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Resumo. A Polineuropatia Amiloiddtica Familiar (PAF) é uma doenga neurodegenerativa rara, hereditaria e
fatal. O conhecimento desta doenga precedeu, nas localidades de Pévoa de Varzim e Vila do Conde, a
identificacdo da mesma enquanto entidade clinica pelo Dr. Corino de Andrade, devido a sua elevada
prevaléncia. Pretende-se com este estudo identificar e descrever as representagées sociais sobre a PAF na
comunidade de Pévoa de Varzim e Vila do Conde. Foi utilizado um teste de associagdo livre de palavras ao
qual responderam 103 participantes. Os dados recolhidos foram tratados e analisados com recurso ao
software Iramuteq. Através da analise hierdrquica descendente, da andlise de similitudes e da nuvem de
palavras foi possivel estabelecer a representagdo social da PAF associada aos aspetos negativos da doenga.

Palavras-chave: Representacgdes sociais, Saude, Enfermagem, Polineuropatia amiloidética familiar, Teste de
associacao livre de palavras, Teoria do nucleo central, Iramuteq

Social Representation of Familial Amyloid Polyneuropathy in the Community

Abstract. The Familial Amyloid Polyneuropathy (FAP) is a neurodegenerative disease rare, hereditary and
fatal. The knowledge of this disease preceded, in Povoa de Varzim and Vila do Conde , the identification of it
as a clinical entity by Dr. Corino de Andrade due to its high prevalence . The aim of this study is to identify and
describe the social representations of the PAF in the community of Povoa de Varzim and Vila do Conde. A free
association of words test was used which answered 103 participants. The collected data were processed and
analyzed using the software Iramuteq. By descending hierarchical analysis, the similarities analysis and cloud
of words was possible to establish the PAF social representation associated with the negative aspects of the
disease.

Keywords: Social representations, Health, Nursing, PAF, free association words test, Central nucleus Theory;
Iramuteq

1 Introducao

A investigacdo sobre a Polineuropatia Amiloidética Familiar (PAF) iniciou-se em 1939, quando o Dr.
Corino de Andrade observou pela primeira vez, no Hospital Geral de Santo Anténio, uma mulher de 37
anos, proveniente da Pévoa de Varzim, que padecia de um quadro neurolégico, digestivo e urolégico
particular (Andrade, 1952). Embora ndo existindo, na altura, como entidade clinica, era bem conhecida
da comunidade piscatéria e era denominada pela populagdo como a «doenga dos pezinhos». Em 1952
é publicado na revista Brain, o artigo que define como doenca ou “uma forma peculiar de neuropatia
periférica” apds a observacdo e acompanhamento de sessenta e quatro pessoas que na sua maioria
residiam em Povoa de Varzim e Vila do Conde (Andrade, 1952). Atualmente conhecem-se focos da
doenca no Brasil, no Japao, na Suécia, em Espanha, na China ou em Chipre, bem como novos focos em
Portugal (Holmgren et al., 1994).

A PAF é uma doenga rara, irreversivel e fatal resultante de uma mutacgao genética que se transmite de
forma autossémica dominante entre diferentes geracées (Ando et al., 2013). O seu diagndstico pode
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ser dificil, nomeadamente quando ndo existe histdria familiar prévia de doenga ou quando ela se
apresenta em pessoas que residem fora dos focos endémicos conhecidos (Ando et al., 2013). A sua
prevaléncia nas duas localidades da costa litoral norte de Portugal ronda 1:538 individuos e em
Portugal atinge cerca de 1:1000 habitantes, no resto da Europa e do mundo a sua prevaléncia estima-
se em 1:100000 individuos, o que a torna uma doenca rara (Teixeira & Saraiva, 2013).

