudavel manifestada nfo sé através da falta de investimento no desenho
de si proprio mas também na nfo atribui¢dio de itens ao proprio no Teste
das Relacdes Familiares. A preocupagio centrada no irmfo doente

corresponde indirectamente a uma desqualificac@io do valor de si proprio.

A dindmica da relac8o fraterna nos dois grupos, avaliada em termos da
forma como cada crianca se situa na fratria (ao envolvimento que sente em
relagdo aos diferentes elementos da fratria, dependéncia das figuras
parentais, defesas e grau de inibi¢fo), parece estar relacionada com o grau
de severidade da doenga. O grupo de criangas com SPW parece poder
expressar mais liviemente os ciimes e a rivalidade sentidos no contexto da
fratria. No grupo SCdL parece haver uma maior inibicdo destes

sentimentos em relagfo ao irméo doente.

Através dos desenhos da familia verifica-se que existe nas criancas com
irmdos com doenca rara uma perspectiva familiar centrada na familia
nuclear. Os limites da familia estdo bem delimitados, assim como a
diferenca de geragles que estd bem interiorizada e reforga a ideia de um

casal parental unido.

O desejo de ser filho tinico € mais frequente no grupo SPW pois no grupo
SCdL a culpabilidade associada a rivalidade fraterna parece néo permitir a
exteriorizacdo desse desejo. Parece haver uma maior inibigio de
sentimentos negativos em relacdo ao irm#o doente no grupo SCdL, que
aparece assim idealizado. Ha uma necessidade de colocar fora da familia a
conflitualidade que os afectos negativos suscitariam no seu interior. A

expressdo directa da agressividade aparece nestas criangas bloqueada.

No grupo SCAL a me parece ser sentida como menos disponivel para o

irm#o saudavel do que estes desejariam como se esta nfo lhes pudesse dar
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12.

13.

4.

15.

16.

toda a atencfio de que necessitam. De salientar que as criangas com SCdL
sfio de facto mais dependentes em todos os aspectos da sua vida quotidiana

dos cuidados dos adultos que as rodeiam.

Os dados indicam que, em ambos os grupos, a mée € o principal objecto de
amor (maior atribui¢do de itens positivos dirigidos) e a principal fonte de
amor das criangas (maior atribuigdo de itens recebidos positivos), o que

esta de acordo com os dados de investiga¢des anteriores.

O irmio doente parece ser em ambos os grupos idealizado. Ao procurar
estabelecer uma relagdo de amor com estes irmfos doentes, os saudaveis
vio criando a fantasia de uma devolucdo dos afectos positivos. A
expectativa de reciprocidade, uma das principais caracteristicas da relagéo

fraterna, pode justificar uma idealizac8o da resposta dos irméos doentes.

Em ambos os grupos € evidente a atribuigdio de itens de dependéncia ao
irméo doente. O facto do irmfo doente ser sempre o receptaculo dos itens
de dependéncia indica que estas criancas, desde sempre e
independentemente da idade, ocuparam junto dos pais um lugar que ndo

Ihes permitiu ser criangas.

Os comportamentos de parentificagio do irm#o saudavel para com o
doente correspondem (sobretudo nas situagdes em que o doente € mais
velho que o sandavel), a uma hipermaturagfio precocemente imposta pelas

necessidades familiares.

Parece haver, em ambos os grupos, uma inibicio moderada na expresséo
de sentimentos positivos e negativos. A manifestacdo de uma real inibicio
dos afectos dos irmfos de criangas com doengas raras remete para a
existéncia um estilo defensivo especifico que se manifesta através do

controlo da expressio de emogdes negativas (colera, raiva) ou de angustia,
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17.

18.

19.

20.

e na manifestacio de sentimentos positivos em relacio a familia, em

particular aos irm&os doentes.

A andlise dos mecanismos de defesa em jogo revela-nos que sdo a negacéo,
a idealizaciio e o deslocamento as principais defesas esgrimidas face a

invasio de sentimentos mais fortemente erotizados ou agressivos.

O nascimento de uma crianca com uma doenca genética rara nio traz so
consequéncias nefastas para a familia e fratria. Pode ao contrario
desencadear processos positivos e estruturantes para toda a familia ou para
alguns dos seus elementos, através de uma maior orientacdo para atitudes
sociais positivas, com escolhas profissionais para carreiras sociais. Por
outro lado o facto de servirem como modelos para o irmfo doente
compele-os a desenvolver capacidades extra e a progredirem no seu

desenvolvimento.

A necessidade de um suporte terapéutico aos irméos saudaveis surge como
uma consequéncia deste trabalho ao verificar-se a dificuldade que estes
irmdos tém em se situar na fratria, em encontrar um espaco proprio € em

expressar os seus sentimentos em relago ao irméo doente.

