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A doencga rara na infancia: como se trabalhar
o proprio luto

Rare disease in childhood: how to deal with self grief

Resumo: Este artigo tem como objetivo fazer uma analise reflexiva
da literatura a respeito do enfrentamento da doencga rara na infancia,
sobre a duvida de se contar ou ndo contar a dificil noticia pediatrica,
se esta noticia seria benéfica ou maléfica para o paciente. Como
conversar com a crianga sobre o enlutamento da sua prépria doenga
rara e, por vezes, com possibilidade de sua morte? Nesse momento,
a Bioética se faz presente, nas questdes voltadas para a saude e a
vida do paciente infantil, que muitas vezes passa por discriminagcao
e violagao dos direitos humanos. Pode ocorrer, entdo, o enlutamento
devido a sua doencga, com perdas significativas para esse paciente.
O artigo volta-se, ainda, para a responsabilidade ética na busca
da qualidade de vida, respeitando-se os principios da autonomia,
justica, beneficéncia e ndo maleficéncia do paciente, seus familiares
€ cuidadores, propondo a brincadeira como modo de se falar com o
paciente infantil sobre a sua doenga.
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Abstract: This article aims to make a reflexive analysis of the literature
about coping with the rare disease in childhood, about the doubt of
whether or not to tell the difficult pediatric news, whether this news
would be beneficial or harmful to the patient. How to talk to the child
about the bereavement of his/her own rare disease and sometimes
the possibility of his/her death? At this moment, Bioethics is present
in the issues related to the health and life of the child patient, which
often goes through discrimination and violation of human rights. May
occur, then, bereavement due to his/her iliness, with significant losses
for this patient. The paper also focuses on ethical responsibility in
the pursuit of quality of life, respecting the principles of autonomy,
justice, beneficence and non-maleficence of patients, their families
and caregivers, proposing games as a way of speaking with the child
patient about his/her rare disease.
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Introducao

O presente artigo aborda a tematica como trabalhar o préprio luto na doenga rara
pediatrica, tendo como foco central a reflexao sobre a divulgagdo ou ndo da ma noticia
pediatrica para o enfermo infantil. Aborda, ainda, como a crianga lida com o seu proprio
enlutamento pela sua enfermidade.

O luto infantil € 0 mesmo para uma crianga acometida por uma doenga comum e
para aquela que possui uma doencga rara. Porém, esta ultima merece uma atencéao
especial, sobretudo ao se considerar a vulnerabilidade maior que se apresenta pela
doenca rara, colocando muitas vezes o infante em situacées de risco.

Oportuno, neste momento, a definicdo de doenca rara que é a enfermidade que
acomete até 65 pessoas em cada 100.000 individuos, “caracterizadas por uma ampla
diversidade de sinais e sintomas que variam nao s6 de doenga para doenga, mas
também de pessoa para pessoa acometida pela mesma condi¢ao” (Brasil, 2014, p. 6).

Historicamente, em épocas remotas, a crianga néo era protegida como nos dias
atuais. O resgate infantil deu-se com a Declaragao Universal dos Direitos da Crianga,
em 1959, quando ela tornou-se reconhecida em sua vulnerabilidade, com direitos
civis, econdmicos, sociais e culturais (UNICEF, 1959).

No Brasil, o Estatuto da Crianga e do Adolescente (ECA), passou a vigorar em
1990, dando protecao integral a crianga e ao adolescente brasileiro. Importante
ressaltar o Art 4° deste estatuto:

E dever da familia, da comunidade, da sociedade em geral e do poder pu-
blico assegurar, com absoluta prioridade, a efetivacao dos direitos referentes a
vida, a saude, a alimentacdo, a educacao, ao esporte, ao lazer, a profissionali-
zacgao, a cultura, a dignidade, ao respeito, a liberdade e a convivéncia familiar
e comunitaria (Brasil, 1990).

Porém, se analisado o Art 7° desse mesmo estatuto, verifica-se uma especial
preocupacgao com o “direito a protecdo a vida e a saude, mediante a efetivagado de
politicas sociais publicas que permitam o nascimento e o desenvolvimento sadio e
harmonioso, em condigdes dignas de existéncia”.

