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RESUMO: Ataxia cerebelar tipo Il, também conhecida por ataxia spinocerebelar 7 (SCA7), € uma patologia neuro-
degenerativa com prognéstico sombrio de hereditariedade. Acomete ambos 0s sexos e em qualquer idade,
caracterizando-se pela degeneracao variavel do cortex cerebelar, oliva inferior, ndcleos de pontine, ganglios basais,
cordas espinhais e nervos periféricos. As pessoas ndo morrem pela doenga em si mas pelas complicages
clinicas associadas. Estudo exploratério, que teve por objetivo: identificar os déficits de conhecimento familiar
acerca da ataxia ll, estabelecendo as repercussoes destes na qualidade de vida dos portadores. Como populacéo
elegeu-se os familiares de portadores de ataxia que fazem parte da Associacdo Beneficente em Prol dos
Portadores de Ataxia Il (ABPAT), com Sede em Crateus, Ceard. Aamostra consta de dezesseis pessoas, sendo
12 mulheres e 04 homens. A coleta dos dados realizou-se durante os meses de mar¢o, abril e maio de 1999,
tendo sido usado questionario contendo perguntas abertas e fechadas. Sem perspectivas de cura, a grande
arma da familia, ainda, é a informacgdo — no que se refere a deteccao precoce, ao retardo da evolucdo dos
sintomas e prevencéo do surgimento de problemas associados. Concluiu-se, todavia, ser comum a existéncia
de mais de um portador sintomatico na familia dos entrevistados, e que esse fato pode ter grande relagdo com
0 pouco esclarecimento/conscientizacdo acerca da transmissao genética e de como as geracdes mais recentes
podem sofrer mais intensamente dos efeitos dessa problematica.

PALAVRAS CHAVE: Ataxia cerebelar; Cuidados de enfermagem

INTRODUCAO

Ha vérias décadas que a Ataxia cerebelar geneticamente transmissivel tem sido objeto de estudos de
especialistas de varias nacionalidades, que objetivam conhecer melhor os mecanismos de seu surgimento e
evolugdo, podendo, com isso, proporcionar mudancas na qualidade de vida dos portadores sintomaticos,
assim como também agir de forma preventiva para com aqueles que possam portar 0 gene, mas ndo manifestar
a sindrome.

Muitos avancos ja foram feitos nesse sentido: 0 mapeamento genético que permite determinar qual o
gene responsavel por desencadear a Ataxia; o teste genético capaz de identificar se o individuo porta o gene
para a doenca; e os estudos de casos que permitiram catalogar inUmeras informacdes que, sem davida, séo
vitais na busca de uma resolutividade para esta questéo.

No Brasil, as Ataxias hereditarias tem merecido atencéo de especialistas da area, visto que, segundo a
Associacao Beneficente em Prol dos Portadores de Ataxia || (ABPAT), pode-se encontrar por todo o pais inimeros
casos da doenca. Todavia, existem ainda enormes dificuldades em se proceder com um diagndstico precoce
ou, até mesmo, com o acompanhamento adequado dos casos clinicamente identificados.
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Na regido Nordeste Brasileira, mais especificamente nas cidades de CrateuUs e Fortaleza, no estado do
Ceara, médicos neurologistas identificaram casos clinicos de ataxia com historia de hereditariedade. As pessoas
observadas apresentavam quadro clinico similar, o que levou os estudiosos a crerem tratar-se de um tipo de
ataxia comum a todas elas.

Surgiu entdo a necessidade de se investigar a “histdria” familiar dessas pessoas. Era entéo o inicio da
década de 90 e por intermédio do histérico da doenca e do levantamento da arvore genealbgica constatou-se a
origem comum dessas pessoas que provinham de um mesmo casal localizado ha oito geragdes no mapa
genealdgico. Outro ponto importante da descoberta diz respeito ao fato de que a doenga s6 tem manifestagéo
constatada em individuos a partir da 32 geragéo.

Os casos aqui descobertos despertaram o interesse de pesquisadores estrangeiros gerando facilidades
no intercambio de conhecimento acerca das especificidades da doenca, de forma a possibilitar diagnéstico
com concomitante acompanhamento da evolucao dos casos.

A partir de material coletado e enviado para analise em Londres, foi possivel a identificacdo do gene
responsavel pelo surgimento da “Ataxia cearense”, bem como sua caracterizacdo como Ataxia spinocerebelar
7-SCA7 (Ataxia cerebelar tipo II).

O distarbio denominado SCA-7 € determinado por um gene autossoma dominante, bastando que apenas
um dos parceiros porte o gene defeituoso para elevar-se o risco de transmissibilidade aos descendentes.
Assim, o envolvimento com os pesquisadores estrangeiros foi de fundamental importancia, também, porque
viabilizou para as pessoas no Brasil um teste genético que, aplicado aquelas pessoas com “parentesco sanguineo”
de portadores sintomaticos da SCA-7, identificou aqueles que herdaram ou ndo o gene para a doenca (David et
al., 1997).

Possuindo um carater preventivo, esse teste, para aqueles em idade fértil, previamente esclarecidos e
orientados sobre a validade do mesmo, oferece, diante de um resultado positivo, ndo a comprovacéo de que
ele manifestara a doenca ao longo de sua existéncia (visto que isso depende de outros fatores) mas a
oportunidade para que se tome a decisédo mais acertada e consciente quanto a geragao de filhos no casamento.