Este ¢ um estudo exploratério que abre caminho para novas perspectivas e
linhas de investigagdo, num campo onde nfo se encontram contributos
tedricos especificos a doenga. Apesar dos condicionalismos do tamanho da
amostra e das suas caracteristicas, os resultados encontrados s#o
encorajadores para a orientagdo de estudos futuros e sobretudo para a
orientacdo de profissionais a trabalhar com as familias de criangas com
doenca rara. Embora as conclusdes sejam prévias parecem contribuir para
um melhor conhecimento das fratrias de criancas com doengas genéticas

raras.
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ANEXOQO A - Guifo da Entrevista

IDENTIFICACAO DA CRIANGA

Nome -

idade - Data de nascimento - Sexo -

Nimero de irméos - Posigdo na fratria -

Fratria

Sexo - Posicao - Data de nasc. - Idade - Doencas?
Sexo - Posicéo - Data de nasc. - Idade - Doencas?
Sexo - Posicéo - Data de nasc. - Idade - Doengas?

Vive em casa com -

CARACTERIZACAO SOCIO-DEMOGRAFICA DA FAMILIA

PAI

ldade -

Grau de Escolaridade -

Estado civil -

Parentesco entre o casal {consanguinidade conjugal) -

Doengas a assinalar na familia paterna (fisicas e desordens afectivas) -
Situacgao profissional -

Profissdo -

MAE

idade -

Grau de Escolaridade -

Estado civil -

Parentesco entre o casal (consanguinidade conjugal) -

Doencas a assinalar na familia materna (fisicas e desordens afectivas) -
Situacao profissional -

Profisséo -

Classificacdo do nivel socio-econémico através da Escala de Graffard -



DADOS RELATIVOS A CRIANGA "

GRAVIDEZ E PARTO

Gravidez (programada ou nao, desejada ou ndo, aceite, ...)

Patologia materna pré-concepcional

Satide da mae durante a gravidez/ Complicagdes obstétricas

Vigilancia durante a gravidez (por quem, a partir de que més, ocorréncias traumaticas,...)

Parto (de termo ou n&o, preparacdo para o parto ou néo, assistido ou néo, tipo de parto,...)

- DESENVOLVIMENTO PSICOMOTOR

Primeiro sorriso

Alimentacio (amamentacio, introducio de outros alimentos, adaptacéo, alergias, ...)

Sono

Marcha

Linguagem

Treino esfincteriano

- diurno

- nocturno

Regressdes no desenvoivimento

Miedos

Actividades dos tempos livres



PERCURSO ESCOLAR

Frequéncia

Idade

Aproveitamento

Apoio pedagdgico

Creche
J. Infantil
t° Ciclo

2° ciclo

3° ciclo

Secund.

1° ano
2° ano
3%ano
4° ano
5° ano
6° ano
7° ano
8¢ ano
9° ano
10° ano
11° ano

12° ano

A DOENCA DO FILHO NA FAMILIA

Que idade tinha o seu filho doente quando foi feito o diagnéstico da doenga?

Que idade tinha o seu filho saudavel?

A crianga tem conhecimento da doencga que o irméo tem e das suas implicacdes?

Como ihe foi transmitida essas informacae, com que idade?

Como pensa que vivenciou essas informagao?

Como lidaram com essa doenga no seio da familia?

O diagnéstico da doenga condicionou de alguma forma a vivéncia familiar?



jouve mudangas na estrutura e distribuicéo de papeis e fungdes na familia?

{4 na famiiia um elemento mais responsave! pelos aspectos relacionados com a doenga do seu fitho?

) que mudou na sua relagéo com o seu filho saudavel?

) que mudou na relagio do seu conjuge com o seu filho saudavel?

Sente-se apoiado emocionalmente para lidar com a doenga do seu filho?

Que expectativas tem em relagado a esta crianga?

Considera que a doenca da irma condicionou essas expectativas?

Caracterize a relagio deste filho com o irm#o doente. E com os outros irm&os?

A crianga ja teve apoio psicoldgico?

E outro tipo de apoio?



ANEXO B - Critérios para a Classificacdo Internacional Social de

Graffard

Classificacio Social Internacional de Graffard

Este método baseia-se no estudo de cinco critérios relativos as caracteristicas social da

familia, a saber:

1.

2
3
4.
5

A profissdo

Nivel de instrugio

Fontes de rendimento familiar
Conforto do alojamento

Aspectos do bairro onde habita

Numa primeira fase, devera atribuir-se a cada familia observada, uma pontuagio para cada

um dos cinco critérios enumerados e numa segunda fase, obter-se-4 com a soma destas

pontuagdes o escaldo que a familia ocupa na sociedade.