No que tange as criangas com doenca rara, percebe-se uma violagao de seus
direitos quando esta passa, muitas vezes, por sofrimento emocional, privagdes e
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discriminagdes até chegar a um diagnostico definitivo sobre sua enfermidade, pois os
sintomas da sua doenca rara podem ser confundidos com outros tipos de doencas.

Desta forma, seu tratamento torna-se diferenciado, com medicagao de alto custo,
aliado ao despreparo dos profissionais da area de saude frente as doencas raras, no
Brasil (Pilotto, 2019).

Recorde-se que os familiares da crianga rara também caminham junto com ela
no desenvolvimento da sua doenca e sofrem com a caréncia de informagdes, mas
sempre procurando preservar o “desenvolvimento fisico, psiquico e emocional” do
paciente infantil raro (Luz, 2014, p. 54).

Se voltarmos no tempo, ha cerca de cinquenta anos atras, era comum o enfren-
tamento da morte nas residéncias, em companhia dos familiares e amigos, com a
realizagédo dos ultimos desejos. Atualmente, a morte foi transferida para o hospital, por
vezes com solidao para o paciente. A doenca e a morte infantil também acompanharam
esse processo de mudanga (Carvalho, Azevedo, 2009).

Para além dos aspectos médicos, questdes éticas também se fazem presentes,
voltadas para a dimenséo fisica. Porém, importante salientar sobre a assisténcia digna
voltada para a melhor qualidade de vida do enfermo. Nesse sentido, o paciente infantil
raro tem o direito de falar e ser ouvido sobre seus medos, seu sofrimento e luto frente
a sua doenga, sobre seus sentimentos e suas emocgdes.

Quando se identifica a doenca rara, um novo percurso se faz necessario, uma
vez que existem dificuldades no processo terapéutico, com incertezas e a falta de
tratamento na maioria dos casos, com conduta de manutencao, mas nao curativa.
Este estudo justifica-se pelo fato de que a crianga com doenga rara, juntamente
com sua familia, passa por sofrimento emocional devido a demora de se chegar a
um diagnéstico definitivo sobre a enfermidade incomum.

Este artigo tem como objetivo fazer uma analise reflexiva da literatura a res-
peito do enfrentamento da doenca rara na infancia, sobre a duvida de se contar
ou nao contar a dificil noticia pediatrica, se esta noticia seria benéfica ou malé-
fica para o paciente. Propde, ainda, um modo para se conversar com a crianca
sobre seu enlutamento pela doenca e, por vezes, com possibilidade de morte.
Serda apresentado por meio dos seguintes subitens: a) O contexto da doencga rara:
Contar ou néo contar sobre a doenca rara para o paciente infantil; b) Cuidados
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Paliativos e Bioética Principialista; c) Brincando e conversando sobre o luto da
sua proépria doenca.

O contexto da doenca rara: contar ou nao contar sobre a
doenca rara para o paciente infantil?

Existem algumas enfermidades que se manifestam, principalmente na infancia,
cujo itinerario terapéutico pode levar anos até se chegar ao diagnéstico final, como é
0 caso das doencas raras.

No Brasil, o Ministério da Saude, através da portaria n°® 199 de 30 de janeiro de
2014, define como doenca rara aquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000
individuos. Estima-se de seis a oito mil diferentes doengas enquadradas como raras
(Brasil, 2014). Ha em torno de 13 a 16 milhbes de pessoas com algum tipo de doenga
rara em nosso pais (Barbosa, 2013).

O momento do diagndstico de uma doenga considerada rara, sem possibilidade de
cura ou que coloque em risco a vida de uma crianga, € muito dificil. Nesse momento
desponta a duvida sobre contar ou ndo contar, para o enfermo infante com doenca
rara, sobre a sua enfermidade. Diante desse contexto surge a reflexao bioética: Contar
a ma noticia, ao paciente infantil, seria um beneficio ou um maleficio? Se a opcao for
nao contar, inevitavelmente neste momento dificil a chamada conspiracao do siléncio
se fara presente, conforme Araujo preceitua:

Os profissionais da saude e familiares evitam falar sobre a terminalidade e
a morte para poupar o paciente, por achar que poderao aumentar sua dor, sofri-
mento e deprimi-lo. O paciente, visando proteger as pessoas queridas, também
evita abordar o assunto. Assim, cria-se uma espécie de isolamento emocional, de
um lado o paciente e do outro lado a familia, todos com sentimentos, duvidas e
anseios semelhantes, mas ndo compartilhados (Araujo, 2009, p. 216-217).