Os primeiros sintomas ocorrem entre a segunda e a quinta década de vida (Conceicdo & De Carvalho,
2007). A sua apresentacdo com alteragdes sensitivas progressivas, e disfuncdo autondmica e motora,
revela a deposicdo de fibrilhas amiloides no sistema nervoso periférico e auténomo, causando
parestesias, disestesias, ou hiperalgesias nas extremidades inferiores (Ando et al., 2013). A perda de
sensacdo vai gradualmente atingindo as extremidades em sentido centripeto. Simultaneamente
surgem alteragGes gastrointestinais, oculares, cardiacas e renais, nomeadamente alteracdes do
transito com aumento de volume e frequéncia das deje¢bes, opacidade do vitreo, cardiomiopatia e
alteragdes da conducdo elétrica cardiaca (Ando et al., 2013). Secundariamente, instala-se um quadro
de dependéncia neuropatica acompanhado de um défice motor que conduz a um grau de dependéncia
elevado para as atividades de vida didria, com quadro de incontinéncia fecal e urindrio, por alteragdes
esfincterianas (Holmgren et al., 2005). Se o inicio de sintomas é insidioso, a sua evolugdo é continua
conduzindo a uma progressiva, dolorosa e irreversivel deterioragdo da fung¢do neurolégica (Ando et al.,
2013).

A expectativa de vida para as pessoas com PAF é de cerca de 10 anos apés o inicio dos sintomas, sendo
as causas de morte: a desnutri¢cdo e caquexia causadas pelo quadro de incontinéncia fecal e urindrio e
as infecOes associadas (Ando et al., 2013). As opgdes de tratamento para os doentes com PAF s3o
muito limitadas, e destinam-se a paliacdao dos sintomas ou a estabilizacdo do tetramero prevenindo a
amiloidogénese. O tratamento sintomdtico permite controlar os sintomas e melhorar a qualidade de
vida destes doentes. Dirige-se fundamentalmente a neuropatia sensoriomotora periférica,
nomeadamente o controlo da dor, prevencao de Ulceras de pressao, fisioterapia e reabilitacdo motora,
o tratamento das complicagdes oftalmoldgicas e o equilibrio dos sintomas vegetativos (Ando et al.,
2013).

O transplante hepatico é um tratamento bem estabelecido e que possibilita travar a progressao dos
sintomas, porém acarreta algumas limitagdes, principalmente pelo risco cirurgico e pela necessidade
de utilizacdo de imunossupressores a longo prazo com as suas consequéncias (Yamamoto et al., 2007).
Atualmente encontram-se em utilizacdo e em estudo estratégias terapéuticas moleculares que
incluem a inibicdo dos variantes da transtirretina, a estabilizacdo dos variantes, a inibicdo da agregacao
dos intermediarios amiloidogénicos, e a quebra das ligacdes das fibrilas amiloides insoluveis (Plante-
Bordeneuve, 2014).

Como ja referimos na comunidade de Pdvoa de Varzim e Vila do Conde a PAF é uma doenca bastante
conhecida, sendo que, a identificacdo de uma designacdo popular para esta doenca, «doenca dos
pezinhos», precedeu a sua identificacdo enquanto entidade clinica (Novais & Mendes, 2016). A
evolucdo do progndstico desta doenga nos ultimos anos é marcante, pela oportunidade de realizagao
do transplante hepatico, e pela investigacdo em farmacos com efeito terapéutico, o que permite que
uma esperanca e uma qualidade de vida diferente para os atuais portadores desta mutac¢do. Mas
apesar dos recentes avang¢os no ambito terapéutico, o diagndstico desta doenga ainda possui um
enorme impacto psicossocial em adultos jovens, na familia mas também na comunidade. Este trabalho
pretende assim, identificar e descrever as representagdes sociais da PAF na comunidade de Pévoa de
Varzim e Vila do Conde.
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2. A Teoria das Representagdes Sociais

Para o enquadramento conceptual deste trabalho recorremos a Teoria das Representagdes Sociais
(TRS) desenvolvida por Moscovici desde os anos 60 do século XX. Esta teoria tem servido de
enquadramento tedrico de referéncia a numerosos estudos no ambito das ciéncias sociais, mas
também das ciéncias da saude (Arruda, 2009; Lo Monaco & Lheureux, 2007).