1.

A profissdo

Classificar-se-o as familias em cinco categorias, segundo a profissdo exercida pelo pai. Se a

mée exercer uma profissio de nivel mais elevado do que a do pai, neste caso, servira de base

para a classificagdo da familia.

1° Grau: Directores de bancos, directores técnicos de empresas,
licenciados, engenheiros, profisionais com titulos universitdrios ou de
escolas especiais e militares de alta patente.

2° Grau: Chefes de secgdes administrativas ou de negocios de grandes
empresas, subdirectores de bancos, peritos, técnicos e comerciantes.

3° Grau: Ajudantes técnicos, desenhadores, caixeiros, contra-mestres,
oficiais de primeira, encarregados, capatazes e mestres de obra.

4° Grau: Ensino primario completo, motoristas, policias, cozinheiros,
etc... (operadores especializados).

5° Grau: Jornaleiros, mandaretes, ajudantes de cozinha, mulheres de

limpeza, etc... (trabalhadores manuais ou operarios néo especializados).



5. Aspecto do bairre habitado
Grupo 1: Bairro residencial elegante, onde o valor do terreno ou os
alugueres sdo elevados.
Grupo 2: Bairro residencial bom, de ruas largas com casas confortaveis
¢ bem conservadas.
Grupo 3: Ruas comerciais ou estreitas e antigas, com casas de aspecto
geral menos confortavel.
Grupo 4: Bairro operario, populoso, mal arejado ou bairro em que o
valor do terreno estd diminuido como conseqéncia da proximidade de
oficinas, fabricas, esta¢des de caminho de ferro, ...

Grupo 5: Bairros de lata.

Classificaciio Social
A soma total dos pontos obtidos na classificagiio dos cinco critérios d4-nos uma

pontuacdio final que corresponde a classe social, conforme a classificagdio que se

segue:

Classe I — Classe Alta: Familias cuja soma de pontos vaide 5a 9

Classe IT — Classe Média Alta: Familias cuja soma de pontos vai de 10 a 13
Classe III — Classe Média: Familias cuja soma de pontos vai de 14 a 17
Classe IV — Classe Média Baixa: Familias cuja soma de pontos vai de 18 a 21

Classe V — Classe Baixa: Familias cuja soma de pontos vai de 22 a 25



2. O nivel de instrucio
1° Grau: Ensino Universitario ou equivalente (+ de 12 anos de estudo).
2° Grau: Ensino médio ou técnico superior (10 a 11 anos de estudo).
3° Grau: Ensino médio ou técnico inferior (8 a 9 anos de estudo).
4° Grau: Ensino primario completo (6 anos de estudo).

5° Grau: Ensino primdrio incompleto ou nulo.

3. Fontes de rendimento familiar

Segundo a principal fonte de rendimento da familia, adoptam-se as cinco categorias

seguintes:
1° Grau: A fonte principal € fortuna herdada ou adquirida.
2° Grau: Os rendimentos consistem em lucros de empresas, altos
honorarios, lugares bem remunerados, etc...
3° Grau: Os rendimentos correspondem a um vencimento mensal fixo.
Tipo funcionario.
4° Grau: Os rendimentos resultam de saldrios; ou seja; remuneragdo por
semana, por jorna, por horas ou por tarefa.
5° Grau: O individuo ou familia sfio sustentados pela benefici€ncia
publica ou privada. N#o se incluem, neste grupo, as pensfes de

desemprego ou de incapacidade para o trabalho.

4, Conforto do alojamento

Trata-se de dar uma impress3o de conjunto, ainda que um pouco subjectiva. Estabelecem-se

cinco categorias:
Grupo 1: Casa ou andares luxuosos e muito grandes, oferecendo aos
seus moradores 0 méaximo conforto.
Grupo 2: Categoria intermédia: casas ou andares que, sem serem tdo
luxuosas como as da categoria anterior sdo espagosas e confortaveis.
Grupo 3: Casa ou andares modestos, bem construidos ¢ em bom estado
de conservagdio, bem iluminadas e arejadas, com cozinha e casa de
banho.
Grupo 4: Categoria intermédiaentrea3 e a 5.
Grupo 5: Alojamentos impréprios para uma vida decente, chogas,
barracas ou andares desprovidos de todo o conforto, ventilagéo,
iluminagdo ou também aqueles onde moram demasiadas pessoas em

promiscuidade.