O paciente infantil raro percebe quando algo néo vai bem, seu corpo passa por
modificagdes, ele nao se sente bem fisicamente e como o assunto da sua doenga nao
€ comentado por seu médico e familiares, ele também se cala, ficando na solidao da
sua propria doenca.

Ja se a opcgao for contar, quem ira contar? Recomenda-se que a ma noticia pedia-
trica seja dada pelo médico e pela pessoa com quem a crianga tenha mais afinidade.



Artigo Original Wiegand, Rosaneli. Rev Bras Bioética 2020;16(e6):1-19

Varios autores buscam uma definigdo sobre essa ma noticia, voltada para a tanatologia
infantil. Assim, Wiegand nos argumenta:

A maioria dos autores parece aceitar a definicido de ma noticia como aquela
que afeta negativamente as expectativas da pessoa, por ser ela a diretamente
atingida pela enfermidade ou por ser alguma pessoa do seu meio a afetada. Um
motivo importante para informar, € o acompanhamento: se o enfermo e seu meio
conhecem o diagnéstico e progndéstico, podem compartilhar o sofrimento e viver
este periodo de final da vida de forma mais ou menos significativa. Ja quando nao
€ informado o paciente sempre sabe se esta morrendo, porém morre na solidao
da doenca (2008, p. 147).

Importante lembrar que a ma noticia ndo contempla apenas os casos em que ha
redugao no tempo de vida, mas também aqueles em que ha outras perdas significativas
para a crianga.

O ficar doente carrega junto perdas de nao poder realizar algumas atividades antes
permitidas, como as situagdes de incapacidade fisica, mesmo que momentaneas: nao
poder correr, pular, andar de bicicleta ou skate, realizar determinadas praticas esportivas,
nao poder frequentar a escola, sdo alguns exemplos.

Diante de tal contexto, Quayle destaca que:

A percepcéao de estar doente — especialmente se associada a sintomas des-
conhecidos, ou aqueles relacionadas as doengas graves — pode desencadear
sentimentos intensos de perda. Nao s6 perda da saude. A inserc¢ao do individuo
na condicao de doente apos o diagnostico desencadeia uma outra espécie de
dor: “ndo é a dor que a doenca traz que incomoda, € algo mais subijetivo (...) é a
dor de saber-se doente, de perder a condigao de sadio”. A presenga (ou mesmo
a possibilidade) de um diagndstico leva o individuo a se confrontar com o risco do
sofrimento, da dor e da morte (Quayle, 2019, p. 8).

Necessario frisar sobre a importancia de se trabalhar a ma noticia, neste momento
complicado, ndo s6 para a crianga, mas também para a familia, que precisa ser infor-
mada sobre a gravidade da doenga rara.

Deste modo, Ferreira recomenda que se soubermos a doenga base da crianga, a
sequéncia mostrara o caminho a ser seguido apos resposta das seguintes perguntas:
“Trata-se de uma doenca crénica, sem possibilidade de cura? E degenerativa e n&o ha
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tratamento curativo atualmente? E uma doenca que coloca a vida em risco, mas existe
possibilidade de cura? Essa crianga esta em terminalidade?” (Ferreira 2019, p. 117).

Portanto, a comunicacdo da ma noticia € um processo que envolve o paciente
infantil, os familiares e a equipe multidisciplinar, conforme demonstra Iglesias:

A qualidade dessa relagdo depende dos principios éticos que a regem, como
respeito a autonomia e a dignidade do paciente e de seus familiares, beneficéncia/
nao maleficéncia, compromisso com a verdade e a justica e o respeito aos direitos
humanos. O sujeito do tratamento deve ser percebido como um ser biopsicossocial
e cultural singular, com suas expectativas, competéncias, recursos, suscetibilida-
des, angustias e temores, em um momento de grande vulnerabilidade (Iglesias,
2019, p. 45).