O conhecimento das caracteristicas clinicas que envolvem a “Ataxia cearense” € um grande passo
para a identificacdo dos casos, entretanto, ainda se esta distante de alcancar a prevengédo definitiva para o
problema da hereditariedade e cura das SCA-7. Assim, no que se refere aos pacientes com o problema ja
manifesto, todo o trabalho desenvolvido visa tornar retardada a evolugdo dos sintomas, prevenir o surgimento
de problemas associados, e auxiliar os portadores na tentativa de conviverem melhor com a doenga.

A SCA-7 pode, ao acometer o individuo, desenvolver-se lentamente permitindo que o mesmo mantenha-
se com um certo grau de independéncia durante muitos anos, o que lhe permite desenvolver varias tarefas em
seu cotidiano, porém com algumas limitag6es. Em outros casos, no entanto, o desenrolar da doenca pode ser
progressivamente rapido levando a pessoa a depender parcial/completamente de cuidados de outras pessoas.

Uma caracteristica peculiar do quadro mérbido da SCA-7 é que o “paciente” ndo morre pela doengca em
si mas por complicagdes clinicas associadas as disfun¢des neuroldgicas que ele possa vir a desenvolver. A
pessoa acometida, em alguns casos, pode passar anos acamada ou em cadeira de rodas, tornando-se
predisposta pela imobilidade prolongada a infec¢gbes associadas, como é o caso dos problemas de ordem
urinaria, respiratéria, ou cardiovasculares.

Um agravante é a faixa etaria de acometimento que, segundo David (1997), vem diminuindo de
geracdo a geracgdo, estando isto associado a uma duragédo decrescente da doencga que reflete no curso
clinico mais severo. A opc¢éo pela paternidade/maternidade, nesses casos, tem sido, até agora a grande
arma na tentativa de barrar o aumento do nimero de casos da SCA-7 em nosso meio, até que a ciéncia
descubra a tdo desejada cura.

Diante do exposto, surge uma grande inquietacao, no que se refere aos transtornos pessoais e sociais
vivenciados pelos portadores de Ataxia Il com o quadro clinico caracteristico jA em manifestacdo, bem como a
de seus familiares. A enfermagem como profissdo que se ocupa do cuidado com seres humanos, sente enorme
necessidade de, identificadas as familias com histdria de hereditariedade, proceder com o recrutamento de
seus membros tornando-os conhecedor do carater e gravidade da problematica, bem como medidas para
retardar o inicio dos sintomas e prevenir complicagdes.
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Dado ao carater estigmatizante da doenca, ha dificuldades de trabalhar diretamente com o portador de
ataxia, que recusa, muitas vezes, denunciar-se como tal e a aceitar ajuda. Nesses termos, o presente estudo
foi voltado para familiares de portadores de ataxia, e teve como motivacdo o seguinte objetivo: identificar os
déficits de conhecimento familiar acerca da ataxia Il, estabelecendo as repercussdes destes na qualidade de
vida dos portadores.

O REFERENCIAL TEORICO
A TEORIA DO DEFICIT DO AUTOCUIDADO

E preocupacao constante das enfermeiras no desenvolvimento de suas pesquisas, buscar auxilio para
as inferéncias no poder preditivo e explicativo das Teorias de Enfermagem. Assim é que, tendo em mente essa
preocupacédo, optou-se por trabalhar apoiado-se nos conceitos desenvolvidos por Dorothea E. Orem em sua
Teoria do Déficit do Autocuidado.

O propésito central desta teoria converge para o desenvolvimento de habilidades, no individuo, familia
Ou grupo, para o proprio cuidado pois, a ampliacdo das experiéncias desse cuidado, conduzem a preservacao
da saude e do bem estar geral.

Orem trabalha em sua teoria com a compreensédo de que as pessoas doentes tém capacidades de
autocuidar-se. De outro lado, o déficit do autocuidado, caracteriza-se quando o ser humano se acha incapacitado
ou limitado para prover seu préprio cuidado de forma continua e eficaz, necessitando de ajuda de outro (Forsters
e Janssens, 1993).

Nessa perspectiva, a enfermeira atua intervindo como agente de promoc¢éao, desenvolvimento e ampliacéo
dos mecanismos terapéuticos com vistas a capacitar a pessoa como agente do préprio cuidado. Faz isso
através do agir ou fazer para o outro, guiar o outro, apoiar o outro, proporcionar um ambiente seguro, e ensinar
0 autocuidado.

O pensamento complexo da autora previu, ainda, em seu modelo a abordagem para verificar a habilidade
do paciente ao executar seu préprio cuidado e a necessidade que o paciente tem de outra pessoa ha realizagcao
do cuidado.

Para atender as especificidades impostas por cada um desses objetivos, Orem classificou a Teoria do
Autocuidado em trés grandes sistemas: Sistema Totalmente Compensatorio, Sistema Parcialmente
Compensatoério, e o Sistema de Apoio-Educacéo.

No sistema totalmente compensatoério o ser humano esta incapaz de cuidar de si mesmo, e a enfermeira
assiste-o, substituindo-o0, sendo suficiente para ele. O Sistema parcialmente compensatorio ocorre quando a
enfermeira e o individuo participam na realizacdo de acles terapéuticas de autocuidado. As ac¢Bes da
enfermeira dependeréo das limitagdes fisicas, das habilidades, desembaraco psicolégico do individuo, para
executar tais atividades.

