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“Being human beings, men and woman are not that different in our humanness.
We want to be loved; we want to be accepted; we want to be attractive;

We want to be able to perform in whatever it is.”

Joan Ablon, 1996
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RESUMO

Base tedrica: A qualidade de vida é uma varidvel amplamente estudada nas
ciéncias da saude e tem se tornado, cada vez mais, um indicativo importante na
avaliacdo dos estados e desfechos de saude. As doencgas cronicas se caracterizam
por curso prolongado, por vezes acompanhando o portador por toda sua vida, o que
pode influenciar a percepcdo que o individuo tem de si mesmo e de sua vida. A
Neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma doenca cronica, genética, que atinge cerca de
1:3500 nascimentos. Além de ser uma doenca que acarreta uma maior
predisposicdo ao desenvolvimento de tumores, a NF1 possui sintomas fisicos de
facil identificacao.

Objetivo: O presente estudo visa estudar a qualidade de vida e algumas variaveis
emocionais de pessoas com neurofibromatose tipo 1.

Método: Trata-se de um estudo transversal. Foram avaliadas as variaveis de
qualidade de vida genérica (WHOQOL-bref e SF-36), qualidade de vida especifica
para pessoas com problemas de pele (DLQI-bra), sintomas depressivos (BDI),
sintomas de ansiedade(BAl), percepcao de suporte familiar (IPSF) e estratégias de
enfrentamento (Inventario de Estratégias de Coping de Folkman e Lazarus). Os
participantes deste estudo também foram avaliados quanto a gravidade (Escala de
Riccardi) e visibilidade dos sintomas da doenca (Ablon).

Resultados: Foram coletados dados de 71 pacientes adultos com NF1. Do total
60,0% da amostra foram pessoas do sexo feminino, a média de idade foi de + 40,36
anos. Dos 52 pacientes avaliados pela escala de Riccardi, 11,3% apresentou
gravidade leve, 40,4% gravidade moderada, 42% sintomas graves de gravidade e
6,5% sintomas muito graves da doenca. Com relacdo a visibilidade dos sintomas
medidos pela escala de Ablon, 36,5% apresentam visibilidade leve de sintomas,
30,8% visibilidade moderada e 32.7% visibilidade severa dos sintomas.

Concluséao: Os resultados da avaliacédo de qualidade de vida de pessoas com NF1,
ao serem comparados com os dados normativos para amostra, ndo apresentou
diferenca estatisticamente significativa. A analise dos sintomas depressivos indicou
gue grande parte dos entrevistados apresentam sintomas leves de depresséo e 0s
dados da escala BAI referente aos sintomas de ansiedade constatou que a média
dos entrevistados apresentam sintomas graves de ansiedade, podendo sugerir que
a ansiedade seja uma caracteristica importante dessa populacédo. As estratégias de
enfrentamento mais utilizadas por esta populagédo foram a reavaliagdo e o suporte
social. Com relacdo aos resultados da percepcdo de suporte familiar, podemos
perceber que os dados da amostra ndo apresentaram diferenga significativa ao
serem comparados com os dados normativos da escala.

Palavras chave: Qualidade de vida, Neurofibromatose tipo 1, estratégias de
enfrentamento, percepcdo de suporte familiar, sintomas depressivos, sintomas de
ansiedade



ABSTRACT

Theoretical basis: Quality of life is an important studied variable in health sciences
and has become an important indicator in assessing states and health outcome.
Chronic diseases are characterized by a prolonged course, sometimes
accompanying the carrier all his life, which can influence the perception that the
individual has of himself and of his life. The neurofibromatosis type 1 (NF1) is a
chronic and genetics condition that affects about 1: 3500 births. Besides being a
disease that leads to a greater predisposition to develop tumors, NF1 has physical
symptoms of easy identification.

Objective: This project aims to study the quality of life and emotional variables of
people with neurofibromatosis type 1.

Method: This is an observational study. The overall quality of life variables were
evaluated (WHOQOL-bref and SF-36), specific quality of life for people with skin
problems (DLQI-bra), depressive symptoms (BDI), anxiety symptoms (BAl),
perception of family supports (IPSF) and coping strategies (coping strategies
Inventory of Folkman and Lazarus). The participants were also evaluated for the
severity (Riccardi Scale) and visibility of disease symptoms (Ablon).

Results: Were collected data from 71 adults patients with NF1. From all sample 60%
were female. The mean age was * 40.36 years . Of the 52 patients evaluated for
Riccardi scale , 11.3 % had mild severity , 40.4 % moderate severity , 42% Severity
of symptoms and 6.5 % symptoms very severe. The data of the visibility of the
symptoms were measure by Ablon scale , 36.5 % have mild symptoms visibility ,
30.8 % moderate and 32.7 % severe visibility of symptoms.

Conclusion: The results of the quality of life of people with NF1, when compared
with the normative data for sample, indicate no statistically significant difference. The
analysis of depressive symptoms indicated that the majority of respondents have
mild symptoms of depression and the BAI scale data related to symptoms of anxiety
found that the average of respondents have severe anxiety symptoms and may
suggest that anxiety can be an important feature of this population. Coping strategies
most used by this population were the re-evaluation and social support. Regarding
the results of the perception of family support, we can see that the sample data
showed no significant difference when compared with the normative data range.

Keywords: Quality of life, Neurofibromatosis type 1, coping strategies, perception of
family support, depressive symptoms, anxiety symptoms
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Checklist para estudos observacionais- adaptado do STROBE Statement

Iltem
No Recomendacdes

Titulo e resumo 1 O estudo foi escrito com termos comuns utilizados no titulo e no resumo
O resumo contém uma sintese do que sera realizado no projeto

Introducéo

Fundamentacéo 2 Explicar o fundamento tedrico e l6gico da investigacao

tedrica

Objetivo 3 Descrever os objetivos do projeto

Método

Delineamento 4 Apresentar o delineamento do estudo

Coleta de dados 5 Descrever o local da coleta de dados bem como periodo de recrutamento
dos dados gue seréo coletados.

Participantes 6 Descrever a selecéo dos participantes,bem como criterios de incluséo e
excluséo.

Variaveis 7 Descrever as variaveis de interesse no estudo.

Fonte de dados 8* Para cada variavel de interesse , dar fontes de dados e detalhes de
métodos de avaliagdo (medigdo)

Viés 9 Descrever potenciais vieses do estudo

Tamanho de amostra 10 Explicar o tamanho de amostra

Variaveis 11 Explicar como variaveis quantitativas foram tratados nas analises

guantitativas

Analise dos dados 12 Descrever os métodos estatisticos utilizados
Explicar os dados “perdidos”

Resultados

Participantes 13* Descrever o nimero de participantes em cada momento do estudo
Explicar os critérios de inclusao e de exclusdo dos participantes

Dados descritivos 14* Explicar as caracteristicas demograficas dos participantes como nome,
idade, sexo, ocupagao...
Indicar o nimero de participantes com dados perdidos

Resultados do 15* Relatar os resultados das medidas avaliadas

trabalho

Resultado principal 16 Explicar as estimativas bem como expressar o intervalo de confianca
utilizado
Reportar o limite das categorias quando as variaveis continuas forem
categorizadas
Traduzir estimativas de risco relativo em risco absoluto para um periodo
de tempo significativo

QOutras andlises 17 Reportar qualquer outra analise estatistica que tenha sido feita

Discusséo

Resultados principais 18 Referenciar os principais achados do estudo vinculados ao objetivo do
projeto

Limitacdes 19 Discutir as principais limitagdes do estudo, vieses e imprecisdes.

Interpretacdo 20 Realizar uma interpretacéo cautelosa dos dados levando em
consideracdo as analises realizadas, os resultados de estudos
semelhantes e outras evidéncias relevantes

Generalizagéo 21 Discutir a generalizacdo dos dados

Outras informacgdes

Financiamento 22 Esclarecer sobre o financiamento do projeto, descrevendo o papel da

agéncia de fomento ao longo do estudo.

*Esta checklist foi elaborada tendo como base a checklist desenvolvida pelo “The STROBE Initiative” que esta disponivel no

site:www.strobe-statement.org.
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1 INTRODUCAO

Qualidade de vida (QV) é um termo amplo que é definido como sendo a
percepcdo que a pessoa tem de sua posicdo na vida no contexto da cultura e
sistema de valores nos quais ele vive e em relacdo aos seus objetivos, expectativas,
padrdes e preocupacdes (The WHOQOL Group, 1995). Atualmente, entende-se a
QV como um importante indicativo na avaliacdo e nos desfechos em saude (FLECK
et al., 2000). Pimentel (2006) enfatiza que um dos objetivos primordiais das
intervencdes terapéuticas € melhorar a QV do paciente e que esta variavel podera
ser um precioso indicador de adesao ao tratamento e satisfagdo com a condigéo de
salde (PIMENTEL, 2006).

As pessoas que possuem doencas cronicas muitas vezes necessitam de
constantes tratamentos meédicos bem como avaliagbes e exames periodicos,
tornando assim fundamental a compreensao sobre os fatores que englobam adesao

ao tratamento.

A neurofobromatose tipo | (NF1) € uma doenca genética, de heranca
autossbmica dominante caracterizada por achados clinicos como: manchas café-
com-leite, neurofibromas, efélides axilares e/ou inguinais, gliomas de via Optica,
nodulos de Lisch e displasia do osso do esfendide (NATIONAL INSTITUTE OF
HEALTH, 1987). E uma sindrome de predisposicéo hereditaria ao cancer e entre as
neoplasias mais comuns estdo os tumores malignos da bainha dos nervos
periféricos e o glioma éptico (BADER, 1986). Por se tratar de uma doenca genética,
€ comum que mais de um individuo da familia também apresente o diagnostico
(MUNIZ et al, 2006).

Nos atendimentos clinicos realizados no Ambulatério de Oncogenética no
Hospital de Clinicas de Porto Alegre (HCPA), é recorrente o relato de prejuizos
sociais e emocionais dos pacientes em funcédo dos sintomas fisicos que apresentam.
As queixas envolvendo dificuldades de enfrentamento de suas atividades de vida
diaria e relacionamentos interpessoais sao recorrentes nas consultas médicas.
Muitos pacientes referem mudancas em suas rotinas em decorréncia do

constrangimento gerado pelas manchas café com leite e neurofibromas.
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Tendo em vista a importadncia da QV e dos aspectos emocionais que
permeiam este diagnostico, neste trabalho a proposta foi de realizar um estudo
sobre a QV de pacientes com NF1 atendidos no HCPA. Levando-se em
consideracdo a complexidade dos aspectos que englobam o conceito de QV, este
trabalho utilizou instrumentos que avaliam a QV genérica, a QV especifica para
portadores de doencas de pele, sintomas depressivos, sintomas de ansiedade,

estratégias de enfrentamento frente ao diagndéstico e percepcao de suporte familiar.

A caracterizacdo dos aspectos emocionais dessa populacdo facilita o
desenvolvimento de estratégias de atendimento que visem a melhorar a adesdo ao
tratamento e consequentemente a qualidade de vida das pessoas com NF1.



2 REVISAO DE LITERATURA

2.1 ESTRATEGIAS PARA LOCALIZAR INFORMACOES

Estratégia de busca de referéncias sobre as bases que fundamentam os objetivos desse estudo.
Foram utilizadas seis expressdes: Quality of life , Neurofiboromatosis type 1, Depressive symptoms
and chronic disease, anxiety sympoms and chronic disease, coping strategies e family support
perception. Na caixa em laranja contém o nimero que artigos que foram utilizados na elaboragéo

desde estudo, tendo em vista os objetivos do estudo.

symp loms+ooping
strptegies+NF1

Pubmed Psycinfo
268630 Quality of Life 1581
artigos artigos
10465 Neurcfibromatosis Type 4 artizos
artigos 1{NF1)
16634 =pressive sympoms ond 29 artigos
artigos chronic dise ase
4852 21 artigos 1 artigo
artigos
4 132602 Coping strategies
_ _ : : 922 artigos 2
artigos artigos artigos
4631 Family support peroeption 129 artigas
artigos
20 - Qols NF 1
- 83 artigos i D artigos
artigos
- QoL + Depressive .
E & artigos symptoms+ NF2 0 aatipo=
artigos
X el + Anaety symp oms .
3
. 3 artigos NE D artigos
artigos
3 QoL + Famiby suppor .
artigns & artigas paroeption+NF1 0 arligu=
QoL + coping staEges -
0 artigos +NF1 0 artigos
QoL + Depressive
D o Sy mtemEFony sty O artigos
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2.2 BASE TEORICA

2.2.1 Qualidade de vida (QV)

Compreendemos a qualidade de vida (QV) como sendo uma area de
interesse dentro das ciéncias humanas e biologicas que visa parametros mais
amplos do que o controle de sintomas, a diminuicdo da taxa de mortalidade ou o
aumento da expectativa de vida (FLECK et tal, 1999). Segundo a OMS (Organizacao
Mundial da Saude, 1998), a QV engloba a percepcao da pessoa do contexto que ele
esta inserido, valorizando assim a natureza subjetiva da avaliacdo da pessoa que

estd imersa no contexto cultural, social e de meio ambiente.

Segundo Cruz (2011), ndo existe uma definicdo universalmente aceita do
termo QV. A expressdo “qualidade de vida” é bastante familiar nas culturas do
mundo ocidental, dessa maneira, acredita-se que esse termo tem uma compreensao
intuitiva do seu significado. Porém, a autora ressalva que “qualidade de vida” pode
significar coisas diferentes para pessoas diferentes, e recebe significados diversos
dependendo da area de aplicagdo, reforcando assim a subjetividade implicita na
avaliacdo desse constructo (CRUZ, 2011). Fleck (2008) refere a importancia de trés
fatores principais sobre o construto de QV, sdo eles: a subjetividade, a
multidimensionalidade e a presenca de dimensfes positivas e negativas. A
subjetividade  prioriza a perspectiva do individuo em questdo. A
multidimensionalidade relaciona-se ao fato da QV ser composta por varias
dimensdes, e a presenca de dimensdes positivas e negativas parte do pressuposto
que para que a avaliacdo de QV seja “boa” é necesséario a presenca de alguns
fatores (ex: mobilidade) e a auséncia de outros (ex: dor).