Nesse sentido, Iglesias afirma, ainda, que se trata de uma tarefa delicada a
comunicacado da ma noticia sobre a doenca e que “Uma comunicac¢ao inadequada
pode desencadear grandes insatisfagdes, processos judiciais, angustias, conflitos e,
consequentemente, uma relagao profissional de desgaste e desconfianga” (Iglesias,
2019, p. 43).

Assim, frente a esse impasse da comunicagao da ma noticia, sugere-se o protocolo
SPIKES, desenvolvido por um grupo de renomados oncologistas norte americanos e
canadenses, constituido por seis passos, de modo a orientar os profissionais da area
de saude na abordagem inicial da tarefa de dar a ma noticia.

A seguir, apresentam-se as etapas que podem servir como norteadoras para
futuras decisdes. Ressalta-se que muitas instituicdes de saude utilizam este protocolo
como referéncia como melhor caminho para comunicacao, sendo que o0 mesmo deve
ser adaptado quando da sua aplicagdo em criangas (Baile et al., 2000; Lini et al., 2017;
Freiberger, Carvalho e Bonamigo, 2019; Gordillo Navas, Trujillo Martinez e Filizzola
Bermudez, 2020).

Etapa 1: S (Setting up the interview) - Preparando a entrevista

Etapa 2: P (Acessing the patient’s perception) - Acessando a percepgao do paciente
Etapa 3: | (Obtaining the patient’s invitation) - Obtendo o convite do paciente

Etapa 4: K (Giving knowledge and information to the patiente) - Dando conhecimento
e informacgao ao paciente

Etapa 5: E (Addressing the patient’'s emotions with empathic responses) - Lidar com
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as emocoes do paciente com respostas empaticas
Etapa 6: S (Strategy and summary) - Estratégia e resumo

Desse modo, é possivel afirmar que existe um melhor modo de se dar a ma noticia
pediatrica? Sim. E isto deve acontecer de modo gradual e suportavel, respeitando o
momento, de acordo com a faixa etaria de entendimento e usando a prépria linguagem
da crianga (Araujo, 2009).

Porém, quando se esconde a verdade sobre o seu estado, a crianga podera se sen-
tir enganada, rejeitada, com medo e solitaria em sua propria doenga (Escudeiro, 2009).

Cuidados paliativos e Bioética Principialista

Muito se fala em qualidade de vida, porém, existe a qualidade de morte? E a qua-
lidade de vida do paciente que se encontra na fase de vida com sofrimento humano
determinado por uma doenga ameacgadora ou uma condigdo ameacadora da vida,
sendo cuidado, sem dor, acompanhado de familiares e amigos com dignidade, pode-
mos chamar de Cuidados Paliativos (WHO, 2017).

Essa definicdo de Cuidados Paliativos vem de encontro ao que o oncologista e
bioeticista Van Rensselaer Potter, na década de 1970 identificou como necessidade
de conciliar a pratica da ciéncia com uma boa dose de humanizagéo (lglesias, 2019).

Entretanto, existem algumas particularidades nos Cuidados Paliativos Pediatricos
que precisam ser levadas em conta, conforme ensinamentos de Ferreira e Barbosa:

Numero de criangas menor em comparagao ao dos adultos; Grande diver-
sidade de doengas, muitas delas raras, ficando até mesmo sem diagndstico; O
tempo do cuidado paliativo pediatrico € relativo, podendo ser dias a anos; Muitas
doencas sao familiares, podendo tornar-se necessario dar suporte a mais de uma
crianca por familia, além de possivelmente encaminhar para aconselhamento
genético; Disponibilidade limitada de farmacos especificos para a faixa etaria;
Fatores de desenvolvimento, pois as criancas estdo em continuo amadurecimento
fisico, emocional e cognitivo, aspectos que podem interferir no tratamento; Impli-
cacoes emocionais e de luto (Ferreira e Barbosa, 2019, p.72).