Para a especificidade desse estudo, enfatizaremos o “Sistema de Apoio-Educa¢ado” que permite suprir
o paciente, familia e comunidade das informacdes necessérias para um conduzir- se dentro do préprio processo
de cuidado e prevencdao. O sistema de Apoio-Educacéo ocorre, assim, quando o individuo é capaz de satisfazer
as suas exigéncias de autocuidado, mas necessita de assisténcia na forma de apoio, orientacdo e ensinamento.
A medida que se alteram as condi¢Bes de saude do individuo, uma alteracdo no sistema de Enfermagem
podera ocorrer e se adequar as novas necessidades.

No Sistema Apoio-Educacéo, o paciente, familia ou comunidade além de ter condi¢cdes de realizar
cuidado, tem a incumbéncia de aprender a exercé-lo de forma terapéutica, mesmo nas situa¢des em que a
pessoa ndo consegue fazer sem ajuda.

Nessa perspectiva, o cuidado visualizado por Orem permite um papel social amplo para a pessoa que
aprende. Por outro lado, reforca o valor e o conceito de ajuda; marco conceitual da propria profissao de Enfermagem.

Em Orem (1995),tém-se que as categorias para o autocuidado obedecem a trés requisitos: universais,
desenvolvimentais e desvio de saude. Os requisitos universais sdo aqueles comuns a todos os seres humanos,
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auxiliando-os em seu funcionamento normal. Os requisitos desenvolvimentais ocorrem quando ha a necessidade
de adaptac&o as mudancgas que ocorram na vida do individuo. Ja os requisitos por desvio de salde evidenciam-
se quando o individuo necessita adaptar-se a condi¢cdes impostas por estados patologicos.
Os requisitos para o autocuidado por desvio de salude sédo descritos, em Orem, como:
1. Busca e garantia de assisténcia médica adequada.
2. Conscientizacéo e atencao aos efeitos e resultados de condi¢des e estados patoldgicos.
3. Execucdo efetiva de medidas prescritas pelo médico.
4. Conscientizacdo e atencdo, ou regulagem de efeitos desagradaveis ou maléficos de medidas
prescritas de cuidados médicos.
5. Modificagcdo do auto-conceito (e da auto-imagem) na aceitacdo de si como estando num estado
especial de saude e necessitando de formas especificas de cuidados de saude.
6. Aprendizado da vida associado aos efeitos de condi¢cbes e estados patoldgicos, bem como de efeitos
de medidas de diagnosticos e tratamentos médicos, num estilo de vida que promova o
desenvolvimento continuo do individuo.

Como requisitos de autocuidado Orem identifica: a manutencdo de ingestdo suficiente de ar; a
manutencdo de ingestao suficiente de dgua; a manutencao suficiente de alimento; a provisdo de cuidados,
associada a processos de eliminagéo e excrecao; a manutencao de um equilibrio entre atividade e descanso;
a manutencdo de um equilibrio entre solidao e interac@o social; a prevencdo de riscos a vida humana, ao
funcionamento humano e ao bem-estar humano; a promog¢éao do funcionamento e desenvolvimento humanos,
em grupos sociais, conforme o potencial humano, limitagdes humanas conhecidas e o desejo humano de ser
normal (Castelanos, 1989).

Nesse contexto, a enfermeira evidencia-se como a pessoa treinada e experiente, que proporciona
cuidados dentro de um modelo que contribui para manter a integridade da estrutura humana, bem como seu
funcionamento e desenvolvimento.

METODOLOGIA

Adotou-se a abordagem qualitativa, por ser esse o método capaz de permitir aprofundar-se no fenémeno
de maneira a compreendé-lo nos seus aspectos subjetivos de maior relevancia (Haguete, 1992). Ademais,
Minayo(1996) nos lembra como os instrumentos da pesquisa qualitativa costumam ser facilmente corrigidos,
adaptados e readaptados em funcao das finalidades da investigacéo e das intercorréncias durante todo trabalho
de campo.

Dentre os varios tipos de estudos do paradigma qualitativo, elegeu-se o de carater descritivo. O
estudo é, assim, conduzido como mecanismo de investigacao voltado para a construcdo de conhecimento
gue se reverte em planos de intervengdes correspondentes as exatas necessidades do grupo investigado
(Trivifios, 1994).

Como populagéo, elegeu-se os familiares de portadores de ataxia que fazem parte da ABPAT, com
cede em Crateus, Ceara.

Crateus foi a localidade escolhida por ser a regido com o maior himero de casos conhecidos e pela
facilidade de localizar os casos, visto serem os portadores e seus familiares membros da referida associacéo.

Para a coleta dos dados foi elaborado questionario e enviadas copias, durante os meses de marco, abril
e maio de 1999, para familiares de portadores de ataxia. Tomou-se como referéncia para identificacdo e
estabelecimento do nimero e destino dos questionarios, as fichas de inscricdo dos associados mantidas na
cede da ABPAT.

Ainda, contou-se com a colaboracéo da presidente desta Associagdo, que encarregou-se de enviar 0s
guestionarios aos seus destinatarios, remetendo-os, na medida em que iam sendo devolvidos, para Fortaleza,
para prosseguir com a etapa de tabulacdo e andlise das informacdes obtidas.
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Responderam ao questionario 16 familiares de portador de Ataxia Il, dentre os 20 que receberam o
guestionario, juntamente com a solicitacdo e instru¢des para seu preenchimento. A amostra constou, assim,
dos 16 familiares que, em sendo contatados e solicitados a participar da pesquisa, responderam ao questionario,
devolvendo-o em tempo hébil para sua apuracao.