A representacdo social de uma comunidade define-se pelos objetivos comuns e procedimentos
especificos, onde o social intervém através do contexto onde o grupo se insere, a comunica¢dao que
estabelecem entre si, os aspetos culturais, os cédigos, os valores, os simbolos e as ideologias
partilhados nessa comunidade (Séga, 2000). Sendo a representagao social entendida, por um lado,
como um «conjunto de informacgdes, crengas, opinides e atitudes sobre um determinado objecto»
(Abric, 2011a, p. 19), ndo é exclusivamente uma representagdo cognitiva, mas é, por outro lado,
igualmente «uma forma de conhecimento socialmente desenvolvida e partilhada, com uma finalidade
pratica e contribuindo para o estabelecimento de uma realidade comum a um grupo social» (Jodelet,
2003, p. 36).

Assim a representacdo social refere-se a algo, que pode ser designado de objeto, e os conceitos como
a «doenca», a «saude», o «trabalho», a «Enfermagem», podem ser considerados objetos de
representacao social (Lo Monaco & Lheureux, 2007). Ao criarem e adotarem a mesma representacao
de um objeto, as pessoas passam a referir-se a ele atribuindo-lhe um significado simbdlico, isto &,
interpretando e antecipando os acontecimentos do mundo exterior numa finalidade operativa e
adotando praticas de controlo sobre esse objeto. Este facto é realgado nos estudos realizados sobre a
representacdo social de doenca, nomeadamente do HIV/SIDA e da doenga mental, onde se tenta
encontrar um sentido e um significado diferenciador para a mesma (Jodelet, 2005; Lo Monaco &
Lheureux, 2007).

Quando se pretende estudar uma determinada representacdo social é, e de acordo com o que j3
afirmamos, necessario estudar a estrutura cognitiva onde essa representa¢do se encontra ancorada.
Desta forma, e através do processamento da informacdo recebida de forma repetida, os individuos
interpretam complementam e reorganizam-na diferentemente, de acordo com a comunidade onde se
inserem, num acordo tacito. Para Moscovici (1988, p. 220), «nessa troca, todas as representagdes sdo
a interface de duas realidades: a realidade psiquica, na ligacdo que possui com o reino da imaginagao
e das sensacgoes, e a realidade exterior que tem lugar na comunidade e o seu sujeito nas regras do
grupo». Assim, entender uma representacdo social, exige que mais do que se descrever
exaustivamente as crencgas e atitudes relacionadas com o objeto de representag¢do, em virtude da
complexidade de fatores que interferem na sua constituicdo. Deste modo, «a organiza¢cdo de uma
representacdo social apresenta uma modalidade particular, especifica: ndo sé os elementos
particulares sdo hierarquizados, mas também qualquer representacdo é organizada em torno de um
nucleo central, constituido por um ou qualquer elementos que ddo a representacao o seu significado»
(Abric, 2011a, p. 25). Esse nucleo central organiza, em seu redor, o sentido fundamental e inflexivel da
representacao social, e apresenta como caracteristicas: a natureza do objeto representado, o tipo de
relacdes do grupo com esse objeto, o sistema de valores e padrées sociais, bem como as suas
dimensdes objetiva e subjetiva (Abric, 2003).

3 Metodologia
Trata-se de um estudo descritivo e exploratdrio enquadrado num paradigma misto que tem como

suporte tedrico a Teoria das RepresentacGes Sociais, nomeadamente a abordagem estrutural ou a
teoria do nucleo central (Abric, 2011a). Esta abordagem tem como preocupacdo a compreensdo do
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entendimento de uma comunidade sobre uma doenca especifica e a forma como a representam, num
sistema de referéncia que permite a interpretacdo dos acontecimentos reais, dando sentido a vivéncia
da PAF nessa comunidade.