Segundo Lima e Fleck (2009), a medicina atualmente apresenta um grande
interesse no estudo da percepcdo dos pacientes em relacdo a sua saude fisica e
mental, fazendo com que os parametros de salude passem a enfatizar a percepgao
de bem estar das pessoas frente as mais variadas areas da vida. Para esses
autores, o termo QV é uma medida que varia ao longo do tempo, é subjetiva e que
parte da percepcdo do paciente, o préprio paciente serve como Seu proprio

parametro. Levando em consideragdo as mudancas que ocorrem no curso da vida, a
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QV deve ser avaliada desde a percepcdo de bem estar global até dominios
especificos. Para Santos e colaboradores (2012), a avaliagdo da QV € um passo
importante para uma abordagem mais humanizada nos tratamentos de saude. Essa
medida pode ser utilizada com o intuito de avaliar o impacto da doenca e do
tratamento na vida do paciente, e criar indicadores de gravidade e progressao da
doenca (SANTOS et al, 2012).

Freire e colaboradores (2014) referem que a preocupacdo com a QV das
pessoas tem sido destacada na area das Ciéncias da Saude, tornando assim
necessario o desenvolvimento de outras terminologias relacionadas ao termo QV. O
“termo qualidade de vida relacionada a saude” (QVRS) refere-se ao valor que se
possa atribuir a vida, decorrente de modificacées que podem ocorrer por danos no
estado funcional, percepcdes e fatores sociais quando influenciados por doencas ou
agravos, tratamentos e politicas de saude. Esse conceito avalia aspectos
diretamente relacionados as enfermidades e intervencdes em saude, buscando
avaliar o impacto dos sintomas, das incapacidades ou limitacbes sobre o
funcionamento e a percepcdo do bem-estar (SANTOS et al, 2012). Para Fleck
(2008), o termo QVRS tem sido utilizado como um conceito “guarda chuva” que
abriga um conjunto de instrumentos desenvolvidos a partir de uma perspectiva
funcionalista, valorizando assim as capacidades funcionais de execuc¢ao de tarefas

na avaliacao.

Fleck (2008) caracteriza a existéncia de dois principais modelos teoricos de
QV, o modelo da satisfagcdo e o modelo funcionalista. O modelo da satisfagao parte
de pressupostos como “felicidade” e “bem estar”, nesse ponto de vista a QV esta
relacionada a satisfagdo com varios dominios da vida definidos como importantes
pelo proprio sujeito. Esta abordagem parte de uma avaliagdo mais subjetiva que
também estd associada ao nivel de expectativa. Por outro lado o modelo
funcionalista parte do pressuposto que para a pessoa ter uma boa QV o individuo
precisa estar funcionando bem, desempenhando de forma satisfatoria o seu papel
social e as funcdes que valoriza. Dessa maneira, a doenca torna-se um problema

para a QV a partir do momento que ela interfere no desempenho dos papéis.

Para Pimentel (2006) a avaliacdo da QV estd implicita em todos os
atendimentos médicos, desta maneira a elaboracdo de materiais que possam avaliar

essa variavel de maneira quantitativa tornou-se parte dos ensaios clinicos, até
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mesmo por ser considerada uma variavel imprescindivel no processo de tomada de

decisao dos pacientes.

Segundo Masson e colaboradores (2011) os instrumentos de QV permitem
explorar o efeito de uma doenca na vida de uma pessoa, avaliando disfuncgdes,
desconfortos fisicos e emocionais contribuindo na decisdo, no planejamento e
avaliacdo de determinados tipos de tratamento. Os instrumentos genéricos sao
multidimensionais, possibilitando a mensuracdo de diversos aspectos da vida da
pessoa. Geralmente sdo aplicados em varios tipos de doencas, intervencdes
médicas, tratamentos e em culturas e lugares diferentes. Por outro lado, os
instrumentos especificos para avaliagdo de QV possuem sua énfase em analisar
sintomas, incapacidades ou limitacbes, restringindo assim a abrangéncia do

constructo.

Martins e colaboradores (1996) referem que em pessoas acometidas por
doencas crbnicas passam a ter novas demandas de salude a serem enfrentadas,
como realizar tratamentos, lidar com incémodos fisicos, perdas sociais, financeiras,
dificuldades de locomocdao, trabalho, lazer, mudancas corporais e estéticas. Para
esses autores, a complexidade das doencas crbnicas tem levado muitos autores a

estudarem QV de pessoas com essas condigoes.

2.2.2 Sintomas Depressivos

Sintomas depressivos sdo caracterizados como sintomas de tristeza,
pessimismo, sentimento de fracasso, insatisfacéo, culpa, puni¢ao, retraimento social
entre outros (CUNHA, 2001).

Fleck e colaboradores (2002), refere que o transtorno depressivo maior é
reconhecido como um problema de saude publica por sua prevaléncia e impacto na
vida das pessoas. Este autor, juntamente com um grupo de pesquisadores, realizou
um estudo (Projeto LIDO) com o objetivo de avaliar a associagdo entre sintomas
depressivos, funcionamento social, qualidade de vida e a utilizacdo de recursos
meédicos-hospitalares em trés postos de saude da cidade de Porto Alegre. Este
estudo concluiu que a intensidade dos sintomas depressivos esta inversamente
relacionada a varios indicadores subjetivos de bem estar e salde na amostra

estudada. Além disso, perceberam também que pessoas com sintomas depressivos
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avaliaram sua saude como pior e estavam menos satisfeitos com ela do que as

pessoas com menor indice de sintomas depressivos.

Segundo Gameiro e colaboradores (2008), a depressdao possui um forte
impacto negativo na QV genérica e na QV relacionada a saude. Para essa autora, a
avaliacdo da QV em pessoas deprimidas estimula reflexdes principalmente em dois
pontos: a validade do relato subjetivo da avaliacdo da QV e a possivel sobreposicdo
de conteudos pertinentes a avaliacdo da QV e o0s sintomas depressivos

propriamente ditos.

2.2.3 Sintomas de Ansiedade

Para Batista e Oliveira (2004), a ansiedade é um sentimento que acompanha
uma percepcao geral de perigo, advertindo as pessoas de que ha algo a ser temido.
Apresenta-se como uma inquietacdo que pode traduzir-se em manifestacbes de
ordem fisioldgica e cognitiva. Como manifestacdes fisioldgicas pode-se citar
agitacao, hiperatividade e movimentos precipitados; como manifestacdes cognitivas
surgem atencdo e vigilancia, pensamentos e possiveis desgracas. Essas
manifestacbes podem ser passageiras ou podem constituir uma maneira estavel e
permanente de reagir e sua intensidade pode variar de niveis imperceptiveis até

niveis extremamente elevados.

Castro e colaboradores (2011) realizaram um estudo com pacientes com dor
cronica e concluiram que a relacao entre depresséao, ansiedade e dor esta associada
a piores resultados clinicos de cada variavel de qualidade de vida. Estes mesmos
autores diferenciam a existéncia de dois tipos de ansiedade, a ansiedade
situacional, vinculada especificamente a uma situacéo, e a ansiedade constante na

vida da pessoa.

Ferreira e colaboradores (2014) alegam que transtornos de ansiedade sao
mais freqiientes nos pacientes com doencas fisicas cronicas, reforcando assim a

importancia dessa variavel no entendimento de doengas.

2.2.4 Percepcéo de Suporte Familiar
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Para Baptista (2009) a familia pode ser considerada como um importante
dispositivo social, além de ser um dos principais pilares da vida psiquica. A mesma
autora refere que embora seja dificil encontrar uma definicdo padréo sobre suporte
familiar, esta expresséo é bastante utilizada na literatura. Assim, a autora refere que
0 conceito de suporte familiar estd relacionado com a comunicacéo, os conflitos,

resolucéo de problemas, vinculo, afeto, intimidade, diferenciagéo e regras.

A percepcéo de suporte familiar visa compreender qual a percepcédo que a
pessoa possui de sua familia e do suporte que recebe da mesma. Entender como as
familias funcionam e quais as consequéncias no comportamento de seus membros
auxiliar na compreensdo de como a pessoa se percebe no meio familiar.
(BAPTISTA, 2009).

Segundo Baptista (2005), suporte familiar € uma “juncédo de caracteristicas
vindas da estruturagdo da familia”. A nocdo de suporte adequado ou inadequado
estd também relacionada ao meio cultural em que a familia esta inserida. Receber
suporte familiar adequado pode contribuir para capacitar a familia a funcionar com
maiores recursos e ser mais versatil. O suporte familiar adequado atua como
protetor para eventos vitais estressantes a medida que estaria presente e
principalmente percebido como disponivel (MOTA et al., 1999)

2.2.5 Estratégias de Enfrentamento (coping)

A capacidade de enfrentamento ou coping também tem sido fator amplamente
estudado e relacionado ao conceito de QV e a compreensdo do impacto que as
doencas apresentam na vida de seu portador. Folkmann e Lazarus (1985)
conceituam a esséncia do enfrentamento como a capacidade da pessoa em mudar e
se adaptar a mudancas. Este conceito esta intimamente vinculado a relacdo que a

pessoa estabelece com o contexto em que esté inserido.

Lazarus (1993) propde que o coping seja compreendido por quatro principais
caracteristicas: (1) pensamentos e acdes que ocorrem frente a uma determinada
situacdo, (2) foco no que ocorreu no determinado momento e na determinada
situacdo,(3) avaliacdo do coping significa avaliar o mesmo sujeito em diferentes

momentos e diferentes situagcdes para identificar a estabilidade e a mudancga, (4)
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para avaliar se o coping foi bom ou ruim, deve se avaliar especificamente a pessoa,

seus objetivos e preocupacoes.

Folkman e Moskowitz (2004) referem que a abordagem do coping devera
levar em consideracéo que: (1) o coping tem multiplas funcdes; (2) € influenciado
pela avaliacdo das caracteristicas do contexto de estresse; (3) € influenciado pelas
caracteristicas da personalidade da pessoa; (4) e também é influenciado pelos

recursos sociais.

Segundo Nascimento e colaboradores (2011), estar em enfrentamento
significa que a pessoa estqd tentando superar 0 evento que esta gerando
desconforto. Estas estratégias de enfrentamento podem estar focadas no problema,
quando a pessoa utiliza estratégias para administrar o problema, ou podem estar
focadas na emocédo quando estdo focadas em regular o impacto emocional do
evento (FOLKMANN, 2010).

Ribeiro e Rodrigues (2004) referem que coping tem sido definido como um
fator estabilizador que facilita o ajustamento individual ou a adaptacédo frente a

situacdes estressantes.

2.2.5 Neurofibromatose tipo 1: Defini¢céo e caracteristicas fenotipicas

A neurofibromatose tipo 1 (NF1) é uma doenca genética de heranca
autoss6mica dominante, que muitas vezes € progressiva, causada pela presenca de
uma mutacdo germinativa no gene NF1, localizado em 17gl1l1.2, que codifica a
proteina neurofiboromina (SOUZA et al.,, 2008). A neurofiboromina age com um
supressor de tumor, impedindo ou limitando a acdo de proteinas celulares que
estimulam o crescimento e proliferacdo celular. Segundo Souza colaboradores
(2008), a NF1 é herdada de um dos pais em cerca de 50% dos casos, sendo que 0S
demais pacientes ndo apresentam outros familiares acometidos, indicando o
surgimento de novas muta¢des. E uma doenca multissistémica com possibilidade
de comprometimento de varios sistemas, como oftalmolégico, osteomuscular,
cardiovascular, enddcrino, sistema nervoso central e periférico e também cognitivo,

com alteracdes no processo de aprendizagem e de pensamento. (SOUZA et al,
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2008). Estima-se que a NF1 ocorre em cerca de 1 em cada 3000 nascimentos
(BENJAMIN et al, 1993).

Em 1987 no National Institutes of Health Consensus Development Conference,
foram propostos critérios diagnosticos para NF1, sendo necessario um individuo
apresentar ao menos 2 critérios para confirmar o diagnéstico (NATIONAL
INSTITUTE OF HEALTH, 1987). Séo eles:

1. Seis ou mais manchas café-com-leite (MCCL) iguais ou maiores do que 5mm

no maior diametro em pré-puberes ou 15mm apoés a puberdade;
2. Dois ou mais neurofiboromas de qualquer tipo ou um plexiforme;
3. Efélides axilares ou inguinais;
4. Glioma de via optica,;
5. Dois ou mais Nodulos de Lisch (NL);

6. Displasia da asa do esfendide ou afilamento da regido cortical de osso longo

com ou sem pseudoartrose; e

7. Parente de primeiro grau (pais, irmaos ou filhos) com NF1 por estes critérios.

Trés dos principais sintomas de NF1 expressam-se na pele. As manchas café-
com-leite (MCCL) geralmente sdo a manifestacao inicial e podem estar presentes ja
ao nascimento. Cerca de 80% dos pacientes com NF1 apresentam mais de 5 MCCL
com 1 ano de vida. As MCCL tendem a aumentar em numero e tamanho de na
idade pré-escolar e na adolescéncia. Os neurofibromas surgem dentro ou estdo
ligados a troncos neurais profundos ou nervos periféricos cutaneos ou subcutaneos.
Ao longo da vida de um paciente com NF1 pelo menos 5% dos neurofibromas
evoluem com malignizacdo, sendo 0s mais propensos a este tipo de evolucao os
neurofibromas plexiformes. (NORTH, 2000; FELDMANN et al., 2003; HYMAN et al.,
2003). Por fim, as efélides sdo pequenas maculas hiperpigmentadas, similares a
sardas, que ocorrem nas regides axilares e inguinais, surgem por volta dos 3 a 5
anos e estdo presentes em cerca de 75% dos pacientes com NF1 (MUNIZ et al.,
2006).
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Dos sintomas oculares mais comuns, o glioma da via éptica esta presente em
aproximadamente 15% das criancas com NF1. E o tumor de SNC mais freqiiente na
NF1l e geralmente ocorre em criancas abaixo dos 6 anos. Embora sua historia
natural seja indolente, em um terco dos casos pode tornar-se sintomatico e em 5%
dos casos pode causar perda visual, proptose severa e hidrocefalia. Os ndédulos de
Lisch sdo hamartomas pigmentados de iris e geralmente sdo claramente visiveis no
inicio da adolescéncia (MUNIZ et al, 2006).