A determinacédo do sexo nao foi exigéncia para o estabelecimento da amostra, que teve como critérios
o fato de o depoente ser adulto e experienciar o convivio com familiar portador sintomatico de ataxia tipo .

Constaram no questionario itens que visavam obter informacgdes relativas ao conhecimento que 0s
familiares dos portadores ja possuiam sobre ataxia cerebelar tipo Il, bem como o qué, até entdo para eles, era
desconhecido sobre a doenca e estabelecendo varidveis que pudessem interferir, se ndo impedir, o cuidado
prestado pelas familias ao portador ja sintomatico.

Também, constou-se que itens do questionéario favoreceram a identificacdo das principais davidas,
medos, supersticdes e mitos sustentados pelos familiares de portadores de ataxia, podendo, assim, melhor
direcionar o plano de Apoio-Educacéo.

Para a analise foi procedida leitura criteriosa das respostas constantes nos questionarios, sendo os
resultados dessa leitura organizado em tabelas ou apresentados a partir de algumas das falas eleitas e
consideradas em seus aspectos mais significativas, tendo em conta os objetivos estabelecidos.

As conclusdes e inferéncias respaldam-se em literatura pertinente, explorada para esse fim, bem como
em pressupostos basicos da Teoria do Déficit do Autocuidado de Orem, dentre aqueles que enfatizam e
direcionam a atuagéo da enfermeira no processo Apoio-Educacéo.

APRESENTACAO E ANALISE DOS ACHADOS
CARACTERIZACAO DAAMOSTRA

A amostra consta de dezesseis pessoas, sendo 12 mulheres e 04 homens. Todos eles residentes na
cidade de Crateus, Ceara. A faixa etaria vai de 20 a 70 anos, sendo que 07 pessoas encontram-se na faixa
etaria de 20-45 anos de idade. Respeitando os critérios estabelecidos para o estabelecimento da amostra,
essas pessoas tém, em comum, o fato de possuirem na familia portador(es) de SCA-7.

Embora a faixa etaria das pessoas que responderam o questiondario seja bastante diversificada,
constatou-se durante andlise que as duvidas e o grau de deficiéncia no conhecimento acerca da doenga
sdo semelhantes.

Esta fase é considerada por Orem como uma das mais significativas, quando a enfermeira volta-se
para sua clientela, podendo estabelecer os déficits de cuidado e as variaveis que contribuem para sua prevaléncia,
estabelecendo planos de Apoio-Educacéo direcionados para essa realidade.

PROCURANDO CONCENTRAR OS DADOS

Para favorecer o acompanhamento do processo de exploragédo dos dados e permitir acompanhamento
da logica conduzida na andlise, dispdem-se, em tabelas a seguir o tratamento dado a parte do material
considerado para o estudo.

Nessa fase da pesquisa, as respostas nos questionarios foram decodificadas ou reduzidas para permitir
sua quantificacéo, favorecendo, assim, proceder-se com inferéncias. Richardson (1985), defende que esse
recurso permite captar o objetivo, através de dados consistentes, ou estatisticos, garantindo a precisao na
disposicéo dos resultados, evitando distor¢des de analise e interpretacdo e possibilitando, conseqiientemente,
uma margem maior de seguranca por ocasido das inferéncias.

Na tabela abaixo, os dados refletem o que o entrevistado sabe sobre a ataxia Il. Nessa tabela buscou-se
evidenciar o conhecimento existente sobre a doenca nos diferentes grupos etarios. Aqui, parte-se do pressuposto
de haver disparidade de conhecimento acerca da doenga, visto que o grupo da faixa etéria mais produtiva (20-45
anos de idade), teoricamente, conta com maiores facilidades de acesso e circulacéo das informagdes.

Essa informacao é significativa quando por ocasido da construcdo do plano de Apoio-Educacgéo que
considerard tais peculiaridades.
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TABELA 1 — 666 BB ATAB EGEBAG

A BB ETB6
BB ETA
8 TBAL

EBAG %
G 6 6 6 6
) &6 & & &6 6 6 6
i B &6 6 6 6

T6 ® 6 6 16

As respostas obtidas a essa questéo foram as mais diversificadas. Dentre as pessoas na faixa etéria de
20-45 anos constata-se haver convergéncia entre o nimero de respostas que definem a doenga como de
ordem hereditaria e caracterizada pela incapacidade motora progressiva.

No grupo etario de 46 a + anos, predomina as respostas que definem a doenga como uma incapacidade
motora progressiva. Aqui, destaca-se ainda trés pessoas que referem-se a doengca como um mal sem cura.

Conclui-se dos achados que a maioria das pessoas investigadas conseguem dar respostas utilizado-se
dos termos técnicos com os quais profissionais se dirigem ao problema enfrentado por seu familiar portador de
Ataxia ll. Isso, todavia, ndo implica em haver plena consciéncia do significado desses termos. O que se tem, de
mais concreto, é o significado de “morte” que se faz relacionar a doencga.