Definiram-se como critérios de inclusdo de participantes neste estudo: ser residente ou trabalhar nos
concelhos de Vila do Conde ou Pdvoa de Varzim; ter mais de dezoito anos; conhecer a doenca em
estudo; aceitar voluntariamente participar através do preenchimento do instrumento de recolha de
dados.

O instrumento escolhido para a recolha de dados foi o teste de associacdo livre de palavras (TALP). O
TALP caracteriza-se por ser teste projetivo, que permite a apreensdo das representagdes cognitivas de
um grupo social de forma espontanea, mas revelando contetddos implicitos ou latentes que podem ser
dissimulados nas praticas discursivas (Abric, 2011b), «possibilitando estudar os esteredtipos sociais
que sdo partilhados espontaneamente pelos membros do grupo e a visualizacdo das dimensdes
estruturantes do universo semantico especifico» (Veiga, Fernandes, & Paiva, 2013, p. 19). A aplicagao
deste instrumento possibilita, igualmente, a apreensdo dos elementos do nucleo central e periférico
de uma representacdo (Rubia et al., 2012). Esta técnica estrutura-se pela evocacdo de respostas com
base num estimulo indutor, o que permite colocar, em evidéncia, universos semanticos relacionados
com determinado objeto (Abric, 2011b).

Na construcdo do instrumento foi utilizada a técnica da multipla associagdo livre de palavras com a
elaboracdo de quatro perguntas indutoras de estimulo e foi pedido que o participante responde-se
com cinco palavras ou expressdes sem restricdo de resposta (Dany, Urdapilleta, & Lo Monaco, 2014).
Os quatro estimulos indutores utilizados no TALP foram: a doenca - PAF, as pessoas com PAF, os
sintomas e as necessidades das pessoas com PAF através da apresentacdo de variacGes da expressao,
quando penso em... lembro de...

Os dados foram recolhidos entre janeiro e maio de 2015. As respostas foram transcritas para um
ficheiro de texto e submetidas a andlise através do software Iramuteq 0.7 alpha 2 (Interface de R pour
les Analyses Mutidimensionnelles de Testes et de Questionnaires).

4 Apresentacgao de resultados e discussao

Dos 103 participantes, 76 sdo do género feminino e 27 sdo do género masculino. De acordo com a
idade, a sua distribuicdo demonstra que entre os 18 e os 27 anos participaram 18 pessoas, dos 28 aos
37 anos participaram 24 pessoas, 29 participantes apresentam idades entre os 38 aos 47 anos e entre
0s 48 e 0s 57 anos participaram 20 pessoas. Na faixa etdria dos 58 aos 67 anos e na faixa etaria dos 68
aos 77 anos participaram sete e cinco participantes respetivamente. Quanto as habilitacOes
académicas, 53 participantes possuem um curso superior e 34 participantes possuem o ensino
secundario concluido, o que significa que na sua maioria, os participantes deste estudo tém uma boa
aptiddo para responder a um teste de associacdo livre de palavras que exige dos participantes
capacidade de abstragdo. Participaram também oito pessoas com o 32 ciclo, trés com o 22 ciclo e cinco
com o 12 ciclo do ensino basico. Esta amostra foi de conveniéncia, pois os autores procuraram
igualmente incluir profissionais de saude que trabalhassem nos dois concelhos para além de pessoas
leigas, desta forma, foi possivel a participagao de 37 profissionais de salde e de 66 pessoas com outras
profissdes.

Os dados recolhidos foram analisados pelo programa Iramuteq recorrendo a lematizagdao dos mesmos.
Na primeira fase da analise, foi realizada uma analise lexical simples (Camargo & Justo, 2013). Deste
modo, o programa reconheceu a separac¢do do corpus em 103 textos e que se repartem por 103
segmentos de texto. Nesses segmentos identificou 634 formas e 2231 ocorréncias. O n.2 de hdpax é
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de 279, e que corresponde a 12,51% das ocorréncias e 50,36% das formas. Obteve-se uma média de
ocorréncias por unidade de contexto de 21,66.