Importante levar em consideragao a evolugao da doenca infantil tendo como base
0s principios bioéticos, propostos no século passado e voltados para a area de saude.
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Em 1979, Beauchamp e Childress publicaram o livro Principles of biomedical
ethics, onde ampliam o uso de quatro principios — que ficaram conhecidos como
“principialismo” - como uma ferramenta de auxilio a tomada de decisdes na pratica
clinica, abordando dilemas e problemas éticos. Nessa ocasidao, estabeleceram-se
quatro principios com convicgdes éticas, a saber: respeito a autonomia, beneficéncia,
nao maleficéncia e justica. Sendo que esses principios sdo prima facie, isto &, tem
a mesma importancia hierarquica entre si (Beauchamp e Childress, 2013). Nesse
contexto, imprescindivel, maior detalhamento sobre cada um desses principios.

O principio de respeito a autonomia refere-se a capacidade do paciente para
agir segundo a sua vontade, tomando suas proprias decisdes, livres de influéncias
e baseadas nas informagdes recebidas. Dessa forma Beauchamp e Childress nos
mostram:

A palavra autonomia, deriva do grego autos (“préprio”) e nomos (“regra, go-
verno ou lei”), foi primeiramente empregada com referéncia a autogestdo ou ao
autogoverno das cidades estados independentes gregas. A partir de entdo, o termo
autonomia estendeu-se aos individuos e adquiriu sentidos diversos, tais como os
de autogoverno, direitos de liberdade, privacidade, escolha individual, liberdade da
vontade, ser motor do proprio comportamento e pertencer a si mesmo (Beauchamp
e Childress, 2013, p. 137).

Em se tratando de um paciente raro infantil, considera-se a autonomia como sua
vontade levada em conta, sempre que justificavel, e muitas vezes, finalizando a tomada
de decisdo compartilhada com seus pais e medicos.

Este principio nos leva a considerar como direitos essenciais, o lado biopsicossocial
e espiritual do paciente, gerindo as suas proprias decisées. Assim sendo:

Respeitar um agente autbnomo é, no minimo, reconhecer o direito dessa
pessoa de ter suas opinides, fazer suas escolhas e agir com base em valores e
crencas pessoais. Nessa concepgao, o respeito pela autonomia implica tratar as
pessoas de forma a capacita-las a agir autonomamente, enquanto o desrespeito
envolve atitudes e agdes que ignoram, insultam ou degradam a autonomia dos
outros e, portanto, negam uma igualdade minima entre as pessoas (Beauchamp
e Childress, 2013, p. 142-3).

Assim, considera-se a existéncia do direito moral do paciente infantil raro, na
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medida do possivel, que sua vontade seja levada em conta, e o dever moral dos pro-
fissionais da area de saude em respeita-lo.

O principio da beneficéncia ocorre quando existe a obrigacdo moral de agir em
beneficio e no interesse do paciente, seja pelo ponto de vista técnico como pelo ético,
conforme demonstrado por Beauchamp e Childress:

Nao ha fronteiras radicais no continuum que vai do nao infligir danos até a
apropriacdo dos beneficios, mas os principios da beneficéncia potencialmente
exigem mais que o Principio da Ndo Maleficéncia, pois os agentes tém de tomar
atitudes positivas para ajudar os outros, e ndo meramente se abster de realizar
atos nocivos (Beauchamp e Childress, 2013, p. 281).

Os autores estabeleceram, ainda, algumas regras importantes sobre a moralidade
deste principio: “1 — Proteger e defender os direitos dos outros; 2- Evitar que os outros
sofram danos; 3 — Eliminar as condi¢gdes que causardao danos a outros; 4 — Ajudar
pessoas inaptas; 5 — Socorrer pessoas que estdo em perigo” (Beauchamp e Childress,
2013, p. 284).