Todavia, a pessoa acometida, em alguns casos, pode durar anos, limitando-se a uma cama ou cadeira
de rodas e necessitando do auxilio dos outros para diminuir os agravos predispostos pela imobilidade prolongada.

No Apoio-Educacéo, a enfermeira trabalha junto ao familiar uma conscientizacéo que se volta para a
atencéo aos efeitos e resultados de condi¢des e estados patoldgicos, ampliando suas possibilidades para
encarar a doenca e supera-la em seus maiores desafios.

Na tabela, a seqguir, dispbe-se os dados que revelam o convivio familiar de portador de ataxia Il, junto ao
entrevistado. O propésito € identificar o grau de acometimento da familia nuclear e extensiva pela doenga. Uma
vez conhecida essa realidade, o plano de Apoio-Educacéo visara alcanca-la em suas nuancgas.

TABELA2-...T..B..... ... ... TA .. E. .EATA _.A.E .. ... . . E..

EA..L .A .. A . LA .

LA L. A LA

. E ... E T. TAL
. E..
A .
T. ..
E E

Na tabela acima tém-se que dentre as 16 pessoas que responderam o questionario, 08 informaram ter
portadores de SCA-7 de ambos os sexos na familia nuclear e extensiva. Enquanto 07 referiram a existéncia de
portador apenas na familia nuclear, sendo este do sexo feminino. Ainda, uma pessoa respondeu ter portador de
SCA-7 de ambos os sexos na familia nuclear.

Atabela também evidencia ndo ser encontrado portadores de SCA-7 somente do sexo masculino ou
somente na familia nuclear. O fendmeno que se descreve revela que quando a familia extensiva € atingida,
também a familia nuclear vivencia a mesma problematica. Do mesmo modo isto ocorre com as pessoas do
sexo masculino que, segundo os dados, quando acometidos ja existem mulheres na familia apresentando os
sintomas da doenca.
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Infere-se diante das evidéncia desse quadro, ser comum a existéncia de mais de um portador sintomatico
na familia dos entrevistados, e que esse fato pode ter grande relagdo com o pouco esclarecimento e/ou
conscientizacdo acerca da transmissdo genética e de como as gerac¢des mais recentes podem sofrer com o
problema.

Acompanhando a literatura vimos que o distarbio denominado SCA-7 é determinado por um gene
autossoma dominante, bastando que apenas um dentre o casal porte o gene defeituoso para elevar-se o risco
de transmissibilidade aos descendentes.

N&o deve ser intencdo da enfermeira negar ao portador de ataxia a necessidade de constituir familia,
todavia € no Apoio-Educac¢éo que essa profissional oferecera subsidios para que a pessoa, auxiliada por seus
familiares, tenha a oportunidade de proceder com escolhas mais acertadas, e o faca com plena convic¢do dos
riscos que assume.

A tabela 3, a seqguir, traz dados acerca do conhecimento que os entrevistados tém sobre a forma de
transmissao da SCA-7. Aqui, segue-se 0 mesmo raciocinio adotado para a tabela 1, tendo sido evidenciadas as
respostas em fungéo da faixa etaria dos entrevistados.

TABELA 3 — DISTRIBUICAO DAS RESPOSTAS POR GRUPO ETARIO

6 Al6 A ETARIA
~ 66666A 66 6A TOTAL
6 OR6 A DE TRA6 S6ISSAO
T6666 @H6 66 666 66 66 66
6 665666 6666GH6 66 66 66
T6G6 66 66 66

Aqui, 05 dos 06 entrevistados da faixa etéria de 20-45 anos de idade, responderam que a doenga tem
origem marcada na hereditariedade. Destaca-se 04 entre as 10 pessoas da faixa etaria de 46 a + anos de idade
gue acreditam ser a doenga herdada exclusivamente do pai portador.

Aqui, como para o caso da tabela 1, a definicdo técnica para a doenga e a forma de transmissao surge
como resposta, mas esconde a desinformagéo e o receio de que se esta apontando culpados pelo problema.

Alguns dos entrevistados é que dizem, mais diretamente, acreditar ser do pai a origem da transmisséo.
Essa informacdo, é claro, ndo coincide com o qué preconiza a literatura, quando garante elevar-se o0s riscos de
transmissdo na medida em que qualquer um dos que constituem o casal porte o gene defeituoso.

O fato de a doenca assumir esse carater de “mal herdado”, pode estar conduzindo muitos dos
portadores assintomaticos ao auto-isolamento, auto-rejeicdo ou mesmo recai sobre ele a discriminagéo do
restante da sociedade.

Nesse sentido, a atuacdo da enfermeira visara a transformacéo da mentalidade aceita, e através do
esclarecimento do familiar, alcancar o portador para modificacdo do auto-conceito e da auto-estima, trabalhando
a aceitacdo de si nao como alguém que necessita se esconder ou isolar-se do convivio social, mas que se
encontra num estado especial de salde e necessitando de formas especificas de cuidados.

TRABALHANDO COM AS FALAS

Dar-se prosseguimento a analise, elegendo-se agora algumas falas que serdo exploradas em seus
significados, tendo em conta o referencial bibliografico e pressupostos basicos da Teoria do Déficit do Autocuidado.
As falas evidenciadas foram oferecidas em respostas aos questionamentos presentes no instrumento de coleta
de dados, sendo reveladoras do conhecimento dos familiares acerca de algumas das peculiaridades da doenca
como: sintomas, tratamento, cuidados com o portador sintomatico, planejamento familiar, etc.
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Sintomas conhecidos

Objetivou-se, nesse momento, verificar se o familiar era conhecedor dos sintomas tipicos que caracterizam
a SCA-7. As falas selecionadas evidenciam como os entrevistados respondem a esse questionamento.