Entre os sintomas neurologicos, convulsdes ocorrem em 6 a 7% dos casos.
Quando se manifestam & sempre necessario descartar a presenca de tumores
intracranianos, embora a etiologia néo seja freqientemente determinada (SOUZA et
al., 2008).

Raramente ocorrem alteracdes Osseas, as quais incluem fiboromas nao
ossificantes de 0ssos longos, principalmente de fémur distal e tibia proximal. Estas
sao geralmente identificadas na adolescéncia e na idade adulta e podem resultar em
fraturas. A escoliose é mais prevalente sendo identificada em 10 a 30% dos
pacientes; pode ser idiopatica ou distréfica, causar diminuicdo da funcéo pulmonar e
progredir para causar importante deformidade na coluna. Por fim, 0s pacientes com
NF1 tem uma chance aumentada de desenvolver osteoporose na idade adulta
(FELDMANN et al., 2003)

Déficit cognitivo pode ser identificado em 4 a 8% das pessoas com NF1,
entretanto, as habilidades intelectuais em geral se encontram em uma faixa média a
baixa. Cerca de 40 a 60% das criancas apresentam dificuldade na leitura sendo a
causa mais comum um déficit de percepc¢éo visual-espacial que também pode afetar
a fala. Prejuizo em pelo menos uma das atividades escolares € observado em 65%
das criancas. Déficit de atencdo e hiperatividade ocorrem mais frequentemente em
pacientes com NF1 (FELDMANN et al 2003).

2.2.6 Aspectos emocionais e qualidade de vida de pessoas com NF1

Benjamin e colaboradores (1993) referem que o diagndstico de NF1
apresenta variados impactos psicossociais na vida das pessoas com a doenca,
devido a incerteza em relacdo ao prognostico, ao impacto das manifestacdes

cutaneas e a aparente reducao das interacfes sociais.
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Estudos recentes que avaliaram a QV de pacientes com NF1 através de uma
medida da QV global e da QV especifica para problemas de pele, concluiram que a
QV das pessoas com NF1 é impactada pelo diagnodstico, visto que todos os
dominios da QV foram afetadas, sendo que os pacientes com alteracées na pele de
grande impacto cosmético apresentaram maior prejuizo no dominio emocional.
(KODRA et at., 2008; PAGE et al., 2006; WOLKENSTEIN et al., 2008).

O estudo conduzido por Wolkenstein (2008) avaliou 128 pessoas com 0
diagnéstico de NF1 recrutados na Academia Francesa de Dermatologia e
Neurofibromatose. Os participantes foram recrutados através do banco de dados da
clinica de neurofiboromatose. A coleta de dados foi realizada através de
correspondéncias, 0s pacientes que retornaram aos pesquisadores o0s termos de
consentimento livre e esclarecido, recebiam por correspondéncia as escalas de SF-
36, para avaliacdo da QV global e Skindex, para avaliagdo da QV especifica para
problemas de pele. Neste estudo, os autores verificaram que pacientes com maiores
escores de gravidade dos sintomas obtiveram impactos nos dominios de estado

geral de saude, capacidade fisica, dor, percepcao geral de saude e vitalidade.

No trabalho de Page e colaboradores (2006), foram avaliados indices de Qv
global e QV especifica para problemas de pele de 176 pacientes norte-americanos
através do Sf-36 e da escala especifica de avaliacdo da QV para doencas de pele
Skindex. Os casos estudados foram recrutados no “National Neurofibromatosis
Foudation”. O convite para participar do estudo foi realizado por email e os
participantes respondiam o aceite através de ligacdo telefébnica ou email. Os
instrumentos de pesquisa eram enviados para 0s participantes com orientagcoes de
como preencher as escalas e devolver aos pesquisadores. Com né&o foram
realizadas coletas de dados presenciais, o diagnostico de NF1 dos pacientes nao foi
confirmado clinicamente. Além disso, para ser possivel a comparacdo entre 0s
diferentes niveis de gravidade e de visibilidade da NF1, os pesquisadores orientaram
0s proprios pacientes e classificarem a visibilidade e a gravidade dos seus sintomas.
Participantes com maiores sintomas de visibilidade da doenca apresentaram maior
impacto na QV especifica para problemas de pele. Por outro lado, nesse estudo,
maiores indices de visibilidade da doenca ndo apresentou associagdo com com o

dominio de estado geral de saude (SF-36).
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Kodra e seus colaboradores (2008) fizeram um estudo com 128 pacientes
com diagnédstico de NF1 provenientes da Academia Italiana de Dermatologia e o
centro de Neurofiboromatose de Roma. Neste estudo o impacto cosmético mostrou-

se de grande importancia para o impacto na QV.

Em 2013, Vranceanu e colaboradores realizaram uma revisdo sistematica
onde encontraram apenas 8 artigos sobre o tema “qualidade de vida e NF1”. Como
resultado dessa revisdo, perceberam que todos os estudos apresentavam dados
comparativos com a populacdo geral e verificaram que pessoas com NF1
apresentavam impacto negativo nos dominios de QV. Para esses autores €
importante que os estudos sobre os aspectos emocionais do diagnéstico de NF1

sejam ampliado para avaliacdo de outras variaveis além da QV.

Cohen e colaboradores (2015) realizaram um estudo sobre sintomas de
depressdo em pacientes com NF1, no qual concluiram que 55% dos entrevistados
apresentam sintomas depressivos e desses sintomas, 32% foram relacionados
como influenciando as variaveis de QV. Granstrom e colaboradores (2012)
estudaram o impacto na percepcao corporal de pacientes com Nfl no qual
concluiram que a percepcdo da imagem corporal é um fator importante para a
percepcao de saude e bem estar e que intervencdes psicoldgicas podem contribuir
para melhorar a percepc¢édo da imagem corporal, podendo ser considerado um fator

importante na avaliacdo da QV.

Vranceanu e colaboradores (2013) referem que pelo fato da NF1 ser uma
doenca sistémica, com repercussdes na rotina e no cotidiano das pessoas, €
importante conhecer e considerar 0s aspectos emocionais como indicativo de

qualidade de vida.
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2.3 MARCO TEORICO

A NF1, por ser uma doenca genética, com alguns de seus sintomas fisicos
sendo expressos na pele e pelo fato de ser uma doenca de pré-disposicdo ao
desenvolvimento de tumores, gera na pessoa com o diagnostico a necessidade de
lidar com varios fatores emocionais, como a incerteza do prognéstico e a possivel
estigmatizacdo em funcdo dos sintomas cutaneos. Esses fatores podem ser
expressos através dos sintomas psicologicos que irdo influenciar a percepcao de
qualidade de vida. Através de um estudo sobre a QV e 0s aspectos emocionais
dessa populagédo, torna-se viavel uma maior compreensao das peculiaridades desse
diagnostico, podendo assim possibilitar um melhor entendimento sobre os fatores

que influenciam na adeséo ao tratamento dessas pessoas.

Neurofibromatose tipo 1 __, Sintomas cutaneos e —» Sintomas — Qualidade de
pre disposicdo ao psicoldgicos vida
desenvolvimento de
tumores l

Adesao ao tratamento
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3 JUSTIFICATIVA

A neurofiboromatose do tipo 1 (NF1), por ser uma doenca com algumas
manifestagcbes cutaneas por vezes bastante aparentes, pode apresentar sinais
estigmatizantes, que por sua vez podem levar a constrangimento e prejuizo na vida
social, bem como baixa auto-estima e problemas de relacionamento interpessoal.

Tendo em vista que na literatura atual existem poucos trabalhos que avaliam
a QV e aspectos emocionais das pessoas com NF1, e considerando que este dado
tem relevancia no dia-a-dia e na maneira como a pessoa enfrenta e mantém os seus
tratamentos de salde, este trabalho busca melhor compreender os aspectos

emocionais de pessoas com NF1.
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4 OBJETIVO

4.1 OBJETIVO PRIMARIO:

Avaliar a qualidade de vida (QV) de pacientes com diagnostico de NF1,
atendidos no HCPA.

4.2 OBJETIVOS SECUNDARIO:

e Avaliar a qualidade de vida relacionada especificamente aos sintomas de pele
e Avaliar a percepcéo de suporte familiar dos pacientes

e Avaliar sintomas de depressao e de ansiedade nos pacientes

e Avaliar as estratégias de enfrentamento (coping)

e Avaliar a gravidade dos sintomas da doenca de base (NF1)

e Avaliar a visibilidade dos sintomas da doenca de base ( NF1)

e Avaliar se existe diferenca significativa na qualidade de vida entre 0s grupos
de gravidade e de visibilidade dos sintomas da doencga

5 METODO

Trata-se de um estudo transversal. A coleta de dados foi realizada ao longo
dos anos de 2012 e 2013 e a amostra foi de conveniéncia. Todos 0s pacientes com
NF1 atendidos no programa de oncogenética do Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA) foram convidados a participar do estudo e incluidos apenas ap0s

assinatura de TCLE.

Os critérios de inclusdo foram: (a) idade igual ou maior a 18 anos e (b)

diagnéstico clinico de NF1. Os critérios de exclusdo foram: (a) diagnéstico de
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deficiéncia mental (definido por Ql< 70), (b) internacdo no periodo de 2 semanas
antes da coleta de dados, (c) pacientes com formas variantes de NF1 e (d) nao
voluntariedade para pesquisa. O estudo foi aprovado pelo comité de ética em
pesquisa do HCPA (sob protocolo GPPG no. 120460).

A coleta de dados foi realizada em dois momentos. Em um primeiro
momento, 0s pacientes eram atendidos pela equipe médica que realizava a consulta
de rotina e a aplicagcdo das escalas de gravidade de Riccardi (RICCARDI &
EICHNER, 1986), realizada por um meédico, e visibilidade de Ablon (ABLON, 1996)
realizada pela enfermeira de pesquisa. Apds, o paciente era convidado para
participar do estudo propriamente dito, sendo agendado um horario para as

entrevistas de pesquisa.

Figura 1: Fluxograma da coleta de dados

Identificacdo de candidatos em consulta clinica no
ambulatério de oncogenética do HCPA e convite para participacdo na pesquisa

v
12 consulta de pesauisa- TCLE

Aceite Recusa

v v

Aplicagéo das escalas de

e Ri gi Acompanhamento
on e Riccardi clinico

v
Aplicacdo das escalas/instrumentos de

pesquisa

Neste estudo foram aplicados os seguintes instrumentos:

1. WHOQOL-Bref (FLECK et al., 2000): instrumento desenvolvido pela

OMS para avaliar a QV genérica. E composto por 26 questdes

divididos em 4 dominios. O dominio fisico se refere & dor,
descontentamento, fadiga, sono, mobilidade, atividade de vida
cotidiana, dependéncia de medicacbes e capacidade de trabalho. O
dominio psicoldgico se refere a sentimentos positivos, pensar,
aprender, memoria,auto estima, imagem corporal, sentimentos
negativos e espiritualidade. O dominio “relagBes sociais” esta

relacionado a relacbes pessoais, apoio social e atividade sexual. E o
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dominio meio ambiente estd relacionado a seguranca fisica e
protecdo, ambiente no lar recursos financeiros, cuidados de saude,
oportunidade de adquirir novas informacfes, ambiente fisico e

transporte.

SF-36 (CECORELLI et al, 1999): instrumento genérico para
avaliacdo de QV, formado por 36 itens, englobando oito escalas. A
“capacidade funcional” esta relacionada as atividades fisicas (banhar-
se, vestir-se). Os “aspectos fisicos” estdo relacionados a dificuldades
de executar as atividades diarias em fungéo de sintomas fisicos. O
dominio “dor” se relaciona com a percepcdo de dor da pessoa. O
“estado geral de saude” se relaciona a pessoa percebe sua saude.
“Vitalidade” estad relacionado a percepcdo de cansacgo/energia.
“Aspectos sociais” € quando ocorre interferéncia de problemas fisicos
e emocionais nas questdes sociais. “Aspectos emocionais” se
relaciona a situacdes o trabalho ou outra atividade diaria sofre
influéncia dos problemas emocionais. E o dominio “saude mental’
esta relacionado a sentir-se nervoso ou deprimido/ calmo ou feliz.
(Cruz, 2010)

DLQI-bra : Dermatology quality of life index: instrumento especifico
para avaliacdo de QV especifico para pessoas com problemas de
pele. E composto por 10 perguntas que visam avaliar sintomas e
sentimentos, atividades diarias, lazer, trabalho e escola, relacdes
pessoais e tratamento. Este instrumento foi validado por Zogbi, 2004.