Na segunda fase de anadlise, foi realizada uma analise de especificidades e a analise fatorial de
correspondéncia (AFC). Nesta etapa verifica-se a proximidade e frequéncia das palavras e sendo
posteriormente agrupadas em classes. Do nosso corpus foram classificados 85 segmentos de texto em
103, o que corresponde a 82,52% agrupados em 6 classes. Verificamos nesta analise que o nimero de
formas ativas com a frequéncia superior a 3 é de 174, a média de formas ativas por segmento é de
21,66.

classe 1

classe 5

classe 6

13%

Fig. 1. (Dendograma da
CHD)

Pela andlise da Figura 1, percebemos que as classes 2, 5 e 6 se encontram prdoximas e ligadas entre si.
As classes 1 e 3 apresentam afinidade e a classe 4 tem afinidade com todas as classes. Pela analise dos
graficos conseguimos perceber a relacdo entre as palavras com maior frequéncia. Pela leitura da figura
2 podemos notar que a classe 1 caracteriza-se pela apresentagdo das representagdes das pessoas entre
0os 68 a 77 anos e as pessoas entre os 28 a 37 anos. A classe 4 apresenta as representacdes dos
profissionais de salide e com habilitagdes académicas superiores. Estas relacdes sdao colocadas em
evidéncia na préoxima etapa de analise, através da classificacdo hierarquica descendente e ilustrada
através do filograma, figura 3, como iremos ver mais adiante.

A terceira etapa de andlise corresponde a Classificacdo Hierdrquica Descendente (CHD), que para além
de permitir uma andlise lexical do corpus textual, fornece contextos ou classes lexicais, caracterizados
por um vocabulario especifico e pelos segmentos de textos que compartilham esse vocabuldrio
(Camargo, 2005). Na CHD cada classe é constituida pelos varios segmentos de texto com classificagao
de acordo com a distribuicdo das formas desses segmentos (Camargo & Justo, 2013). As classes
geradas pela CHD representam o contexto de sentido das palavras e podem apontar representagdes
sociais ou elementos de representagdes sociais sobre o objeto social estudado (Camargo, 2005).

Pela analise do dendograma da classificacdo hierarquica descendente, Figura 2, percebemos que as
seis classes que determinam a representac¢do social da PAF na comunidade e que se encontram
agrupados em dois clusters. Essas classes agruparam-se com uma classificacdo estavel e definitiva,
compostas por vocabuldrio semelhante.
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Cruzando os trés resultados da analise do Iramuteq torna-se evidente que a classe 2 é a maior do
corpus e as classes 3 e 4 encontram-se em oposicdo as restantes. A classe 2 possui 18 dos 85 segmentos
retidos, o que corresponde a 21,18% do corpus analisado. Nomeamos esta classe de «Impacto
negativo da doenga», sendo uma classe fortemente marcada por formas associadas aos aspetos
negativos da doenca. Nesta classe, a tristeza, seguida de financeiro, de carinho, de baixo, de
impoténcia e de autoestima constituem as palavras centrais. A referéncia as dimensdes psicoldgicas
da PAF, nomeadamente a depressao, a angustia e a revolta mostram que a comunidade percebe a PAF
como uma doenga carregada de incerteza no progndstico e incuravel. Esta classe foi constituida por
participantes com idades compreendidas entre os 58 e 0s 67 anos, com habilitacdes académicas de 32
ciclo e que trabalham em outras profissdes.

A classe 1 possui 15 dos 85 segmentos retidos, o que corresponde a 17,65% do corpus analisado. Esta
classe foi denominada de «Paramiloidose» e podemos constatar que a expressdo central é «doenca
dos pezinhos». Notamos que ainda nos dias atuais a primeira expressao de denominagdo da doenca
ainda prevalece nesta comunidade. O caracter hereditario também é colocado em destaque, sendo a
expressdo doenca hereditdria a segunda expressdo utilizada seguida de terapia. Esta classe é
caracterizada pelos participantes mais velhos, com idades compreendidas entre os 68 e os 77 anos e
nao profissionais de saude.