ANEXOQ C - Critérios de Codificacio das Varidveis

I IDENTIFICAGAO E CARACTERIZAGAO SOCIO-DEMOGRAFICA

N° Codiﬁcagéo Variavel Items da variavel

V1 doencga Doenca na familia 1. Sindrome Cornelia de Lange

2. Sindrome Prader-Willi
V2 idadean Idade & data da 12 aobservacéo (em anos)

V3 idade ldade & data da 12 observacéo (em meses)

V4

V5

V6

V7

V8

V9

V10

V11

V12

V13

V14

V15

V16

fasedese

Sexo

sexodo

claso

nuirmaocs

posfra

posfrd

posdoe

posdo

irmest

idandoen
iddedo

fasededo

Fase de desenvolvimento

Sexo

Sexo do irmao doente

Classe Social

Numero de irméaos

Posicao na fratria do saudavel

Posicao na fratria do saudave!

Posicéo do irm&o doente na familia

Posicdo do irméo doente na familia

Lugar do irmé&o estudado em relagdo ao doente

Idade do irmao doente (em anos)

ldade do irméo doente (em meses)

ldade do irméo doente - fase de desenvolvimento

W N -

N -

Wl

wWN - HWN

BWN -

—

ENFTEN

. Laténcia (6 - 9A12M)
. Puberdade (10A - 12A12M)
. Adolescéncia (13A - 17A12M)

. Feminino
. Masculino

. Feminino
. Masculino

. Baixa

. Média Baixa
. Média

. Média Alta

. Alta

Um

. Dois
. Trés
. Quatro

. Mais velho,primeiro a nascer
. Do meio, segundo a nascer
. Do meio, terceiro a nascer

. Mais novo, quarto a nascer

. Primeiro a nascer
. Do meio da fratria
. Ultimo a nascer

. Primeiro a nascer
. Segundo a nascer
. Terceiro a nascer
. Quarto a nascer

. Primeiro a nascer

2. Do meio da fratria

w

BGWON -

. Ultimo a nascer

. Mais velho, primogénito

. Mais velho, do meio da fratria
. Mais novo, do meio da fratria
. Mais novo da fratria

. Primeira Infancia (de 1 A 12 M)
. Segunda Infancia (2A - 5A12M)
. Laténcia (6A - 9A12M)

. Puberdade (10A - 12A12M)




V17

V18

V19

V20

V21

V22

V23

V24

difian
difidde

familia

oufam

seppais

seppai

sepmae

antpsi

Diferenca de idades doente/estudado (em anos)
Diferenca de idades doente/estudado (meses)

Familiares com quem vive

OQutros familiares importantes

Separacio entre os pais

Separacéo pai-filho

Separacéo mae-filho

Antecedentes psicopatoidgicos dos pais

Y a0 g WN - w

—

. Adolescéncia (13A - 17A12M)
. Idade Adulta (a partir 18 A)

. Familia Nuclear
2. Familia Alargada
. Outros

. Avos maternos

. Avos paternos

. Avos mat. E pat.
. Outros

. Ninguém

. Nao
. 8im

. Nao
. Sim

. Néo
. Sim
. Néo
. sim

Codif-iagéo

V26

V27

V28

V29

V30

V31

Variavel

ltems da variavel

gravi

perperi

alimen

sonodif

sonoaut

mardes

lingua

Gravidez

Periodo Perinatal

Alimentacao

Sono - dificuldades

Sono - autonomia

Marcos do desenvolvimento

Linguagem

WN = - WN = HOON—- BN -

WN =

1.
2.
3.

. Normal

. Perturbacdes sociofamiliares
. Perturbagées emocionais

. Problemas de salde

. Sem factores de risco

. Com factores de risco emocional
. Com factores de risco somatico

. Com ambos os factores de risco

. Sem dificuldades alimentares
. Com dificuldades ligeiras
. Com dificuldades marcadas

. Sem dificuldades
. Com dificuldades ligeiras
. Com dificuldades marcadas

. Dorme sozinho em quarto proprio
. Partilha quarto com outros
. Partilha cama com outros

. Normal, sem atraso
. Atraso ligeiro-moderado
. Atraso marcado

Normal, sem atraso
Atraso ligeiro-moderado
Atraso marcado




V32

V33

V34

V35

V36

V37

V38

V39

V40

V41

V42

V43

V44

V45

V46

VAT

V48

V49

V50

marcha

conesfin

regredes

agrepro

agreout

agreobj

relpais

relppro

relpdo

relirsau

relido

intcur

sintmeio

doesom

adapes

grauens

repro

sitesc

adgloes

Marcha

Controlo esfincteriano

Regressdes no desenvolvimento
(nascimento do irm&o doente)