BDI: Escala de Beck para sintomas depressivos. E uma escala
composta por 21 itens. Avalia 0s seguintes fatores: tristeza,
pessimismo, sentimento de fracasso, insatisfagdo, culpa, punicao,
auto-aversdo, auto-acusacgdo, idéias suicidas, choro, irritabilidade,
retraimento social, indecisdo, mudanca na auto-imagem, dificuldades
de trabalhar, insbnia, fatigabilidade, perda de apetite, perda de peso,
preocupacdes sométicas e perda de libido. Validada para o
portugués falado no Brasil por Cunha (2001).
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5. BALI: Inventario de Ansiedade de Beck. O instrumento € composto por
21 itens que séo “afirmacodes descritivas de sintomas de ansiedade”.

Validada para o portugués falado no Brasil por Cunha (2001).

6. Inventario de Estratégias de Coping de Folkmann e Lazzarus: que

contém 66 itens de coping cognitivo e comportamental, dividido em 7
subescalas. O *“confronto” descreve os esforgcos agressivos de
alteracdo da situacdo e sugere um certo grau de hostilidade e de
risco. A estratégia de “afastamento” descreve os esfor¢cos cognitivos
de desprendimento e minimizacdo da situagdo. A estratégia de
“autocontrole” descreve os esforcos de regulacdo dos proprios
sentimentos e acdes. O “suporte social’” descreve os esforcos de
procura de suporte informativo, suporte tangivel e suporte emocional.
“Aceitacdo e responsabilidade” visa o reconhecimento do proprio
papel no problema e concomitante tentativa de recompor as coisas.
“Fuga esquiva” descreve os esforcos para evitar o problema.
“Resolucdo de problema” descrevem os esforcos focados sobre o
problema deliberados para alterar a situacdo. E por fim a estratégia
de “reavaliacdo positiva” descreve o0s esforcos de criacdo de
significados positivos. (FOLKMAN e LAZARUS, 1988). Este
instrumento vou adaptado e validado para o Brasil por Savoia e
colaboradores (1996)

7. Inventario de Percepcdo de Suporte Familiar (BAPTISTA, 2008):

instrumento composto por 42 questbes. O resultado é divido em 3
fatores. O fator 1 & chamado de “afetivo- consistente”, e esta
relacionado a expressao de afetividade entre os membros familiares.
O fator 2, “adaptagédo familiar” esta relacionado a sentimentos e
comportamentos negativos em relacdo a familia. E o fator 3
“autonomia” que indica relagcbes de confianca, liberdade e

privacidade entre os membros.

8. Escala de Ablon ( ABLON, 1996): E baseada na aparéncia da pessoa

completamente vestida (pescoco, cabeca e maos visiveis) e em
como os sintomas podem ser percebidos numa interacdo impessoal.

Dessa forma, os pacientes que apresentam apenas lesfes em areas
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cobertas pelas roupas pode néo ter tanta repercussao nesta escala,

mas podem ter grave repercussao no comportamento sexual.

Leve: essencialmente sem tumores visiveis nas areas nao cobertas
pelas roupas e marcha e postura dentro dos padrbes normais
guando observada casualmente;

Moderada: alguns tumores no pescoco, na face e nas maos,
escoliose moderada e outros achados esqueléticos sem alteracéo
visivel na marcha;

Grave: numerosos tumores em face, glioma Optico com
deformidade do globo ocular, deformidades esqueléticas evidentes

por alteracbes na marcha e escoliose grave.

9. Escala de Riccardi (RICCARDI & EICHER 1986): visa classificar

0s pacientes com diagnostico de NF1 em diferentes niveis de

gravidade. O protocolo foi realizado com base na historia clinica,
exame fisico, avaliacdo oftalmoldgica, avaliacdo do coeficiente de
inteligéncia e testes psicoldgicos, tomogafias computadorizadas das
Orbitas e de cranio, radiografias de torax, esqueleto e coluna,
eletroencefalograma, avaliacdo auditiva, hemograma, urinalise e
dosagens séricas da glicemia de jejum e urina. Para classificacao
dos pacientes € usada uma tabela correlacionando os achados e os

graus de gravidade.

Grau 1 ou NF1 minima: poucos achados, qgue ndo comprometem a

saude ou a qualidade de vida. Exceto pelas MCCL e NL, é definido
pela auséncia de sintomas;

Grau 2 ou NF1 leve: presenca de estigmas suficientes para a

doenca parecer 6bvia e ser fonte de preocupacdes, mas sem
comprometimento significativo a saude;

Grau 3 ou NF1 moderada: presenca de achados da NF1 com

comprometimento inequivoco a saude e ao bem estar, mas que
podem ser razoavelmente conduzidos, que ndo sejam intrataveis ou

que nao levardo invariavelmente a diminuicdo da expectativa de
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vida. E um grupo com achados variados e onde se encontram a
maioria dos pacientes;

e Grau 4 ou NF1 grave: comprometimento grave e intratdvel, com

manejo dificil ou diminuicdo da expectativa de vida. Convulsdes
resistentes ao tratamento medicamentoso, deficiéncia mental,
tumores de sistema nervoso central e tumores malignos contribuem
para esse grau.

Em relacdo a este estudo ndo iremos realizar todos os exames
complementares utilizados para a construcdo desta escala, mas apenas os que
realmente foram necessarios do ponto de vista clinico para diagnéstico e
acompanhamento dos pacientes. Historia clinica, exame fisico e avaliacéo
oftalmolégica sdo obrigatérios para tal, mas o restante ndo é. A propria classificacao
de gravidade é realizada como parte do acompanhamento clinico dos pacientes, ndo

sendo necessaria uma consulta especifica para a sua realizacao.
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preliminares das demais varidveis serdo brevemente apresentadas nas

consideracdes finais e futuramente melhor analisadas em publicacdes.
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Abstract

Quality of life is a comprehensively studied variable in health sciences, as it reflects
the perception individuals have about their well being, in addition to being an
important endpoint indicator in terms of health. This study assessed the quality of life
of 71 adults diagnosed with neurofibromatosis type | who have been treated in a
general hospital in Southern Brazil. In order to carry out this assessment, we used
the SF-36 and WHOQOL- bref instruments for assessing quality of life on a global
scale, in addition to DLQI-bra, a specific quality of life scale for people with skin
conditions. Patients were divided into groups according to severity (Riccardi scale)
and prominence (Ablon scale) of the symptoms of the illness. The analysis of the
results showed that there is no significant statistic difference between the quality of
life results of the group suffering from NF1 and the population in general, and we
could not pin down any differences between the results of the several groups divided
according to the severity and prominence of illness symptoms. Upon verifying that
the quality of life of people with NF1 seems to be the same as the quality of life of
people without the condition, it can be inferred that there is a need for new studies to
be developed so that a more conscious focus can be applied to this matter, turning
the comprehension of the aspects that make up the perception of health and well

being into something much clearer.
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Introduction

Quality of life is a comprehensively studied variable in health sciences, which
has been increasingly becoming an important indicator in terms of health conditions
and endpoints (FLECK, 2008). The World Health Organization (1998) defines quality
of life as an individual's perception of their position in life within the context of the
cultural and value system in which they live with regard to their goals, expectations,
standards and concerns (THE WHOQOL GROUP, 1995). Thus, we can infer that by
approaching the subject of quality of life, we also talk about the several dimensions
that make up human life, making this an indispensable variable for understanding all

the elements related to the health-illness binomial.

In a not-so-distant past, the concept of health was the plain absence of illness
(STRAUB, 2014). This concept led professionals in the health segment to believe
that the focus to understand illnesses should be directed towards pathogens and the
biological illness by itself, thus simplifying the entire complexity inherent to the
individual and the process through which they become ill. Within the scope of health
care services, professionals are increasingly more concerned about developing
patient care strategies that include their psychic, social and spiritual realities, in
addition to their physical attributes, therefore providing a more comprehensive care

that takes account of human beings in their entirety.

Currently, society is experiencing a rising number of chronic illness diagnoses,
a lot of which resulting from our contemporary lifestyle. Chronic illnesses are
characterized by their long duration, often accompanying their carriers during their
entire lives. This paper aims at studying quality of life (QoL) of adult Brazilian patients
diagnosed with neurofibromatosis type 1 (NF1). Neurofibromatosis type | (NF1) is a
genetic disease, with an autosomal dominant inheritance, generally first diagnosed
during childhood, which is characterized by clinical findings such as: café au lait
spots, neurofibromas, ephelides in armpits and/or groin, optic nerve gliomas, Lisch
nodules and sphenoid wing dysplasia (National Institute of Health-Neurofibromatosis
Information Page, 2016). Three of the main NF1 clinical symptoms are expressed
through the skin, being - in most cases - clearly prominent and with the potential of
generating embarrassment and triggering social obstacles, as well as self-image and
self-esteem issues for carriers (CERELLO, 2008).
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In 2006, Page and collaborators carried out a study aiming at assessing the
impact in the quality of life of patients suffering from NF1 in the United States of
America, making use of two instruments to assess a QoL indicator that was specific
for skin symptoms, as well as a global QoL indicator. This study concluded that the
NF1 diagnosis has a major impact in an individual's perception of quality of life, since
the questionnaire used for assessing global QoL, all aspects included were affected,
indicating damages caused to quality of life, especially for patients severely affected

by the symptoms.

Kodra and collaborators (2008) assess the QoL of 129 patients with NF1 by
making use of two instruments: one for global QoL and one for QoL related to skin
conditions. This study observed that QoL indicators from patients were affected by
the disease, and in the case of patients with skin conditions of a great cosmetic

impact, the emotional aspect was damaged more intensely (KODRA, 2008).

These studies reflect the discourse of many patients inside doctor's offices,
where accounts of social and emotional distress from patients are recurrent due to
the physical symptoms they carry. A lot of patients report changes in their daily
routines due to the embarrassment generated by the café au lait spots and
neurofiboromas. Often, the damages to patients' self-esteem and self-image are more
evidently displayed than the implications of the diagnosis, such as discussing risks
with family members, likelihood of developing tumors in the CNS (optical nerve

glioma) or of neurofibromas becoming malignant.

Considering the importance of the study and the understanding of the aspects
that encompass the concept of quality of life in order to upgrade health care
treatments, this study aims at assessing the quality of life of 71 adult patients
diagnosed with NF1, with various degrees of severity and prominence, treated at a

general hospital in Southern Brazil.
Method

This is a cross-sectional study. Data collection was carried out in 2012 and
2013, and we used a convenience sample. All patients with NF1 that have been
treated in this period in the oncogenetics program at Hospital de Clinicas de Porto
Alegre (HCPA) were invited to participate in the study, being included only after

signature of informed consent
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The criteria for inclusion were the following: age 18 years or above and a
clinical diagnosis of NF1. The criteria for exclusion were the following: diagnosis of
mental illness (defined as an 1Q lower than 70), hospitalization in the two weeks
preceding the collection of data, patients with gonadal mosaicism or variant forms of
NF1, as well as unwillingness to participate in the study. The study was approved by
the research ethics committee of the institution.

The collection of data was carried out in two stages. First, patients were
received by the medical team that carried out the routine medical check-up, and
application of the Riccardi severity scale (RICCARDI & EICHNER, 1986), by a
physician, and the Ablon prominence scale (ABLON, 1996), by a research nurse.
Afterwards, the patient was invited to take part in the study, and an appointment was

scheduled for the study interviews.

Figure 1: Data collection flowchart

Identification of potential subjects during clinical appointment at
the oncogenetics ward at HCPA and invitation to participate in the study

1st study appointment - TCLE

Agree Refuse
v v
Application of the Ablon and Clinical follow-up
Riccardi scales
v

Application of scales/research instruments

In this study, we used the WHOQOL-Bref (FLECK et al, 2000) and SF-36
(CECORELLI et al, 1999), in order to assess the general QoL of participants, in
addition to the DLQI-bra scale (ZOGBI, 2004), for specifically assessing QoL in terms
of skin symptoms. We also collected demographic information from the sample, such

as sex, age, occupation and profession.

Data Analysis
Data were stored and analyzed using the PASW 18.0 statistical software.

Descriptive statistics was used analyse demographic data. Comparisons between
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groups were done using Ficher analysis. A p-value of less than 0.05 was considered

statistically significant. Effect size were calculated.

Results
Of the 223 patients enrolled with the program, 100 met the inclusion criteria, 71

of whom agreed to participate in the study. (Figure 2)

Figure 2: Patient recruitment process

223 patients enrolled with the

HCPA oncogenetics program

™~
Patients contacted Unable to contact
N=100 n=55
¥ \4
Agreed to l Excluded: Inclusion
participate Did not agree to criteria not met=68
N= 71 participate in the study
N=29

The demographic information of the participants is summarized in Table 1. Out
of the 71 patients recruited, most of them (60.6%) were female. The distribution of
age gaps was homogeneous, with the exception of participants over 65 years, which
was a small group of only 5 individuals. With regard to the severity of the symptoms,
this assessment was carried out in 62 patients, which were distributed evenly in two
groups (mild-moderate symptoms (51.5%) / serious-very serious symptoms (48.5%)).
The data on the prominence of the symptoms were assessed in 52 patients, most of
whom (67.3%) presented symptoms with mild to moderate prominence. Lastly, most
participants (42.3%) did not finish Elementary School, and approximately half of the
participants (47.9%) were unemployed at the time data were collected, and most

(69%) had never undergone psychological treatment.
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Table 1- Social and demographic data and clinical characteristics (N = 71)

Characteristic Patients Mean (standard deviation)
Sex
Male 28 (39.4%)
Female 43 (60.6%)
Age 40.36 (15.7)
18-24 15 (21.7%)
25-34 13 (18.8%)
35-44 12 (17.4%)
45-54 15 (21.7%)
55-64 9 (13.0%)
Over 65 5 (7.2%)
Severity - Riccardi scale (N = 62)
Mild 7 (11.3%)
Moderate 25(40.4%)
Serious 26( 42%)
Very serious 4(6.5%)
Prominence - Ablon scale (N = 52)
Mild 19 (36.5%)
Moderate 16 (30.8%)
Serious 17 (32.7%)
Education level
Incomplete elementary education 30 (42.3%)
Finished elementary school 11 (15.5%)
Incomplete high school education 10 (14.1%)
Finished high school education 12 (16.9%)
Incomplete college-level
education 4(5.6%)
Finished college-level education 3 (4.2%)
Graduate school 1 (1.4%)
Occupation
Student 11 (15.5%)
Employed 34 (47.9%)
Unemployed 17 (23.9%)
On medical leave 2 (2.8%)
Retired 7 (9.9%)
Has undergone psychological treatment
Yes 22 (31%)

When comparing the data obtained in this study with the results of previous
studies that analyzed the population's quality of life through WHOQOL- Bref, (CRUZ
et al, 2011) and SF-36 (CRUZ et al, 2013), we can verify that the participants with
NF1 did not present any significant difference when compared with the information

from an adult population from the same regional area without the disease.