“Os sintomas séo: perturbagdes, nervosismo, falta de for¢a”.
“Falta de equilibrio, dores de cabeca, nervosismo”.
“Eu percebo que é a falta de equilibrio, nervosismo, depressao”.

“A doenca afeta a coordenagdo motora, a fala e a visdo”.

Considerando as respostas oferecidas a esse questionamento, ndo se confirma em nenhuma literatura
especifica consultada, que os sintomas em grifo estejam diretamente relacionados ao fendbmeno da degeneragao
cerebelar. Sim, outros tais sintomas podem ter maior relagdo com a imobilizagcéo prolongada e a incapacidade
de realizar tarefas por mais simples que sejam, necessitando da ajuda de outros.

A esse respeito, Potter (1997), revela que a imobilizac&o pode levar a alteragdo no humor, desequilibrio
emocional e intelectual, bem como ao auto-isolamento social. Essas alteracdes resultantes da imobilizacéo
variam dependendo de cada paciente, sendo que as mais frequentes incluem hostilidade, combatividade,
retraimento, inconstancia e ansiedade.

Sobre o tratamento da doenca

Da apuracao dos questionarios, verificou-se unanimidade das respostas que confirmam ndo haver cura
ou medicacgédo capaz de retardar a evolugédo da doenca. No entanto, alguns dos entrevistados referem fazer uso
de medicamentos que se voltam para tratar os sintomas associados. Ainda as atividades fisioterapicas sao
citadas como artificio para inibir a evolu¢éo da SCA-7.

As falas eleitas e apresentadas abaixo, sdo exemplos extraidos dos questionarios para ilustrar
essas afirmacdes.

“Ainda ndo ha cura e nem remédio para essa doenca”.
“Os cientistas ainda nédo estéo estudando para encontrar a cura”.
“Passado pelo Dr. usamos o (...) e 0 (...). Os dois é s0 para acalmar”.

“Infelizmente ainda ndo tem cura. Como paliativo, alguns fazem fisioterapia, fonoaldiologia, tomam algum
calmante, etc...”.

Segundo Orem, quando se trabalha voltada para Apoio-Educacéo a enfermeira necessita considerar
alguns requisitos basicos relacionados a préatica do autocuidado. Considerando a populagédo alvo desse estudo,
o familiar de portador de ataxia, a enfermeira encorajara a pessoa a prestar cuidados fazendo pelo outro
guando este estiver impossibilitado ou habilitando seu paciente a pratica do autocuidado nos seguintes aspectos:
busca e garantia de assisténcia médica adequada; conscientizagcdo e atencdo aos efeitos e resultados de
condi¢des e estados patoldgicos; execucdo efetiva de medidas de protecdo e prevencdo de agravos;
conscientizacéo e atencéo, ou regulagem de efeitos desagradaveis ou maléficos da imobilidade.

Dentre os entrevistados, tem também aqueles que desconhecem qualquer tipo de recurso usado para
sanar 0s sintomas mais exacerbados da doenca, ou quando conhecedor da existéncia de tais recursos nao
dispdem de suporte estrutural e financeiro, ou ainda cognitivo, que viabilizem esses beneficios para seu paciente.
Aqui o desafio para enfermeira é ainda maior, e exigird medidas alternativas que considerem 0s recursos
disponiveis na familia e na comunidade.

Cuidados a serem prestados a portadores sintomaticos
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Alguns procedimentos séo exigidos com o paciente acamado para evitar complicagdes sistémicas e
diminuir o risco de violagéo da integridade cutanea.

Apurou-se, nos questionarios, que os familiares sdo conhecedores da importancia de “cuidar” de seu
paciente. Todavia, o cuidado a que se referem em muito deixa a desejar quando a proposta deve ser um
“cuidado terapéutico”.

Considerou-se, assim, como necessarios porém insuficientes para amenizar o sofrimento do enfermo e
prevenir o surgimento de outras complicacdes, respostas que enfatizam:

“Damos muito carinho, dedicag&o, cuidamos de alimentar...”.
“...apoio em todos os sentidos... carinho, protecéo... porque ele é indefeso”.
“Tratamos de oferecer um acompanhamento psicol6gico”.

“Oxala que todos os pacientes de ataxia pudessem comprar colcho “casca de ovo”, que € o Unico que
ndo maltrata e evita escara”.

Associados a suportes psicolégicos como o carinho, a atencdo e o amor, citados por Varios
entrevistados, o portador necessita de um cuidado técnico direcionado. Entdo, a enfermeira orientara ao
familiar, por exemplo, que ndo basta alimentar seu paciente mas que essa alimentacdo deve conter nutrientes
de tal forma balanceados, o qué tornard mais resistente a sua pele e que desse alimento deve constar
também elementos de facil digestdo e eliminacdo. Nos casos de pacientes mais dependentes, durante e
apos a alimentacéo, o familiar deve acompanhé-lo com cuidado, para evitar que engasgue ou sufoque ao
regurgitar. Estes como tantos outros cuidados simples devem ser ensinados pela enfermeira, que acompanhara
o familiar nos primeiros procedimentos.