Agressividade contra o préprio

Agressividade contra os outros

Agressividade contra os objectos

Relagao entre pais

Relagéo pais com o proprio

Relacgéo pais com doente

Relacdo com irmaos saudaveis

Relag&o com irm&o doente

Interesses e curiosidades

Sintomas reactivos ao meio

Doencas somaticas

Adaptacdo ama, infantario, jardim-escola

Grau de ensino

Reprovacées

Situacao escolar

Adaptacao global a escola

WN = W N - BWN - WN - W - W N - - - —

—

—

. Normal, sem afraso
. Atraso ligeiro-moderado
. Atraso marcado

. Normal
. Atrasado

. Nao
. Sim

. Néo
. Sim

. Nao
. Sim

. Néo
. Sim

. Proxima
. Distante
. Conflituosa

. Adequada
. Moderada inadequacao
. Marcada inadequacéo

. Adequada
. Moderada inadequagéao
. Marcada inadequacéo

. Normal

. Hiperprotecgéo

. Perturbada (conflituosa)
. Sem irméaos saudaveis

. Normal
. Hiperprotecgéo
. Perturbada (conflituosa)

. Adequados
. Superficiais
. Bizarros

. Néo
. 8Sim

. Normal
. Excessivo

. Normal

2. Algumas dificuldades

HON - w

W N =

. Muitas dificuldades

. Primaria

. 2° ciclo

. 3%ciclo

. Secundaria

. Nao, nenhuma
. Sim, uma
. Duas ou mais

. Continuou
. Abandonou escola
. Adequada




V51

V52

aprove

relpares

Aproveitamento

Relag&o com os pares

wWwnN =

WN —

. Moderada inadequacéo
. Marcada inadequacéao

. Bom
. Regular
. Fraco

. Adequada
. Desadequada inibi¢&o
. Desadequada conflito

IV. OBSERVAGAO CL

Fs

NICA

V54

V55

V66

V57

V58

V59

V60

V61

V62

V63

CodifiLcagﬁo

relpsi

fampsi

famcri

nicog

fhhgra

fhhcon

fhmgra

fhmeon

fprogra

fprocon

comfhpro

Variavel

Items da variavel

[Relacao com estranhos (com psicologo)

Familia na relagéo com o observador

Familia na relag&o com a crianca/jovem

Nivel Cognitivo

Fig. Humana Homem - Nivel Grafico

Figura Humana Homem - Contetido

Fig. Humana Mulher - Nivel Grafico

Figura Humana Muiher - Contetido

Fig. Humana Préprio - Nivel Grafico

Figura Humana Proprio - Contetido

Comparacéo Fig. Hum. e autoretrato

W N - wWN = WN - bR WN = b wWwhN OO WN - DO hHWN -

-—

WN =

. Adequada

. Inibicdo ansiosa

. Seducéao/submissao

. Excessivamente facil

. Oposicéo

. Agressiva/provocatoria

. Adequada

. Ansiosa

. Dependente

. Deprimida/culpabilizada
. Distante/rejeitante

. Intrusiva/manipuladora

. Adequada

. Superprotec¢éo/ansiedade
. Depressiva/ansiosa

. Intrusiva/manipuladora

. Distante/Rejeitante

. Intelectualmente superior (>95)
. Acima da média (>75)

. Na média (25-75)

. Abaixo da média (<25)

. Intelectualmente inferior

. Superior
. Adequado
. Inferior

. Valorizado
. Desvalorizado

. Superior
. Adequado
. Inferior

. Valorizado
. Desvalorizado

. Superior
. Adequado
. Inferior

. Valorizado
. Desvalorizado

. Superior
. lgual
. Inferior




V64

V65

V66

V67

V68

V69

V70

V71

V72

V73

V74

V75

V76

77

\/78

V79

V80

V81

V82

famimp

famimm

famimf

dismem

famimes

famimre

famimor

famifpre

famifval

famrepa

famrepav

famrema

famremva

famrepp

famrepva

famredo

famredva

famredm

famrees

Desenho familia imaginada - Pai

Desenho familia imaginada - Mae

Desenho familia imaginada - Filhos

Disposigéo de membros

Desenho familia imaginada - estrutura

Desenho familia imaginada - representada

Desenho familia imaginada - ordem

Desenho familia imaginada - fig.preferida

Desenho familia imaginada - fig.mais valorizada

Desenho familia real - pai

Desenho familia real - pai valorizagéo?

Desenho familia real - mae

Desenho familia real - mae valorizagéo?

Desenho familia real - proprio

Desenho familia real - proprio valorizagao?

Desenho familia real - doente

Desenho familia real - doente valorizag&o?