Da mesma forma, Iglesias e Manoel destacam-se, quando nos colocam sobre
momentos distintos da vida do paciente infantil com doenca rara:

Dois momentos distintos: a fase inicial da vida, na qual o foco recai sobre a
medicina preventiva e curativa; e o momento em que a morte se torna inevitavel.
Inicialmente, a conduta médica deve fazer prevalecer a beneficéncia, sem esquecer
a autonomia do paciente e da sua familia (Iglesias, Manoel, 2019, p. 204).

E quando existe a obrigacdo moral de agir em beneficio e interesse do enfermo.
Este principio nos permite avaliar a dignidade do paciente infantil raro, o beneficiando
com acoes tanto na area fisica como psicoldgica.

O principio da ndo-maleficéncia, volta-se para acées que buscam a moralidade
dentro da profissdo médica, procurando ndo causar dor ou sofrimento desnecessario
ao paciente, conforme observado:

Em caso de exposic¢ao a riscos, a lei e a moral reconhecem um modelo de
devida assisténcia que especifica o Principio da Nao Maleficéncia. Esse modelo
s6 pode ser satisfeito se as metas perseguidas justificarem os riscos que tenham
de ser impostos para alcanga-las. Riscos graves exigem que os objetivos sejam
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importantes na mesma proporgao para que possam ser justificados, e situagdes
de emergéncia justificam riscos que n&o seriam justificados em situagdes normais
(Beauchamp e Childress, 2013, p. 2I5).

Imperioso, salientar que os principios da beneficéncia e da ndo maleficéncia
resgatam o juramento de Hipdcrates (considerado pai da medicina), efetuado pelos
médicos por ocasido de sua formatura, que nos fala: “Usarei o tratamento para ajudar o
doente de acordo com minha habilidade e com meu julgamento, mas jamais o usarei
para lesa-lo ou prejudica-lo” (Beauchamp e Childress, 2013, p. 209). Com o avangar
do conhecimento cientifico, a ndo maleficéncia deve ser levada em conta para que
nao haja a obstinagcdo terapéutica do paciente, levando-se a um tratamento futil e
inutil, muitas vezes sem qualidade de vida.

Ja o principio da justica € o principio que nos fala sobre a equidade, com distri-
buigdo equilibrada de recursos para um maior numero de pessoas possivel, ou seja,
individuos recebendo “Tratamento justo, equitativo e apropriado, levando em consi-
deracgdo aquilo que é devido as pessoas” (Beauchamp e Childress, 2013, p. 352).

Necessario salientar sobre a dificuldade de se determinar o que € justo, muitas
vezes, nos levando a conflitos éticos, onde os mais vulneraveis deveriam ser mais
considerados.

Assim, considera-se oportuno refletir sobre “o limite do principio da autonomia como
um ponto de equilibrio entre o beneficio que pode ser obtido (beneficéncia) e o prejuizo
que pode ser prevenido ou minimizado (ndo maleficéncia)” (Iglesias, 2019, p.21).

Na pediatria, nem sempre a autonomia do paciente pode ser levada em conta,
seja pela pouca idade do paciente ou por ndo entender o que esta acontecendo com
ele. Porém, ha que se considerar, com parcimdnia, a prevaléncia do melhor interesse
do paciente, sem perder de vista a sua dignidade.

Salientando que os Cuidados Paliativos Pediatricos envolvem toda a equipe da
area de saude, porém, o encargo maior esta no estafe médico, onde “a atuacao
meédica deve levar em conta o estagio evolutivo da doencga e os principios bioéticos a
ele relacionados” (Iglesias, 2019, p. 22).

Na medicina preventiva e curativa, quando a doenca do paciente ainda é re-
cuperavel, os principios bioéticos da beneficéncia, autonomia e ndo maleficéncia
sao aplicaveis. Ao passo que, quando ha inversao da expectativa de vida, quando

10
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a doencga se torna progressiva e avangada, quando a morte se torna inevitavel, a
medicina paliativa entra em cena, buscando-se pelo alivio do sofrimento, através do
principio da ndo maleficéncia.

Porém, deve-se levar em conta que “o principio da justiga, considerado um minimo
ético, deve sempre reger as condutas médicas, havendo bom senso na priorizagéo e
na indicagao dos recursos terapéuticos em cada fase” (Iglesias e Manoel, 2019, p. 204).