Table 2 - Quality of life measured through SF-36 for people with NF1 x normative
data
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SF-36 domains NF1 (n:71) Normative data*
Mean (SD %) p Value Mean (SD#)
Physical functioning 70.08 (23.82) 0.27 82.45 (20.51)
Role limitations due to physical health 56.04 (38.32) 0.96 74.73 (35.33)
Pain 54.30 (24.32) 0.95 67.53 (23.75)
General health 61.66 (21.43) 0.91 71.10(19.52)
Energy/fatigue 59.03 (20.60) 0.48 66.85 (20.39)
Social functioning 71.97 (22.59) 0.78 78.30 (23.88)
Role limitations due to emotional problem 50.00 (40.82) 0.34 70.02 (38.12)
Emotional well-being 63.03 (22.43) 0.67 73.82(19.79)

(*)Cruz and collaborators, 2013

Table 3 - Comparison between the quality of life results for patients with NF1 and
WHOQOL- bref normative data.

\I;\i)l-r"r?acilr?sl: bref NF1 (n:71) Normative data*
Mean (+SD) p Value Mean (+SD)

Physical 59.2 (18.2) 0.4 59.9 (10.0)

Psychological 61.6 (19.3) 0.9 65.9 (10.8)

Social relations 71.0 (17.9) 0.3 76.2 (18.8)

“Environment 56.9 (14.3) 0.2 59.9 (14.9)

(*) Cruz and collaborators, 2011

The results of the QoL assessment obtained through the Whoqol-bref scale
have not shown a significant difference between the results of the groups divided
according to prominence and severity of the disease. In all groups, the "environment"
domain was the one with the lowest score, indicating greater difficulty displayed by

this population with regard to aspects included in this domain.

Table 4: Comparison between QoL measured through WHOQOL -bref and
prominence/severity of the disease.

Ablon Scale (n:52) Riccardi Scale (n:62)

Mild-moderate Serious-very

WHOQOL-Bref Mild (n:19)  Moderate (n:16)  Serious (n:17)  Effect Size (n:32) serious (n:30) Effect Size
Scale Mean (SDz) Mean (SD%) Mean (SD%)  (IC 95%) Mean (SDz) Mean (SDz) (Ic 95%)
Physical 65.0 (12.4) 54.9 (19.0) 55.1(24.7)  0.06(0; 0.27) 56.2 (21.4) 59.8 (16.3) -0.19(-0.71;0.33)
Psychological 64.5 (16.4) 54.0 (22.8) 58.6 (23.5) 0.04(0;0.21) 61.5 (22.3) 60.6 (18.4) 0.03(-0.48;0.56)
Social relations 72.4 (15.0) 67.2 (19.6) 66.7 (22.7)  0.01(0;0.14) 68.0(20.1) 72.8 (16.0) -0.26(-0.78;0.25)
Environment 63.2 (13.8) 52.2(12.6) 56.5(16.6)  0.09 (0; 0.32) 55.0 (16.2) 59.6 (13.2) -0.32(-8.84;0.21)
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The results for the domains of the SF-36 scale have also not indicate a
significant difference between the groups with various prominence and severity levels
of the disease, although some trends have been observed. In the group with mild
prominence, the domain with the lowest score was the one pertaining to "emotional
aspects"; for the group with a moderate prominence level of the disease, however,
the most affected domain was "pain”. In the group with a serious prominence level,
the most affected domain was "physical aspects”. When talking about groups divided
according to the severity of the disease, both the group with mild-moderate severity
and the group with serious-very serious severity had their lowest scores in the

"emotional aspects" domain.

Table 5: Comparison of quality of life measured through SF-36 between

groups with various prominence and severity levels of the disease.

Ablon Scale (n:52) Riccardi Scale (n:62)
Mild-
Moderate Serious moderate Serious-very

Mild (n:19) (n:16) (n:17) Effect size (n:32) serious (n:30) Effect size

Mean (SD) Mean (SD) Mean (SD)  (IC 95%) Mean (SD) Mean (SD) (Ic 95%)
SF-36 Domains
Physical functioning 75.3(21.1) 62.5(25.4) 67.3(27.5)  0.04(0;0.26) 73.3(23.1) 66.5 (25.4) 0.28 (-0.23; 0.79)
Role limitations due to physical
health 64.4 (29.2) 68.7 (39.2) 45.5(42.6) 0.07 (0;0.27) 55.5(41.1) 55.0(33.8) 0.01(-0.05; 0.52)
Pain 61.4(24.2) 51.3(27.2) 52.7(27.8)  0.03(0;0.21) 53.1(28.8) 53.1(22.0) 0.01(-0.05; 0.53)
General health 69.5 (19.6) 57.1(24.1) 51.9(24.3) 0.10(0;0.34) 60.6 (23.4) 60.0 (21.6) 0.02 (-0.49; 0.54)
Energy/fatigue 65.0 (15.0) 55.0 (25.8) 55.2 (24.0)  0.02(0;0.14) 56.1(25.7) 60.0 (17.5) -0.17(-0.69;0.34)
Social functioning 75.0(22.0) 66.6 (25.7) 68.3(28.3) 0.013(0;0.11) 70.3 (23.3) 72.0(25.2) -0.06 (-0.59;0.45)
Role limitations due to emotional
problem 42.5(37.5) 54.1(45.3) 50.9 (45.8)  0.03(0; 0.18) 40.9 (43.7) 51.2 (39.9) -0.24 (-0.76;0.27)
Emotional well-being 67.7 (18.6) 57.5(22.4) 60.9 (25.1)  0.04 (0; 0.20) 61.2 (26.0) 63.8 (19.8) -0.10 (-0.62;0.41)

In the DLQI-bra, there was no difference in distribution between the various

levels of prominence of the symptoms of the disease (p= 0.867) and the various

levels of severity of the disease (p=0,678).

Discussion

The data obtained in this study with regard to the assessment of the quality of

life of people with NF1 have not shown any significant difference when compared




49

with the data from previous studies (CRUZ et al, 2011 and 2013) with regard to

quality of life scores of the population in general.

When assessing the existing differences between the groups with several
levels of prominence and severity of the symptoms of the disease, we were not able
to verify statistically significant differences. When analyzing the "environment"
domain from WHOQOL, we can verify that this is a domain that tends to present
characteristics that become harder for the population being studies, as the scores for
this domain were the lowest recorded. This domain is related to issues such as
physical safety and protection, home environment, financial resources, social and
health care, opportunities to acquire new information, leisure, physical environment
and transportation (CRUZ et al, 2011).

Interesting trends in terms of quality of life profile have been observed with
regard to the prominence of the disease. In the group of patients with mild
prominence, the SF-36 domain with the lowest score was the domain related to
"emotional aspects”, linked to situations in which patients present problems and
difficulties to execute their daily tasks, such as working and studying, as a result of
the their emotional issues. In the group with moderate prominence of the disease, the
most affected domain was "pain", which indicates that people feel pain and
discomfort, which may affect their perception of well being. In the group with serious
prominence, the most affected domain was the domain of "physical aspects"”, which
indicates difficulties in executing daily tasks as the result of physical health issues
(CRUZ et al, 2013). As for the various severity categories, the SF-36 domain with the
lowest score was "emotional aspects”, indicating a trend that this population may find

it more difficult to deal with affection in their daily lives.

Through the instrument chosen in this study to assess quality of life that is
specific for skin conditions, we did not observe significant differences in terms of
dermatological impact on people with NF1, most likely due to the fact the diagnosis of
NF1 has its peculiarities that cannot be measured through instruments that are not

specific for this diagnosis.

Some limitations must be taken into account in the interpretation of the results
of this study. First, the sample group analyzed was limited, which may be a relevant
factor for interpreting the results and the lack of significance in some comparative

analyses. Similarly, the significant percentage of refusal to participate in the study
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may indicate a recruiting bias, and patients with lower quality of life indicators may
have been excluded from the analysis.

Final considerations

When talking about quality of life, we are talking about people's ability and
opportunities to express their view of themselves and the world that surrounds them.
In terms of health, the influences exerted by the biological, psychological and social
dimensions are increasingly more present in all contexts. In order for us to provide a
good treatment to patients, we have to, first of all, offer a comprehensive and broad
outlook, believing to be important all aspects involved in patients' personal and social
living.

NF1 is a chronic illness, sometimes progressive, which may be linked to the
development of invasive tumors. This disease impacts physical and psychic health
when it becomes a condition that must be accepted and treated by the person who
was been diagnosed with it. Helping this person to make adjustments to their life and
improve their quality of life, by accepting their health condition, may be an essential

and decisive factor for treatment.

Although this study was not able to measure a significant difference in the
quality of life of people with NF1, we can perceive, on an empirical level, that
difficulties arising from this diagnosis will often make an impact in people's lives in all
sorts of context, which makes quality of life an extremely important factor to be

studied and further analyzed.

The fact that NF1 is a genetic disease and that in most of the cases studied
there was more than one member of the same family suffering from it may be
important factors to understand the results, as families often have healthy strategies
when faced with a diagnosis, thus providing assistant and making sure that the
person's QoL indicators do not suffer a very negative impact. The characteristics that
often make people identify themselves as part of a family may also be related to
diagnoses that are shared with other family members, thus strengthening family

identity.
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Another important factor to be taken into account in order to understand the
results is that the sample size was small, which may have been a limiting factor in
this study.

Upon verifying that the quality of life of people with NF1 seems to be the same
as the quality of life of people without the condition, it can be inferred that there is a
need for new studies to be developed so that a more conscious focus can be applied
to this matter, turning the comprehension of the aspects that make up the perception
of health and well being into something much clearer. Hence we will be able to think
about health treatment strategies for this population, reinforcing healthy aspects to
face it and helping people adapt to issues that become even more difficult as the

result of this specific diagnosis.
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8. CONSIDERACOES FINAIS

Através desse estudo podemos perceber a complexidade das variaveis
estudadas e a importancia de compreender a multidimensionalidade dos aspectos
que envolvem o conceito de QV.

Devido ao fato deste estudo ter coletado dados sobre seis principais variaveis,
QV, QV especifica para problemas de pele, sintomas depressivos, sintomas de
ansiedade, percepcdo de suporte familiar e estratégias de enfrentamento, todas
variaveis complexas e com muito conteudo a ser desenvolvido, optamos por
apresentar nesta tese apenas o artigo principal do estudo intitulado “Quality of life
assessment in adult NF1 patients: a study in Southern Brazil”, que apresenta os
resultados das analises dos escores de QV.

Tendo em vista que o objetivo principal do estudo foi de realizar uma
avaliacdo da QV de pacientes com NF1, com a intencdo de conhecer mais essa
populacdo, podemos perceber que os resultados da avaliagdo da QV, embora nao
tenha sido possivel tracar uma diferenca estatisticamente significativa entre a
amostra com e sem o diagndéstico de NF1, leva-nos a refletir sobre as caracteristicas
especificas dessa populacdo, a maneira como se relacionam com a vida, com o
diagnostico e com a prépria auto-percepgdo, variaveis as quais ndo foi possivel
mensurar estatisticamente essas diferencgas.

Ao olhar sob uma otica mais qualitativa podemos perceber que alguns
dominios de QV, como o dominio dos “aspectos emocionais” (Sf-36) e o dominio
“meio ambiente” (WHOQOI-bref) destacam-se dentre os escores dos demais
dominios. O dominio “aspectos emocionais” refere-se a situacdes na qual o
paciente percebe que ndo consegue executar suas atividades de vida diaria em
funcdo de questbes emocionais, e o0 dominio meio ambiente esta relacionado a
questdes de ambiente, recursos financeiros, cuidados de saude e transporte (Cruz et
tal, 2011 , 2013).

Os objetivos especificos do trabalho, de realizar uma avaliacdo de sintomas
depressivos, sintomas de ansiedade, percepcéo de suporte familiar e estratégias de
enfrentamento também foram importantes para a constru¢cdo do conhecimento sobre

a NF1. Os resultados preliminares dessas variaveis serdo brevemente comentados a
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seguir, sendo mais aprofundadas em publicacdes futuras, devido a riqueza e

quantidade de material que foi coletado ao longo desse projeto.

Os dados preliminares sobre os indicativos de sintomas depressivos na
amostra estudada, indicam que a média da amostra obteve escore
indicativo de sintomas depressivos leves, possivelmente indicando uma

caracteristica importante dessa populacao.

As analises iniciais dos resultados da avaliacdo de ansiedade,indicam
um dado importante, ao evidenciar que a meédia da populacdo do
estudo apresenta sintomas de ansiedade que variam de moderado a

grave.

Os dados referentes a percepcdo de suporte familiar ndo apresentou
diferenca significativa dos dados normativos para amostra brasileira
(BAPTISTA, 2008). Esse fator pode estar relacionado com o fato da
NF1 ser uma doenga genética e que em muitos casos acometia mais

de um familiar do participante do estudo.