Orem preconiza que o Apoio-Educacéo para o autocuidado deve ser cercado de condi¢des que levem
0 paciente a adquirir habilidades para o cuidado de si. Deste modo, a enfermeira ndo s6 ensina ao familiar, mas
estimula-o a ensinar seu paciente.

Potter (1997) nos lembra que o grau de imobilidade é fortemente influenciado pela inatividade e que,
independente da causa, ela estabelece efeitos negativos multiplos em todos os sistemas do organismo. Conclui-
se a partir disso, como € importante estimular os esforcos terapéuticos capazes de modificar a condi¢éo de
imobilidade e, por conseguinte, de dependéncia.

O teste genético e sua importancia

Em resposta a essa pergunta do questionario, apenas 05 dentre os 16 familiares denunciaram engano
guanto ao significado e propdésito do teste genético. A maioria das respostas identificam o0 mesmo como sendo
capaz de diagnosticar se a pessoa submetida ao teste porta o gene defeituoso para a SCA-7.

O que nao fica claro nas respostas é se ha compreenséo, por parte dessas pessoas, de que o diagnostico
positivo auxilia a que se antecipe medidas terapéuticas e de prevencado do surgimento dos sintomas. Apenas
trés dos entrevistados, ao descrever o teste fizeram menc¢éo ao seu carater preventivo, todavia no sentido do
controle de natalidade.

As falas abaixo foram selecionadas para validar essas inferéncias.

“O teste serve para saber ou fazer probabilidades genéticas do nivel de acometimento da arvore
genealdgica”.

“Acusa se somos ou ndo portadores do gene defeituoso”.
“Acusa se sou portador do gene defeituoso, e assim evitaremos a geracao de filhos”.

“Ajuda no diagndstico precoce, e numa futura prevengao”.

“Para ver se consegue um remédio”.
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“Para saber se possuimos o gen defeituoso”.

As falas também revelaram interpretacdes inadequadas e/ou incompletas quanto a real necessidade do
teste. No Apoio-Educacao prestado pela enfermeira a essas pessoas, nao se vai negar o significado do teste
como recurso diagnéstico da pessoa portadora do gene defeituoso, mais associada a essa informacgéo sao
trabalhadas medidas de conscientizacdo e aceitacdo do teste, como algo indispensavel a programacéo da
propria vida dos inseridos no grupo de risco; visto que a pessoa diante de um resultado positivo necessitara
adotar comportamento, alimentagdo, rotina de exercicios fisicos, enfim, o estilo de vida passara a ser em
funcdo do adiamento ou nédo surgimento dos sintomas.

Planejamento familiar

Também a programacéao familiar deve ser abordada junto ao portador do gene para SCA-7, e aqui a
pessoa deve ser orientada a auxiliar seu portador para que tome medidas acertadas, medidas estas conscientes
e isentas de represséo ou coacao.

Antes, todavia, de tentar, de qualquer forma, ajudar o portador na tomada de decisbes acerca da
concepcao, o familiar necessita dispor de argumentos pautados em conhecimentos especificos. Todavia, € através
das respostas oferecidas a esses questionamentos, que detectou-se auséncia de dominio no assunto por parte
de 08 dos que responderam ao questionario. Como exemplo das respostas mais pertinetes destaca-se:

“E um planejamento que a familia faz para decidir se quer ou nao filhos”.

“Conversacdo, acordo para evitar alguma relagdo consangtiinea e ou nascimentos desordenados de
filhos mesmo de pais ndo consangilineos”.

“E quando o casal se reune para decidir o que vai fazer em relagéo & familia”.

Visto que a SCA 7 ndo tem cura e, segundo David (1996), “surge mais precocemente € com um curso
clinico mais rapido em geracdes sucessivas”, o planejamento familiar, dentre aqueles diagnosticados como
portadores do gene defeituoso, seria a Unica maneira de barrar o aumento do nimero de casos.

Essa acertiva ndo deve ser encarada como uma condenacdo a soliddo. As pessoas devem ser
estimuladas a amarem-se e procriar, quando desejarem. Necessitam saber, que os dois elementos do casal
sendo portador do gene, maiores sao os riscos de apresentarem filhos que também portem a doenca. Também,
é direito dessas pessoas saberem que seus filhos podem n&o herdar o gene ou que, se herdando, podem
jamais vir a desenvolver a doenga. O importante € que a enfermeira, ou mesmo o familiar, devera oferecer
todas as informacao e tirar todas as dividas deixando a escolha a pessoa portadora.

Orem relaciona essa postura ao aprendizado para a vida, associando ao conhecimento dos efeitos de sua
condicdo e estados patolégicos, bem como, de efeitos de medidas de diagnéstico e tratamento médico, ampliando
possibilidades para que se estabeleca estilo de vida que promova o desenvolvimento continuo do individuo.

O que o familiar deseja conhecer sobre Ataxia Il

Essa pergunta no questionario visou levantar o que o familiar de portador de ataxia deseja saber para
melhor assistir seu paciente. As respostas a esse questionamento nos conduz a seguinte constatagao: ha
grande interesse nessas pessoas em obterem todas as informac8es possiveis sobre a doenca; esperam e
aceitam ajuda relacionada a conducao do cuidado junto ao seu doente, que seja qualquer novidade acerca do
“problema” que seja capaz de modificar a dificil situagdo vivenciada por elas, em seu nucleo familiar, assim
€como por seus pacientes sintoméaticos. As falas a seguir sdo reveladoras dessa realidade.