Desenho familia real - disposigdo membros

Desenho familia real - estrutura

Y Y

BN - WM = N = W= W N =

AN -

. Ausente
. Presente

. Ausente
. Presente

. Nenhum
. Um
. Mais

. Um filho entre os pais

. Grupo filhos entre os pais
. Grupo filhos ao lado pais
. Casal ao centro

. Familia Nuclear
. Familia Alargada

. Igual familia real
. Familia inventada

. Pai primeira a esquerda
. M&e primeira a esquerda
. Filhos primeiro

. Figura paterna
. Figura materna
. Figura fraterna
. Qutro

. Figura paterna
. Figura materna
. Figura fraterna
. Outro

0. Ausente

—_—

—

HWN - —

N =

. Presente

. Néo
. Sim

. Ausente
. Presente

. Nao
. Sim

. Ausente
. Presente

. Néo
. Sim

. Ausente
. Presente

. Nao
. Sim

. Um filho entre os pais

. Grupo filhos entre os pais
. Grupo filhos ao lado pais
. Casal ao centro

. Familia Nuclear
. Familia Alargada




V83

V84

V85

V86

V87

V88

V89

V90

Vo1

famrere

famreor

frdepp

trfmaior

trfdois

trftres

trfmenor

trfenvdo

tritienp

Desenho familia real - representada

Desenho familia real - ordem

TRF - ordem de envolvimento -maior

TRF - menor envolvimento

TRF - Envolvimento com irméo doente

TRF - Tipo de envolvimento com pai

Desenho familia real - representacao proprio

TRF - ordem de envolvimento - 2 figura

TRF - ordem de envolvimento - 32 figura

—

. lgual familia real

2. Familia inventada/alterada

—_—

. Pai primeira a esquerda
2. Mae primeira a esquerda
. Filhos primeiro

w

. Lugar equilibrado

. Lugar predominante

. Lugar inadequado/ausente
. Recusa

BOWN -

. Ninguém

Pai

. Mae

. Préprio

. Irmé&o doente

. Irméao saudavel 1
. Irmé&o saudavel 2
. Irm&o saudavel 3
. Avd

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)

CO~NDUTH WM =

. Ninguém

Pai

Méae

. Préprio

. Irmé&o doente

. Irmao saudavel 1
. Irméo saudavel 2
. Irméao saudavel 3
.Avo

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)

©O~NOOTA WM

1. Ninguém

2. Pai

3. Mae

4. Proprio

5. Irmao doente

6. Irm&o saudavel 1
7. irméo saudavel 2
8. Irm&o saudavel 3
9. Avo

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)
1. Ninguem

2. Pai

3. Mae

4. Proprio

5. Irm&o doente

6. Irméao saudavel 1
7. Irmao saudavel 2
8. Irmao saudavel 3
9. Avé

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)

1. Maior de todos
2. Menor de todos
3. Igual ou n&o significativo

1. Positivo
2. Negativo
3. Ambivalente




Vo2

Va3

V94

Va5

\VI6

VO7

V98

V99

V100

frftienm

tritiend

trftieiu

tritieid

fritieit

trfoup

frfoun

trfinp

trfinn

TRF - Tipo de envolvimento com mée

TRF - Tipo de envolvimento com irm&o doente

TRF - Tipo de envolvimento com irm&o um

TRF - Tipo de envolvimento com irmé&o dois

TRF - Tipo de envolvimento com irmé&o trés

TRF - outgoing positive, sentimentos dirigidos +
Obijecto de amor

TRF - outgoing negative, sentimentos dirigidos -
Objecto de hostilidade

TRF - incoming positive, sentimentos recebidos+
Fonte de amor

TRF - incoming negative, sentimentos recebidos-
Fonte de hostilidade

Foo— BAONS PN DN

BN =

OCO~NOGAWN=

. Nulo

. Positivo

. Negativo

. Ambivalente
. Nulo

. Positivo
. Negativo
. Ambivalente

Nulo

. Positivo
. Negativo
. Ambivalente

Nulo

. Positivo

. Negativo

. Ambivalente
. Nulo

. Positivo

. Negativo

. Ambivalente
. Nulo

. Ninguem

Pai
Mae

. Préprio

. Irm&o doente

. Irméo saudavel 1
. Irméao saudavel 2
. Irméo saudavel 3
. Avo

10. Avd

11

o~ WN -

. Padrasto (Pai do doente)

. Ninguém

. Pai

. Mae

. Préprio

. Irmao doente

. Irmé&o saudavel 1
. Irm&o saudavel 2
. Irméo saudavel 3

Avo

10. Avd

11

CONOOAWN

10
11

1.
2.
3.