Os resultados iniciais do estudo das estratégias de enfrentamento ou
“coping”, demonstram que as estratégias mais utilizadas pela amostra
foram: reavaliacdo positiva, suporte social e afastamento. A
reavaliacdo positiva descreve os esfor¢cos de criagcdo de significados
positivos para as situacOes de estresse. O “suporte social’ descreve a
busca por conhecimento e apoio emocional. E a estratégia de
afastamento descreve os esforcos para minimizar as informacgdes
estressoras. (FOLKMAN e LAZARUS, 1988). Dessa maneira,
percebemos que a média da amostra apresenta um enfrentamento

saudavel frente ao seu diagnéstico.

Os resultados desse estudo podem ser compreendidos devido a uma

possivel limitacdo com relacdo ao numero de tamanho da amostra. Tendo em

vista que a NF1 € uma doenca genética, durante a coleta de dados de dois

anos foi possivel coletar apenas 71 protocolos de pesquisa. Possivelmente

com um numero de tamanho amostra maior, alguns dos resultados

apresentariam significancia estatistica.
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Outra reflexdo possivel se da pelo fato deste estudo ter utilizado
instrumentos genéricos para avaliacdo das variaveis, e até mesmo o
instrumento especifico para a avaliacdo de QV para problemas de pele nao
ser um instrumento que consiga abarcar as peculiaridades da amostra de

pessoas com NF1.

Por se tratar de uma doenca cronica e de predisposi¢do a tumores, a
NF1 é uma condicdo de saude que precisa ser conhecida e estudada levando
em consideracdes suas peculiaridades e necessidades. Estudos que possam
realizar uma avaliagdo mais qualitativa dos dados, adaptando os instrumentos
existentes para as reais caracteristicas dessa popula¢do, podem ter mais
sucesso em conhecer a realidade dos aspectos emocionais de pessoas com
NF1l. Pensamos que atraves de um olhar mais especializado, as
caracteristicas da NF1 possam ser trabalhadas de maneira mais saudavel,
colaborando assim para o aprimoramento da saude e conseqiientemente da
gualidade de vida dessa populacdo, que embora pertenca ao grupo de
pessoas com condi¢des raras de saude, possuem um numero relativamente

alto de prevaléncia na populacao brasileira.
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9 PERSPECTIVA FUTURA

Em um primeiro momento, os demais resultados desse estudo, referente aos
objetivos especificos desse projeto, como avaliagcdo de sintomas depressivos, de
sintomas de ansiedade, de percep¢cdo de suporte familiar e de estratégias de
enfrentamento frente ao diagndstico, serdo melhor trabalhados em futuras

publicacdes.

O grupo de pesquisadores envolvidos com este trabalho pretendem também
propor um novo projeto de pesquisa que busca realizar a adaptacéo transcultural de
uma escala especifica para avaliacdo de qualidade de vida de pessoas com NFL1.
Este projeto estd em fase de ajustes e brevemente sera submetido para as

instancias necessarias para dar seguimento ao processo.

Acreditamos ser fundamental a continuidade de estudos que busquem
conhecer melhor as caracteristicas das pessoas com NF1 para aos poucos 0S
atendimentos interdisciplinares possam dar conta da peculiaridade dessa condicéo
de saude.
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Anexo 1

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

“Avaliacdo da Qualidade de Vida em pacientes com Neurofibromatose tipo 1”

Vocé estd sendo convidado(a) a participar de um estudo para avaliar a qualidade de vida em
pacientes com diagnéstico clinico de Neurofibromatose tipo 1.

A sua participacdo neste estudo envolve o preenchimento de questiondrios sobre sua rotina,
seus sentimentos e sua saude, além de uma ficha de clinica com seus dados pessoais e informagdes
clinicas A aplicagdo destes questiondrios demorara em torno de 30 minutos. Os participantes deste
tipo de estudo ndo apresentam qualquer risco associado, exceto que algumas perguntas dos
instrumentos de coleta de dados podem gerar pequenos desconfortos.

Vocé pode escolher livremente se quer ou ndo participar do estudo. Se vocé decidir por ndo
participar, isso ndo afetara de maneira alguma o seu atendimento e tratamento no Hospital de
Clinicas de Porto Alegre. Caso vocé aceite participar, serd marcado um momento adequado para
que estas informacdes sejam obtidas.

Permanecemos a disposicdo para esclarecer quaisquer duvidas que venham a surgir durante
a sua participacao no estudo. Os pesquisadores responsaveis pelo estudo sdo a Psic. Julia S. Protas e
Dra. Patricia Ashton Prolla. Elas podem ser encontradas pelos telefones (51) 84519151 ou também
no Laboratdrio de Medicina Genémica através do telefone (51)33597661. Além disso disso, vocé
pode obter maiores informagdes sobre o projeto através do Comité de Etica em Pesquisa do
Hospital de Clinicas de Porto Alegre através do telefone: 33598304

O resultado deste estudo serd importante para que possamos entender melhor o impacto
que a Neurofibromatose tipo 1 tem na qualidade de vida das pessoas com este diagndstico, e quais
as necessidades e dificuldades na vida dos portadores de NF1. As informagdes dessa pesquisa serdo
utilizadas somente pela equipe de salde. Em caso de publicagdes posteriores, os dados desse
estudo serdo utilizados de forma inteiramente an6nima, ou seja, ndo havera possibilidade de
identificar os dados individuais dos participantes.

Eu concordo voluntariamente em participar
deste estudo e poderei retirar o meu consentimento a qualquer momento, antes ou durante o
mesmo, sem penalidades ou prejuizo ou perda de qualquer beneficio que eu possa ter adquirido.
Meu telefone

Data: __/ /[

Assinatura do paciente

Nome do entrevistador

Data: / /

Assinatura do entrevistador
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PROGRAMA DE SAUDE MENTAL
ORGANIZACAO MUNDIAL DA SAUDE
GENEBRA

Coordenacio do GRUPO WHOQOL no Brasil

Dr. Marcelo Pio de Almeida Fleck
Professor Adjunto

Departamento de Psiquiatria e Medicina Legal
Universidade Federal do Rio Grande do Sul

Porto Alegre — RS - Brasil



Instrucoes

Este questionario € sobre como vocé se sente a respeito de sua qualidade de vida, satide e
oufras areas de sua vida. Por favor, responda a todas as questoes . Se vocé ndo tem
certeza sobre que resposta dar em uma questdo, por favor, escolha enfre as alternativas a

que lhe parece mais apropriada. Esta, muitas vezes, podera ser sua primeira escolha.

Por favor, tenha em mente seus valores, aspiracdes, prazeres e preocupacdes. Nos
estamos perguntando o que vocé acha de sua vida. tomando como referéncia as  duas
ultimas semanas. Por exemplo, pensando nas ultimas duas semanas, uma questio

poderia ser:
nada | muito médio | muito | completamente
pouco
Vocé recebe dos outros o apoio de que 1 2 3 - 5
necessita?

Vocé deve circular o mimero que melhor corresponde ao quanto vocé recebe dos outros o
apoio de que necessita nestas tltimas duas semanas. Portanto, vocé deve circular o

numero 4 se vocé recebeu "nito" apoio como abaixo.

nada

muito

pouco

médio

muito

completamente

Vocé recebe dos outros o apoio de que 1
necessita?

Vocé deve circular o mimero 1 se vocé nao recebeu "nada" de apoio.

[E%]




62

Por favor, leia cada questio, veja o que voceé acha e circule no nimero e lhe parece a melhor resposta.

muito mum nem rnum boa muito
rim nem boa boa
1 | Como vocé avaliaria sua qualidade de 1 2 3 4 5
vida?
muito insatisfeito nem satisfeito satisfeito muito
msatisfeito nem msatisfeito satisfeit
o
2 | Quio satisferto(a) vocé esta 1 2 3 o+ 5
com a sua saude?
As questdes seguintes sio sobre o quanto vocé tem sentido algumas coisas nas ultimas duas semanas.
nada muito mais ou bastant exfremamente
pouco menos e
3 Em que medida vocé acha que sua dor 1 2 3 5
(fisica) impede vocé de fazer o que vocé
precisa?
B} O quanto vocé precisa de algum 1 2 3 5
tratamento médico para levar sua vida
diana?
5 O quanto vocé aproveita a vida? 1 2 3 5
6 | Em que medida vocé acha que a sua vida 1 2 3 5
tem sentido?
7 O quanto vocé consegue se concentrar? 1 2 3 5
8 Quio seguro(a) vocé se sente em sua vida 1 2 3 5
diana?
9 | Quio saudavel é o seu ambiente fisico 1 2 3 5
(clima, barulho, poluigio, atrativos)?
As questdes seguintes perguntam sobre  quio completamente vocé tem sentido ou € capaz de fazer
certas coisas nestas ultimas duas semanas.
nada | muto médio muito | completamente
pouco
10 | Vocé tem energia suficiente para seu dia-a-dia? 1 2 3 5
11 | Vocé é capaz de aceitar sua aparéncia fisica? 1 2 3 5
12 | Vocé tem dheiro suficiente para satisfazer suas 1 2 3 5
necessidades?
13 | Quio disponiveis para vocé estdo as
. - . . . 1 2 3 5
informagdes que precisa no seu dia-a-dia?
14 | Em que medida vocé tem oportunmidades de 1 2 3 5
atividade de lazer?




As questdes seguintes perguntam sobre

aspectos de sua vida nas ultimas duas semanas.

quio bem ou satisfeito

vocé se sentiu a respeito de varios
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muito num nem num bom muito
num nem bom bom
15 | Quio bem vocé € capaz de se locomover? 1 2 3 4 5
i msatisferto nem satisfesto satisfeito nito
insatisfeito nem insatisfeito satisfeito
16 | Quaio satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5
sono?
17 | Quio satisfeito(a) vocé esta com sua 1 2 3 4 5
capacidade de desempenhar as atividades
do seu dia-a-dia?
18 | Quaio satisfeito(a) vocé estd com sua 1 2 3 4 5
capacidade para o trabalho?
19 | Quao satisfeito(a) vocé esta consigo 1 2 3 4 5
mesmo?
20 | Quao satisfeito(a) vocé esta com suas 1 2 3 4 5
relagdes pessoais (amigos, parentes,
conhecidos, colegas)?
21 | Quao satisferto(a) vocé esta com sua vida 1 2 3 4 5
sexual?
22 | Quao satisfeito(a) vocé esta com o apoio 1 2 3 4 5
que vocé recebe de seus amigos?
23 | Quao satisfeito(a) vocé esta com as 1 2 3 4 5
condigdes do local onde mora?
24 | Quao satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5
acesso aos servigos de saude?
25 | Quao satisfeito(a) vocé esta com o seu 1 2 3 4 5
meio de transporte?
As questdes seguintes referem-sea  com que freqiiéncia  vocé sentin ou expenmentou certas co1sas nas
ultimas duas semanas.
mra dans frecientemente nuo sempe
26 | Com que freqiiéncia vocé tem 1 2 3 4 5

sentimentos negativos tais como mau
humor, desespero, ansiedade,
depressdo?

Alguém lhe ajudou a preencher este questionanio?. ...

Quanto tempo vocé levou para preencher este questionano?....................ooooii

Vocé tem algum comentirio sobre o questionario?

OBRIGADOPELA SUA COLABORACAO
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QUESTIONARIO DE QUALIDADE DE VIDA SF-36

Nome (paciente): Data: [ 1

Instrucoes: Esta pesquisa questiona vocé sobre sua saiude. Estas informacdes nos
manterdo informados de como vocé se sente e qudo bem vocé é capaz de fazer suas
atividades de vida diaria. Responda cada questdo marcando a resposta como indicado.
Caso vocé esteja inseguro em como responder, por favor, tente responder o melhor que
puder.

(circule um nimero)
1. Em geral, vocé diria que sua saude é:

o aS) £ 1 =SSR R |
BRSBTS 2
= o T OSSR 3
TROMNINY oo 3 S A A S S S 4
L 3 11 SV P W ST —— 5

2. Comparando hd um ano, como vocé classificaria sua saunde em geral, agora?

IVTUTHIO TN MO . im0 S S S AR SR A 1
U POUCO MIEIIIOT. ...ttt ae e ea e e ene e s e e en e e eenness .
QUASE @ IMIESINIA. .. eveeeeieraneae e e eeesasseaeeeasasntanaeeeensnaeee e e s s e aa e enssnaae e nasnnsseaeannnssnnaeaeesnnaneacd
TUTIY POUCO PIOT. oot vteereeseeeceseeaaesaesaesasesseaseeseeseasessessaesarsaesansensansesessessessensansensensaseessesensens 4
IMIULIEO PROT . c1 ettt ettt et ese e et s e st e s e e ase e es e e ss e e s e e s e et e e s e et e b e e nan e st eenseenneenseenne 5

3. Os seguintes itens sdo sobre atividades que vocé poderia fazer atualmente durante
um dia comum. Devido a sua sande, vocé tem dificuldade para fazer essas
atividades? Neste caso, quanto?

(circule um minero em cada linha)

Sim. Sim. Kt
Atividades Drﬁc’f:lm Dificulta dificuldades
muito um pouco

A. Atividades vigorosas, que exigem muito
esforco. tais como correr. levantar objetos 1 2 3
pesados, participar de esportes arduos

B. Atividades moderadas. tais como mover uma

mesa, passar aspirador de pd, jogar bola. 1 2 3

varrer casa
C. Levantar ou carregar mantimentos 1 2 3
D. Subir varios lances de escada 1 2 3
E. Subir um lance de escada 1 2 3
F. Curvar-se. ajoelhar-se ou dobrar-se 1 2 3
G. Andar mais de um quilometro 1 2 3
H. Andar varios quarteirdes 1 2 3
I. Andar um quarteirdo 1 2 3
J. Tomar banho ou vestir-se 1 2 3
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4. Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com o
seu frabalho ou com alguma atividade diaria regular, como conseqiiéncia de sua

saude fisica?
(circule wma em cada linha)
Sim Nio
A Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu 1 >

trabalho ou a outras atividades?