“Gostaria de saber tudo que diz respeito a doencga”.

“Queria ressaltar que ainda n&o sei quase nada...queria um conhecimento mais abrangente...”.
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“Queria saber mais detalhes sobre ACAD II".

“...queria um conhecimento mais abrangente”.

Percebe-se que, mais do que nunca, essas colocagbes funcionam como uma inje¢do de animo,
comprovando a importancia de se por em pratica nossa proposta de trabalhar um plano de Apoio-Educacéo.

CONCLUSOES

Conclui-se diante das evidéncias ser comum a existéncia de mais de um portador sintomético na familia
dos entrevistados, e que esse fato pode ter grande relagdo com o pouco esclarecimento e/ou conscientizacao
acerca da transmissao genética e de como as gerac¢des mais recentes podem sofrer com o problema.

A maioria das pessoas investigadas conseguem dar respostas utilizando-se dos termos técnicos com
0s quais os profissionais se dirigem ao problema enfrentado por seu familiar portador. I1sso, todavia, ndo implica
em haver plena consciéncia do significado desses termos. O que se tem de mais concreto, € o significado de
“morte” que se faz relacionar a doenca.

Baseadas na andlise do material coletado, verificamos a caréncia de informacgdes, por parte dos
envolvidos nessa problemética, ndo sé no que diz respeito a doenga em si, mas, também, ao teste genético e
sua importancia, a questéo do planejamento familiar, ou ainda a cuidados simples que podem ser oferecidos
pelos préprios parentes aqueles pacientes mais dependentes.

Também constatou-se o interesse e a necessidade de obterem informacdes especificas do que é a
doenca, como evitar os agravos, como se deve cuidar dos pacientes acamados. Podemos dizer que ha ansiedade
e desejo verdadeiro de conseguirem respostas e ajuda de profissionais da area de saude.

Neste sentido, propde-se o desenvolvimento do PLANO DE APOIO-EDUCACAO VOLTADO PARA
FAMILIARES DO PORTADOR DE ATAXIA Il, visando suprir as necessidades de cuidado/orientacdo da
pessoa portadora.

ABSTRACT: Ataxia cerebelar type Il, also known by ataxia spinocerebelar 7 (SCA7), it is a neuro-degenerative
pathology with gloomy prognostic of hereditariness. It attacks both sexes and in any age, being characterized by
the variable degeneration of the cortex cerebelar, inferior olive, pontine nuclei, basal ganglion, spinal strings and
outlying nerves. The people don't die for the disease in itself but for the associated clinical complications.
Exploratory study, that had for objective: to identify the deficits of family knowledge concerning the ataxia ll,
establishing the repercussions of these in the life quality of the carriers. As population was chosen the relatives
of ataxia carriers that are part of the Beneficent Association in Prol of Ataxia II'S Carriers (ABPAT), with in
Crateus, Ceara. The sample consists of sixteen people, being 12 women and 04 men. The data collect took
place during the months of March, April and May 1999, having been used questionnaire contends open and shut
guestions. Without cure perspectives, the great weapon of the family, still, is the information — in what refers to
the precocious detection, to the retard of the symptoms evolution and prevention of the appearance of associated
problems — it was Ended, though, to be common to existence of more than a symptomatic carrier in the
interviewees’ family, and this fact can have great relationship with the little conscientiousness concerning the
genetic transmission and of as the most recent generations they can suffer more intensely of the effects of that
problematic one.

KEY WORDS: Cerebelar ataxia; Nursing care

RESUMEN: La Ataxia cerebelosa Il, también conocida como ataxia spinocerebelar 7 (SCA7), es una patologia
neuro-degenerativa con un mal prognostico de hereditariedad. Ataca los dos sexos y en cualquier edad, siendo
caracterizado por la degeneracion varicida del cortex cerebelar, oliva inferior, nicleos de pontine, ganglios
basales, cordones espinales y nervios periféricos. Las personas no mueren por la enfermedad mas por sus
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complicaciones clinicas asociadas. Estudio explorador que tiene por finalidad: saber el grado de desconocimiento
familiar acerca de la Ataxia Il, estableciendo las repercusiones de éstos en la calidad de vida de sus portadores.
Como poblacién fue escogida los parientes de portadores de Ataxia que son parte de la Asociacién Benéfica en
Prol de los Portadores Ataxia Il (ABPAT), con sede en Crateus, Ceard. La muestra consiste en dieciséis personas
siendo 12 mujeres y 04 hombres. Los datos fueram colectados durante los meses de marzo, abril de 1999, se
usandose el cuestionario con preguntas abiertas y cerradas. Sin perspectivas de cura, el gran arma de la
familia, todavia, es la informacion - en lo que se refiere al descubrimiento precoz, al retardo de la evolucion de
los sintomas y prevencion del aparecimiento de problemas asociados. Concluise, sin embargo, ser comun la
existencia de mas de un portador sintomético en la familia del intrevistado, y este hecho puede tener gran
relacion con el desconocimiento acerca de la transmisidn genética y como las mas recientes generaciones
pueden sufrir mas intensamente los efectos del problema.

PALABRAS CLAVE: Ataxia cerebelar; Cuidados de enfermagem
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