. Padrasto (Pai do doente)

. Ninguém

Pai

. Mae

. Préprio

. Irméo doente

. Irméo saudavel 1
. Irmao saudavel 2
. Irmé&o saudavel 3
. Avo

. Avd

. Padrasto (Pai do doente)

Ninguem
Pai
Mae




V101

V102

V103

V104

V105

V106

frfmatov

trfpatov

trfoveri

trfrdep

trfresego

trfamma

TRF - maternal overprotection

TRF - paternal overprotection

TRF - maternal overinduigence

TRF - Respostas de dependéncia

TRF - Respostas egocentricas

TRF - Ambivaléncia mae

4. Proprio

5. Irmé&o doente

6. Irmao saudavel 1

7. Irmé&o saudavel 2

8. Irmao saudavel 3

9. Avd

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)

. Ninguém

Pai

Mae

. Proprio

. Irméao doente

. Irmé&o saudavel 1
. Irmé&o saudavel 2
. Irmé&o saudavel 3
. Avd

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)

COENOOAW®WN

. Ninguém

Pai

Mae

. Préprio

. Irméo doente

. Irmé&o saudavel 1
. Irm&o saudavel 2
. Irm&o saudavel 3
. Avd

10. Avd

11. Padrasto (Pai do doente)

OCI~NOOAWN

. Ninguém

Pai

Mae

. Préprio

. Irm&o doente

. Irméao saudavel 1
. Irméao saudavel 2
. Irmao saudavel 3
. Avo

10. Avo

11. Padrasto (Pai do doente)

©OONOOTAWN=

. Ninguém

Pai

Mae

. Proéprio

. Irméao doente

. Irm&o saudavel 1
. Irm&o saudavel 2
. Irm&o saudavel 3

ONDTEWN

. N&o

. Out.pos.

. Out. neg.

in. Pos.

. In. Neg

. Dependéncia

ORWN = O

. Nao
. Sim

-~ O




V107

V108

V109

V110

V111

V112

V113

V114

V115

V116

V117

V118

V119

V120

trfampa

trfamdo

trfconsp

trfconsn

trfdene

trfdeid

trfdede

trfdere

trfespin

trfesnin

quesdain

quesimp

quespne

mprofi

TRF - Ambivaléncia pai

TRF - Ambivaléncia irmao doente

TRF - Consisténcia incoming+ / outcoming+

TRF - Consisténcia incoming- / outcoming-

TRF - Defesa Negacéo

TRF - Defesa Idealizac&o

TRF - Defesa Deslocamento

TRF - Defesa Regresséo

TRF - Escala Positiva de inibicdo

TRF - Escala Negativa de inibigdo

Quest. - Quem deu informagao sobre a doenga

Quest. - Impacto da doenga

Quest. - Impacto qualitativo da doenga

Mae condicionou vida profissional?

-—

0.
1.

0
1
2
4
5
6
7
8.

O WN -~ A WwN = O~ WN = BHWN =

AWN =

o

. Néo
. Sim

. Nao
. Sim

. Néo
. Sim

. Nao
. Sim

Nao
Sim

. Nao
. Pai

. Mae

. Irmé&o doente

. Irm&o saudavel 1

. Irmé&o saudavel 2

. Irmé&o saudavel 3
Outros

. Sentimentos + e -
. Sentimentos +

. Sentimentos -

. N&o ha

. Sup mat., ind mat e pat
. Sup mat, ind mat

. Sup mat, ind pat

. Ind mat e pat

. Ind mat

. Ind pat

. Sup mat

. hdo existe

. Forte inibicdo

. Inibicdo moderada

. Fraca Inibicdo

. Desinibicdo moderada
. Desinibigao forte

. Forte inibicdo

. Inibicdo moderada

. Fraca Inibig&o

. Desinibicdo moderada
. Desinibigéo forte

. Pais

. Familiares
. Tecnicos

. Ninguém

. Nao

1. Sim

W N -

0.
1.

. Positivo
. Negativo
. Nenhum

Nao
Sim




V121

V122

V123

V124
V125

V126

V127

V128

V129
V130
V131
V132
V133
V134
V135
V136
V137
V138
V139
V140
V141
V142
V143
V144
V145
V146
V147

V148

V149

pprofi

idddiano

idddiag

idsdian
idsdiag

diacond

respfam

colsau

outposni
outpospr
outpospa
outposma
outposdo
outposp
outpois1i
outpois2
outpoou
inposni
inpospr
inpospa
inposma
inpoido
inposip
inposii
inpois2
inpoou
outneni
outnepr

outnepa

Pai condicionou vida profissional?