B. Realizou menos tarefas do que gostaria?

D. Teve dificuldades de fazer seu trabalho ou outras atividades

1

C. Esteve limitado no seu tipo de trabalho ou em suas atividades? 1 2
. 1

(p.ex: necessitou de um esforco extra)?

(S

5. Durante as ultimas 4 semanas, vocé teve algum dos seguintes problemas com o seu
trabalho ou outra atividade regular diaria, (como conseqiiéncia se algum problema
emocional Jcomo sentir-se deprimido e ansioso)?

(circule uma em cada linha)

Sim Nio

A. Vocé diminui a quantidade de tempo que se dedicava ao seu

trabalho ou a outras atividades? 1 2

B. Realizou menos tarefas do que gostaria? 1 2

C. Nao trabalhou ou ndo fez qualquer das atividades com tanto 1 5
cuidado como geralmente faz?

6. Durante as ultimas 4 semanas, De que maneira sua saude fisica ou problemas
emocionas interferiram nas suas atividades sociais normais, em relacdo a familia,
vizinhos, amigos ou em grupo?

(circule um mimero)

B T g B s U 1
L SN IMS c nismeA A  R B A SAS A SRR A ASR ANS SE AR RS9 B 4 SASRRR AR 2
Y e T 5 e P 1TSS L (=S 3
J F T 2 11 (SRR 4
L€ N SRS USURRR PP 5
ININRTEON BIBVIR s snsosiimins m 5685640856856 80305500 4 S S SRR S 40 S E SR A SR FA S GG 6

7. Quanta dor no corpo vocé teve durante as ultimas 4 semanas?
(circule wum mimero)

DS 01 4L 47 TSRS 1
B L o 0 L =TSRSS 2
T — 3
Modertillah ..o T e 4
RTINS i s i e s A AR RS SRR DR R IS ARSI AL A AR AR B VeSS 5
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8. Durante as ultimas 4 semanas, quanta dor no corpo interferiu com seu trabalho

normal (incluinde tanto trabalho, fora de casa e dentro de casa)?
(circule wm mimero)

De mManeira algUINA ..........ooiiiiiiiiiiee et et es et e s e ese e e e e e s e ease e e aneens 1
UL POTICO ettt etee et a e et e e et e e e enss e e nne e e st e e e e e n a2 ennnaeenn e 2
Y 0T S e F Y11= L= 3
LT 72 4L =SSR 4
BTSN oo R R SRS T —— 5

9. Estas quesioes sdo sobre como vocé se sente e como fudoe tem acontecido com vocé
durante as ultimas 4 semanas. Para cada questdo, por favor, dé uma resposta que
mais aproxime da maneira como vocé se sente. Em relacio as ultimas 4 semanas.

(circule um nminmero para cada linha)

A
maior d
parte | As | Poucas
Sempre | parte Nunca
do | vezes | vezes
do
tempo
tempo
A. Quanto tempo vocé tem se sentido
cheio de vigor. cheio de vontade, 1 2 3 4 5 6
cheio de for¢a?
B. Quanto tempo vocé tem se sentido 1 " 3 4 5 6
uma pessoa muito nervosa? - )
C. Quanto tempo vocé tem se sentido
tao deprimido que nada pode anima- 1 2 3 4 5 6
lo?
D. Quanto tempo vocé tem se sentido ,,
o 1 z 3 4 5 6
calmo e tranqtilo’
E. Quanto tempo vocé tem se sentido
RJmplEs Do 1 2 | 3 | 4 5 6
com muita energia’
F. Quanto tempo vocé tem se sentido
. : 1 2 3 4 5 6
desanimado e abatido?
G.Quanto tempo vocé tem se sentido
Q P 1 2 3 4 5 6
esgotado?
H.Quanto tempo vocé tem se sentido 1 % 3 4 c 6
uma pessoa feliz? - i )
L. Quanto tempo vocé tem se sentido
Quanto temp 1 2 3 4 5 6
cansado’

10. Durante as ultimas 4 semanas, quanto do seu tempo a sua saude fisica ou
problemas emocionais interferiram com as suas atividades sociais (como visitar
amigos, parentes, etc.)?

(circule um niimero)

RO 0 TETTEMEION, s i s S A3 A S S A R A AN RIS OB SRS 1
A MAIOT PAItE dO TEINIPO. ....eeeeeeiee ettt ete et ceeeeeae e e esaeeaeasaeersaeesae e s eanseenseannsennsaennaenns 2
Alguma PArte dO TEIMIPO. .. ..eouviierieiiie ettt cteese et eseesa et et este s e s e seeseesae s essesaes e e eneeeeesaanas 3
Uma pequena Parte do tEIIPO0. .......ce ettt ee e ses e sse s ase e esassessaeseas 4

ST TS R0 B cons0micuspopunmumsmminsminmes s oo S TN S50 5
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11. O quanto verdadeiro ou falso € cada uma das afirmagées para voceé?
(circule um nimero para cada linha)

A
4 maioria meotaris
Definitivamente |~ p e Nido | das |Definitivamente
verdadeiro ) sei | vezes Jalsa
verdadeira
falsa
A. Eu costumo adoecer
mais facilmente que as 1 2 3 4 5
outras pessoas
B. Eu sou tdo saudavel
quanto qualquer pessoa 1 2 3 4 5
que eu conhego
C. Eu acho que a minha "
. <l 1 2 3 4 5
saude vais piorar
D. Minha satde ¢é
1 2 3 4 5

excelente
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Anexo 4

Este questiondrio visa medir o quanto o problema de pele que v
passou. Escolha apenas uma resposta para cada pergunta e mar.

L.

2.

4.

6.

8.

INDICE DE QUALIDADE DE VIDA EM DERMATOLOGIA — DLQI-BRA

Hospital:

Nome:

Diagnostico:

Data-
Telefone:
Pontos Obtidos:

O quanto sua pele foi afetada durante a semana
realmente muito | bastante

océ tem afetou sua vida durante a semana que
que um X sobre a alternativa correspondente.

que passou por causa de coceira, inflamagfio, dor ou queimagio?

um pouco

nada

3 2 1

Quanto constrangimento ou outro tipo de Emitagéio foi causado por

0

sua pele durante a semana gue passou?

realmente muito | bastante um pouce nada
3 2 i 0
O quanto sua pele interferiu nas suas atividades de COMpras ou passeios, em casz ou locais pablicos, durante a
semana que passou?
realmente muito | bastante um pouco Nada sem relevincia
3 2 1 0 0
Alé que ponto a sua pele interferiu na semana que passou com relagiio ds roupas que vocé normalmente usa?
realmente muito | bastante | um pouco Nada sem relevancia
3 2 1 0 0

O quanto sua pele afetou qualquer uma das suas atividades sociais ou de lazer na semana que passou?

realmente muito | bastante

um pouco

Nada sem relevineia

3 2 1

V] 0

Quiio dificil foi para vocé praticar esportes durante a semana que passou?

realmente muito | bastante

um pouco

Nada sem relevincia

3 2 1

Sua pele impediu que vocé fosse trabalhar ou estudar durante a semana que passou?

0 0

sim nio sem relevancia
3 0 0
Em caso negativo, sua pele j4 foi problema para vocé no trabalho ou na vida escolar?
bastante Itm pouco nada
2 1 0
Quiio problemdlica se tornou sua relagio com o(a) parceiro(a), amigos proximos ou parenles, por causa de sua
pele?
realmente muito | bastante | um pouco Nada sem relevineia
3 2 It 0 0 ’
9. Alé que ponto sua pele criou dificuldades na sua vida sexual na semana que passou?
realmente muito | bastante um pouco Nada sem releviincia
3 2 1 0 0
10. Até que ponto sen tratamento dermatologico criou problemas para vocé na semana que passou?
realmente muito | bastante um poucoe | Nada sem relevincia
3 2 1 [0 0

© Dennatology Life Quality Index. A. Y. Fin lay,

Por favor, revisc suas respostas. Obrigada.

G. K. Khan, Abril 1992. Este niio pode scr copiado sem a permissdo dos autores,
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Anexo 5 BDI e BAI

=l
i

Nome:

Ocupagio:

Abaixo estd uma lista de sintomas comuns de ansiedade. Por favor, leia cuidadosamente cada item da lista. Identifique
0 quanto vocé tem sido incomodado por cada sintoma durante a iltima semana, incluindo hoje, colocando um “x” no

espago correspondente, na mesma linha de cada sintoma.

Absoluta-
mente nio

1. Dorméncia ou formigamento.
2. Sensacao de calor.

3. Tremores nas pernas.

4. Incapaz de relaxar.

5. Medo que acontega o pior.

6. Atordoado ou tonto.

7. Palpitacdo ou aceleracdo do coragiio.
8. Sem equilibrio.

9. Aterrorizado.

10. Nervoso.

11. Sensacio de sufocagdo.

12. Tremores nas maos.

13. Trémulo.

14, Medo de perder o controle.
15. Dificuldade de respirar.

16. Medo de morrer.

17. Assustado.

18. Indigestio ou desconforto no abdémen.
19. Sensacdo de desmaio.

20. Rosto afogueado.

21. Suor (ndo devido ao calor).
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Data:
S i S e T e S T R PR o T e o LA L |

Nome: Estado Civil: Idade: Sexo:

Ocupagio: Escolaridade:

Este questiondrio consiste em 21 grupos de afirmaces. Depois de ler cuidadosamente cada grupo, faca um cfrculo em torno
do ndmero (0, 1, 2 ou 3) préximo a afirmag8o, em cada grupo, que descreve melhor a maneira que vocé tem se sentido na
tltima semana, incluindo hoje. Se vérias afirmac¢des num grupo parecerem se aplicar igualmente bem, faga um circulo em
cada uma. Tome o cuidado de ler todas as afirmacdes, em cada grupo, antes de fazer a sua escolha. -

1 o N&o me sinto triste. 8 0 Nio me sinto de qualquer modo pior que os outros.
1 Eu me sinto triste. 1 Sou critico em relag@o a mim por minhas fraquezas
2 Estou sempre triste e ndo consigo sair disto. Ol erros.
3 Estou to triste ou infeliz que nfo consigo suportar. 2 Eu me culpo sempre por minhas falhas.

[

Eu me culpo por tudo de mal que acontece.
2 o Nio estou especialmente desanimado quanto ao

futuro. 9 o Nio tenho quaisquer idéias de me matar.
1 Eu me sinto desanimado quanto ao futuro. 1 Tenho idéias de me matar, mas ndo as executaria.
2 Acho que nada tenho a esperar. 2 Gostaria de me matar.
3 Acho o futuro sem esperanca e tenho a impressio 3 Eu me mataria se tivesse oportunidade.

de que as coisas ndo podem melhorar.

10 ¢ Nio choro mais que o habitual.
3 0 Nio me sinto um fracasso. 1 Choro mais agora do que costumava.

I Acho que fracassei mais do que uma pessoa comum. 2 Agora, choro o tempo todo.
2 Quando olho para trds, na minha vida, tudo o que 3 Costumava ser capaz de chorar, mas agora nio

posso ver € um monte de fracassos. COnsigo, mesmo que o queira.
3 Acho que, como pessoa, sou um completo fracasso.

11 o Nao sou mais irritado agora do que ja fui.
4 o Tenho tanto prazer em tudo como antes. 1 Fico aborrecido ou irritado mais facilmente do que
1 Naio sinto mais prazer nas coisas como antes. costumava.
2 Nao encontro um prazer real em mais nada. 2 Agora, eu me sinto irritado o tempo todo.
3 Estou insatisfeito ou aborrecido com tudo. 3 Nio me irrito mais com coisas que costumavam me
irritar.
B o0 Nio me sinto especialmente culpado.
1 Eu me sinto culpado grande parte do tempo. 12 o Nio perdi o interesse pelas outras pessoas.
2 Eu me sinto culpado na maior parte do tempo. 1 Estou menos interessado pelas outras pessoas do que
3 Eu me sinto sempre culpado. } costumava estar.
2 Perdi a maior parte do meu interesse pelas outras
6 0 Nao acho que esteja sendo punido. pessoas.
1 Acho que posso ser punido. 3 Perdi todo o interesse pelas outras pessoas.
2 Creio que vou ser punido.
3 Acho que estou sendo punido. 13 o Tomo decisoes tdo bem quanto antes.
| Adio as tomadas de decisdes mais do que
7 o Nio me sinto decepcionado comigo mesmo. costumava.
| Estou decepcionado comigo mesmo. 2 Tenho mais dificuldades de tomar decisdes do que
2 Estou enojado de mim. antes.
3 Eu me odeio. 3 Absolutamente ndo consigo mais tomar decisdes.
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Anexo 6 — IPSF
Parte integrante do Livro de Aplicagdo (Vol. 2) da Colegéio [PSF
Nome: .
Idade: Sexo: M F
Local de nasc.: Data da Apilic.: / /
Escolaridade: ( ) Ensino Fundamental incompleto ( ) Ensino Fundamental completo
( ) Ensino Médio incompleto ( ) Ensino Médio completo
( ) Ensino Superior incompleto ( ) Ensino Superior completo
( ) Especializagéo ( ) Mestrado ( ) Doutorado
Estou avaliando
( ) familia nuclear (pai, mae, irmaos, etc.)
( ) familia constituida (esposa, esposo, filhos)
Atualmente resido com
Meus pais () nunca se separaram
( ) se separaram quando eu tinha anos
Eu, se ja casado(a)
( ) nunca me separei ( ) ja me separei com anos de casamento

( ) primeira separagao ( ) segunda separagdo

( ) terceira ou mais

Neste inventario & apresentada uma série de 42 afirmagdes sobre sua compreenséo a respeito da percepgéo
sobre o suporte ou assisténcia familiar recebido por vocé até o momento. E necessario, por gentileza, que vocé
responda a todas as questdes assinalando com um X a alternativa que melhor se aplica a vocé. Se, por acaso,
nenhuma das opgbes estiver de acordo com a sua resposta, por favor, escolha aquela que mais se aproxime do
que voceé percebe.