A classe 3, tal com a classe 1 possui 15 dos 85 segmentos retidos, o que corresponde a 17,65% do
corpus analisado. Esta classe que é representativa dos profissionais de salde e dos participantes com
habilitacGes académicas superiores, refere-se aos sintomas de PAF com a palavra alteragao, seguida
de muscular, motor, sexual e sensitivo como expressdes centrais. Pelo que foi denominada de
«Sintomas de PAF».

A classe 5 também é representada pelos profissionais de saude e participantes com habilitacGes
académicas superiores e apresenta como palavras centrais fragilidade, cuidado e isolamento. Esta
classe possui 14 dos 85 segmentos retidos, o que corresponde a 16,47% do corpus analisado. E foi
denominada de «viver com a doenga».

A classe 6 apresenta andar, solidariedade e caréncia como palavras centrais. Esta caracteriza-se pelos
participantes mais jovens, com académicas ao nivel do ensino secundario e nao profissionais de saude.
E foi denominada de «necessidade de suporte e tratamento».

A classe 4 é mais heterogénea no seu conteudo e apresenta como palavras centrais cadeira de rodas
seguida de Vila do Conde, astenia e Povoa de Varzim. Esta classe apresenta maior variabilidade na sua
caracterizacdo, sendo constituida por profissionais de saude, mas também por participantes com o
ensino secundario e por participantes solteiros ou viuvos. Esta classe foi denominada «apoio social na
comunidade».

Por forma a visualizarmos a estrutura das representacdes sociais da PAF e confirmarmos a centralidade
dos elementos foi realizada uma analise de Similitude que mostra a relacdo entre os seus elementos.
Esta andlise é reproduzida na figura 4, em forma de arvore ilustrativo da articulacdo entre os diferentes
elementos que determinam a representacao social.

Podemos observar que os elementos de maior centralidade sdo doenca dos pezinhos, apoio, dor,
doenca e dificuldade. Dificuldade e doenga encontram-se préoximos em termos de ligagdes. O elemento
apoio ramifica-se em dependéncia, transplante, perda, familiar, medicacdo e muscular. Ja dor ramifica-
se em incapacidade, falta, tratamento, hereditario e sofrimento. Esta andlise pGe em evidéncia a
representacdo da PAF nesta comunidade como uma doeng¢a geradora de dor, dependéncia e
sofrimento, onde o apoio se torna fundamental para a pessoa doente. Conjugando-se aos diferentes
modos de andlise é possivel afirmar que a representacao social da PAF na comunidade em estudo estd
objetivada no apoio a dependéncia e a dor e sofrimento que esta doenca acarreta. Estes resultados
remetem-nos para uma representacdo social que salienta os aspetos mais negativos de viver com uma
doenca neurodegenerativa hereditdria.
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Fig. 4. (Arvore de Similitudes)

5 Conclusoes

Este estudo permitiu-nos descrever as representagdes sociais sobre uma doenca hereditdria de uma
comunidade onde esta tem uma elevada prevaléncia. A utilizacdo de um TALP foi determinante em
alcancar esse resultado pois permitiu, por um lado evidenciar aspetos da representagao social que
poderiam estar ocultos noutra estratégia de recolha de dados e permitiu a recolha rapida e
representativa da comunidade. Assim, a representacao social da PAF na comunidade onde foi
identificada como doenca pela primeira vez, assenta nos aspetos mais negativos de viver com esta
doenca.

Notamos que as classes lexicais se distinguem e permitem perceber diferentes representagdes da
doenca consoante a profissdo dos participantes, sendo que os profissionais de salde se centram em
aspetos ligados aos sintomas e a forma como se vive com PAF.

Este estudo permite-nos entender de que forma a doenca é representada na comunidade e o facto de
aparecer com peso significativo a designacdo popular da doenca, conduz-nos a pensar que ainda existe
algum fator diferenciador e desconhecimento acerca da mesma.
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