Idade doente quando foi feito diagnostico (anos)

Idade irmao doente quando foi feito diagndstico

Idade saudavel quando foi feito diagnostico (anos)

Idade irméo saudavel quando foi feito diagnéstico

Diagnéstico condicionou vida familiar?

Elemento familia mais responsavel por doente

Irmao estudado colabora nos cuidados doente?

Soma itens out positivos atribuidos Sr. Ninguém
Soma itens out positivos atribuidos Proprio
Soma itens out positivos atribuidos Pai

Soma itens out positivos atribuidos Mae

Soma itens out positivos atribuidos Irm&o doente

Soma itens out positivos atribuidos |. preferido
Soma itens out positivos atribuidos |. saudavel 1
Soma itens out positivos atribuidos I. saudavel 2
Soma itens out positivos atribuidos outros
Soma itens in positivos atribuidos Sr. Ninguém
Soma itens in positivos atribuidos Préprio
Soma itens in positivos atribuidos Pai

Soma itens in positivos atribuidos Mae

Soma itens in positivos atribuidos Irmao doente
Soma itens in positivos atribuidos |. preferido
Soma itens in positivos atribuidos I. saudavel 1
Soma itens in positivos atribuidos 1. saudavel 2
Soma itens in positivos atribuidos outros

Soma de itens out negativos Sr. Ninguém
Soma de itens out negativos Proprio

Soma de itens out negativos Pai

-

N - O

SN~

. Nao
. Sim

. Mae

Pai

. Irméo saudavel estudado
. Qutro irméo saudavel

. Nao
. Sim, tempo
. Sim, disponibilidade emocional




V150
V151
V152
V153
V154
V155
V156
V157
V158
V159
V160
V161
V162
V163
V164
V165
/166
V167
V168
V169
V170
V171
V172
V173
V174
V175
V176
V177
V178
V179
/180
V181

V182

outnema
outneido
outneip
outneis1
outneis2
outneou
inneni
innepr
innepa
innema
inneido
inneisp
inneis1
inneis2
inneou
entoni
entopr
entopa
entoma
entoido
entoisp
entois1
entois2
entoou
sumami
sumapr
sumapa
sumaido
sumaisp
sumais1
sumais2
inmani

inmapr

Soma de itens out negativos Mae

Soma de itens out negativos |. doente
Soma de itens out negativos |. preferido
Soma de itens out negativos |. saudavel 1
Soma de itens out negativos |. saudavel 2
Soma de itens out negativos Outros
Soma de itens in negativos Sr. Ninguém
Soma de itens in negativos Proprio
Soma de itens in negativos Pai

Soma de itens in negativos Mae

Soma de itens in negativos l. doente
Soma de itens in negativos |. preferido
Soma de itens in negativos |. saudavel 1
Soma de itens in negativos |. saudavei 2
Soma de itens in negativos Outros
Envolvimento total Sr. Ninguém
Envolvimento total Proprio
Envolvimento total Pai

Envolvimento total Mae

Envolvimento total I. doente
Envolvimento total |. preferido
Envolvimento total |. saudavel 1
Envolvimento total |. saudavel 2
Envolvimento total Outros
Superprotecc@o materna Sr. Ninguém
Superproteccéo materna Proprio
Superproteccéo materna Pai
Superprotecgé@o materna |. doente
Superprotecgdo materna | preferido
Superprotecgdo materna I. saudavel 1
Superproteccdo materna l. saudavel 2
Indulgéncia materna Sr. Ninguém

Indulgéncia materna Proprio




V183
V184
V185
V186
V187
\/188
V189
V190
V191
V192
V193
V194
V195
V196
V197
V198
V199
V200
V201

V202

inmapa
inmaido
inmaisp
inmais1
inmais2
inpani
inpapr
inpama
inpaido
inpaisp
inpais1
inpais2
depenni
depenpr
depenpa
depenido
depenisp
depenis1
depenis2

depenma

Indulgéncia materna Pai
Indulgéncia materna |. doente
Indulgéncia materna I. preferido
indulgéncia materna I. saudavel 1
Iindulgéncia materna |. saudavei 2
Indulgéncia paterna Sr. Ninguém
indulgéncia paterna Préprio
Indulgéncia paterna Méae
Indulgéncia paterna |. doente
Indulgéncia paterna |. preferido
Indulgéncia paterna |. saudavel 1
Indulgéncia paterna |. saudavel 2
Dependéncia - Sr. Ninguém
Dependéncia - Proprio
Dependéncia - Pai

Dependéncia - 1. doente
Dependéncia - |. preferido
Dependéncia - |. saudavel 1
Dependéncia - I. saudavel 2

Dependéncia - Mae
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