N&o preencha este quadro. Ele esta reservado para uso exclusivo do examinador.

F1 F2 F3 b

(F1,F2, F3)

Percentil

Classificagao
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QUASE QUASE |P
N° AFIRMAGOES NUNCA OU | AS VEZES |SEMPRE OU
NUNCA SEMPRE
01 | Acredito que minha familia tenha mais problemas emocionais do que as outras familias.

02

As pessoas na minha familia seguem as regras estabelecidas entre eles.

03

Ha regras sobre diversas situagdes na minha familia.

04

Meus familiares me elogiam.

05

Cada um em minha familia tem deveres e responsabilidades especificas.

Meus familiares s6 mostram interesse uns pelos outros quando podem ter vantagens.

07

Eu sinto raiva da minha familia.

08

Em minha familia brigamos e gritamos uns com os outros.

09

Os membros da minha familia expressam claramente pensamentos e emogdes uns
com os outros.

10

Minha familia permite que eu me vista do jeito que eu quero.

1

Minha familia discute seus medos e preocupagdes.

12

Minha familia me faz sentir que posso cuidar de mim, mesmo quando estou sozinho(a).

13

Eu me sinto como um estranho na minha familia.

14

Meus familiares me deixam sair o tanto gquanto quero.

15

As pessoas da minha familia gostam de passar o tempo juntas.

16

Meus familiares geralmente culpam alguém da familia quando as coisas néo estéo indo bem.

17

Minha familia discute junto antes de tomar uma decisdo importante.

18

Em minha familia existe privacidade.

19

Minha familia permite que eu seja do jeito que eu quero ser.

20

Ha odio em minha familia.

21

Eu sinto que minha familia ndo me compreende.

22

Na soluggo de problemas, a opini&o de todos na familia é levada em consideracéo.

23

As pessoas da minha familia sabem quando alguma coisa ruim aconteceu comigo, mesmo
eu néo falando.

24

Os membros da minha familia se tocam e se abragam.

25

Minha familia me proporciona muito conforto emocional.

26

Minha familia me faz sentir melhor quando eu estou aborrecido(a).

27

Viver com minha familia & desagradéavel.

28

Em minha familia opinamos o que é certo/errado buscando o bem-estar de cada um.

29

Em minha familia as tarefas séo distribuidas adequadamente.

30

Em minha familia ha uma coeréncia entre as palavras e os comportamentos.

31

Minha familia sabe o que fazer quando surge uma emergéncia.

32

Em minha familia ha competitividade entre os membros.

33

Eu sinto vergonha da minha familia.

Em minha familia é permitido que eu faga as coisas que gosto de fazer.

35

Em minha familia demonstramos carinho por meio das palavras.

36

Minha familia me irrita.

37

Os membros da minha familia expressam interesse e carinho uns com os outros.

38

Minha familia me da tanta liberdade quanto quero.

39

Eu me sinto excluido da familia.

40

Meus familiares me permitem decidir coisas sobre mim.

41

Meus familiares servem como bons modelos em minha vida.

42

As pessoas da minha familia se sentem préximas umas das outras.




Anexo 7

Inventario de Estratégias de Coping de Folkman e Lazarus
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Leia cada item abaixo e indique, fazendo um circulo na categoria apropriada, o que vocé fez quando recebeu o

diagndstico de NF1, de acordo com a seguinte classificacdo:

0.
1. usei um pouco

2.

3. usei em grande quantidade

ndo usei esta estratégia

usei bastante

1. Me concentrei no que deveria ser
feito em seguida , no préximo passo.

2. Tentei analisar o problema para
entendé-lo melhor.

3. Procurei trabalhar ou fazer alguma
atividade para me distrair.

4. Deixei 0 tempo passar - a melhor
coisa que poderia fazer era esperar, 0
tempo é o melhor remédio.

5. Procurei tirar alguma vantagem da
situacdo.

6. Fiz alguma coisa que acreditava ndo
daria resultados, mas ao menos eu
estava fazendo alguma coisa.

7. Tentei encontrar a pessoa
responsavel para mudar suas idéias.

8. Conversei com outra(s) pessoa(s)
sobre o problema, procurando mais
dados sobre a situacéo.

9. Me critiquei, me repreendi.

10. Tentei ndo fazer nada que fosse
irreversivel, procurando deixar outras
opcoes.

11. Esperei que um  milagre
acontecesse.

12. Concordei com o fato, aceitei o
meu destino.

13. Fiz como se nada tivesse
acontecido.

14. Procurei guardar para mim
mesmo(a) 0s meus sentimentos.

15. Procurei encontrar o lado bom da




situacdo.

16. Dormi mais que o normal.

17 Mostrei a raiva que sentia para as
pessoas que causaram o problema.

18. Aceitei a simpatia e a compreensdo
das pessoas.

19. Disse coisas a mim mesmo (a) que
me ajudassem a me sentir bem

20. Me inspirou a fazer algo criativo.

21. Procurei esquecer a situacdo
desagradavel.

22. Procurei ajuda profissional.

23. Mudei ou cresci como pessoa de
uma maneira positiva.

24. Esperei para ver o que acontecia
antes de fazer alguma coisa.

25. Desculpei ou fiz alguma coisa para
repor os danos.

26. Fiz um plano de acéo e o segui.

27. Tirei o melhor que poderia da
situacdo, que ndo era o esperado.

28 De alguma forma extravasei meus
sentimentos.

29. Compreendi que o problema foi
provocado por mim.

30. Sai da experiéncia melhor do que
eu esperava.

31. Falei com alguém que poderia fazer
alguma coisa concreta sobre o
problema.

32. Tentei descansar, tirar férias a fim
de esquecer o problema.

33. Procurei me sentir melhor,
comendo, fumando, utilizando drogas
ou medicacao.

34. Enfrentei como um grande desafio,
fiz algo muito arriscado.

35.  Procurei ndo fazer nada
apressadamente ou seguir 0 meu
primeiro impulso.
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36. Encontrei novas crencas.

37. Mantive meu orgulho ndo
demonstrando 0s meus sentimentos.

38. Redescobri 0 que é importante na
vida.

39. Modifiquei aspectos da situacdo
para que tudo desse certo no final.

40. Procurei fugir das pessoas em geral.

41. Ndo deixei me impressionar, me
recusava a pensar muito sobre esta
situacdo.

42. Procurei um amigo ou um parente
para pedir conselhos.

43. Nao deixei que o0s outros
soubessem da verdadeira situagéo.

44. Minimizei a situacdo me recusando
a preocupar-me seriamente com ela.

45, Falei com alguém sobre como
estava me sentindo.

46. Recusei recuar e batalhei pelo que
eu queria.

47. Descontei minha raiva em outra(s)
pessoa(s).

48. Busquei nas experiéncias passadas
uma situacao similar.

49. Eu sabia o que deveria ser feito,
portanto dobrei meus esforcos para
fazer o que fosse necessario.

50. Recusei acreditar que aquilo estava
acontecendo.

51. Prometi a mim mesmo(a) que as
coisas serdo diferentes na proxima vez.

52.  Encontrei algumas solugdes
diferentes para o problema.

53. Aceitei, nada poderia ser feito.

54. Procurei ndo deixar que meus
sentimentos interferissem muito nas
outras coisas que eu estava fazendo.

55. Gostaria de poder mudar o que
tinha acontecido ou como eu senti.

56. Mudei alguma coisa em mim, me
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modifiquei de alguma forma.

57. Sonhava acordado(a) ou imaginava
um lugar ou tempo melhores do que
aqueles em que eu estava.

58. Desejei que a situacdo acabasse ou
que de alguma forma desaparecesse.

59. Tinha fantasias de como as coisas
iriam acontecer, como se
encaminhariam.

60. Rezei.

61. Me preparei para o pior.

62. Analisei mentalmente o que fazer e
0 que dizer.

63. Pensei em uma pessoa que admiro e
em como ela resolveria a situacéo e a
tomei como modelo.

64. Procurei ver as coisas sob o ponto
de vista da outra pessoa.

65. Eu disse a mim mesmo(a) “que as
coisas poderiam ter sido piores”.

66. Corri ou fiz exercicios.
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Anexo 8

FICHA CLINICA E SOCIO-DEMOGRAFICA
Registro HCPA: Ficha Genética: Data Hoje: / /
Nome: Data de nascimento: /[
Idade: Local de nascimento ( ) 1rural e 2 urbana

Sexo () 1feminino e 2 masculino

Por favor, responda as perguntas abaixo:

Até que série tu estudastes?

Qual a tua escolaridade?

1( ) n&o alfabetizado

2( ) ensino fundamental incompleto
3( ) ensino fundamental completo

4 ( ) ensino médio incompleto

5( ) ensino médio completo

6 ( ) ensino superior incompleto Qual?
7( ) ensino superior completo Qual?
8( ) pos-graduado Qual?

Qual a tua ocupacao?
1( ) estudante
2( ) desempregado
3( ) licenca médica
4( ) empregado
5( ) aposentado

Se tu trabalhas, qual a tua profisséo?




Quando ficaste sabendo do diagndstico de NF1?

Quantos anos voceés tinha?

Quem lhe deu a noticia?

Vocé ja fez algum acompanhamento psicolégico/ psiquiatrico? Qual? Quando?
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NAO PREENCHA AS TABELAS ABAIXO- PARA USO DOS PESQUISADORES

Achados | 6 ou | Dois ou mais | Um ou mais | Efélides | Glioma | 2  ou | Displasia de | Parente | Diagndsticc
mais neurofibromas | neurofibromas | axilares | de via | mais 0SS0 de
MCCL | cuténeos plexiformes ou Optica | nddulos | esfendide ou | primeiro
>15mm inguinais de pseudoartrose | grau
Lisch com
NF1
Presente
Sexo Idade Escolaridade Ocupacgao Gravidade Visibilidade




Anexo 9

Escala de Riccardi

Caracteristicas

Graus de gravidade

1 2 3 4

Anatdmicos/estruturais

Pigmentacdo

CLS

Efélides

Neurofibromas

Pele
Cutaneos + + + +
Subcutaneos + + + +
Profundos
Discretos E + + +
Difusos
Craniofacial E E + +

Paraespinhal

Membros

Visceral

Tumores de SNC

Orbitario

Intracraniano

Espinhal

Ocular

Nddulos de Lisch

Nervos corneanos

Hamartomas de coroide

Glaucoma, etc

Esqueléticos




Baixa estatura

Macrocefalia

Displasia craniofacial

Espinhal

Displasia vertebral

Escoliose

Curvaturas da coluna lombar

Pseudoartrose
Tibial E E + +
Radial E E + +

Genu valgum/varum

Pectus excavatum

Outros

Outros tumores

Feocromocitoma

Outros tumores

Ganglioneuromatose de cdélon

Malignidades

Caracteristicas

Vascular
Angiomas E + + +
Renal E E |+ |+
Cerebral E E + +

Outras vasculares

Ventriculos cerebrais

Dilatacao

Hidrocefalia

Caries dentarias excessivas
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AlteracOes EEG

Outros anatdémicos/estruturais

Funcionais

Pessoa como um todo/morte

Cosmética

Dano hipertréfico

Neurolégicos

Fragueza/paralisia

Incoordenacgao

Dor

Convulsoes

Outros neuroldgicos

Estrabismo

Dano visual

Dano auditivo

Dano a fala

Intelectual

Atraso de desenvolvimento

Dificuldade de aprendizado

Problemas na performance escolar

Deficiéncia mental

Psicoldgicos

Carga psicossocial

Disturbios psiquiatricos

Cefaléia

Disturbios da puberdade

Prurido

Constipacgao

Hemorragia de trato gastrointestinal
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Hipertensao E E + +
Agravamento com a gestagao E + + +
Cirurgia E + + +
Outros funcionais E + + +

Notas: +, a caracteristica é consistente com o grau de gravidade designado; se mais de um grau de gravidade é
designado, existem graus de gravidade para este achado; se apenas um grau de gravidade é designado, entdo o
achado é meramente Util para o diagndstico (grau 10 ou isto é exigido para o maior grau de gravidade (4). E, a
caracteristica exclui o grau de gravidade em questdo. 0, a caracteristica ndo é um critério para designar o grau
de gravidade.
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Anexo 10
Escala de Visibilidade
Joan Ablon, 1996

(Gender Response to NF1, Soc. Sci./tied. Vol. 42. No. 1, pp. 99-109, 1996)

Avaliacdo da Visibilidade: para realizar esta avaliacdo, paciente devera estar vestido. A avaliagdo serd

de baseada em quanto os sintomas s3o perceptiveis em uma interacdo social. E importante ressaltar,
no entanto, que muitas pessoas que ndo possuem tumores em areas visiveis podem possuir manchas
café-com-leite e tumores em locais visiveis em situagdes fisicamente intimas, e pode afetar
gravemente comportamento sexual.

Grau de Visibilidade:

1. Leve: Essencialmente nenhum tumor visivel ; marcha e postura

marcha dentro dos padrdes normais e sem repercussdes na vida social

2.Moderado: Alguns tumores moderada no rosto, pescogo e nas maos, leve

escoliose ou deformidades esqueléticas pouco perceptiveis, e distlurbios do aprendizado

3. Grave: grave para pacientes com numerosos neurofibromas na face, glioma éptico com
deformidade do globo ocular, deformidades esqueléticas evidentes (ameaca a capacidade funcional
e avida).

O avaliador devera classificar o grau de visibilidade da doencga do paciente em leve, moderado ou
grave, conforme descrito acima.
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