Brincando e conversando sobre o luto da sua prépria doencga

Outro aspecto, relacionado ao paciente infantil com doenca rara é o luto an-
tecipatorio pela propria doencga. Este tipo de luto foi definido pela primeira vez por
Lindemann (1944), no artigo The Symptomalogy and Management of Acute Grief,
como sendo “reagdo de pesar genuina em pessoas que nao estdo enlutadas pela
morte em si, mas pela experiéncia de uma separacédo onde ha a ameaca de morte”
(Lindemann, 1944 apud Fonseca, 2012, p. 88).

Veja-se que este tipo de Iluto pode acontecer com pacientes que recebem o
diagnostico de sua doenga ou a noticia da recidiva de sua doenga (com o papel de
doente e enlutado) e ainda com os respectivos familiares, que receberam uma ma
noticia onde existe a eminéncia de uma perda futura, seja ela real ou simbdlica.

Para se falar em luto, faz-se necessario falar em perdas, uma vez que elas
sdo inerentes ao tratamento. Nao sao quaisquer perdas e sim aquelas importantes
para o paciente infantil. O que se perde, quais perdas ou restricdes a crianga pode ter
com o diagnéstico da sua doenga?

Podem ocorrer mudancas fisicas e na aparéncia (perda peso, de cabelo, eventual
amputacao de alguma parte do corpo, por exemplo), mudanga comportamental provo-
cada pela dor e medo do desconhecido, gerando ansiedade e confus&do. Assim, Nucci
demonstra:

Ha muito tempo subestimamos a presenca da morte no dia a dia das criangas.
No entanto, embora negada, encoberta, escondida, ndo nomeada ou disfar¢ada,
a crianga a sente e percebe, criando significados e explicagdes imaginarias e
pessoais, especiais e particulares. A dor gerada pelas perdas deve ser vivenciada
no luto que, necessariamente, as acompanha (Nucci, 2009, p. 207).

Nesse cenario, importante diferenciar o luto antecipatoério do luto pés morte, uma
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vez que, a elaboragao no “luto antecipatério ndo implica em desligamento do vinculo e
afastamento da pessoa amada, como ocorre no luto pés morte” (Fonseca, 2012. p.92).

Este € um periodo onde o paciente infantil raro tem tempo para se despedir de seus
familiares e de seus valores que lhes sdo importantes (por exemplo, para quem deixar
suas coisas, seus brinquedos, seus livros, etc.). Ao mesmo tempo se exige uma dupla
preparagao pelo familiar/cuidador: a morte de um ente querido que se aproxima e dedi-
cagao, amor e carinho para o enfermo que se encontra com doenga em fase terminal e
ainda se encontra presente, sendo que, “estas mudancas nao significam, contudo, que
nao haja uma continuidade do relacionamento e do investimento afetivo com o paciente
no presente” (Fonseca, 2012, p. 97).

Faz-se necessario um tempo para se elaborar o luto pela sua propria doenga, suas
perdas, suas privagdes de pessoas, coisas, lugares e situagdes que antes faziam parte
do seu cotidiano e que devido ao tratamento ja ndo podem mais fazer parte.

Muitas vezes medicam-se as emocgodes, para se aplacar o medo, a tristeza e a
angustia pela enfermidade, como se a doenga e a morte nao fizessem parte da vida.

O significado da morte para a crianga depende da sua idade e do seu desenvol-
vimento psicolégico, porém, “ela nem sempre fala sobre a morte, mas pode repre-
senta-la ludica ou graficamente, ou até mesmo na forma de um sintoma” (Bromberg,
2000, p. 59).

Assim, Torres nos confirma sobre “o processo e os resultados das reagdes da
criancga ao luto dependerao de varios fatores, tais como a idade, a etapa do desenvol-
vimento em que a crianga se encontra, de sua estabilidade psicolégica e emocional e
da propria significacao da perda” (Torres, 1999, p.119).

Nesse sentido, convém salientar que a concepcgao da morte para a crianga esta
além de um processo cognitivo. Trata-se de um desafio afetivo onde a estabilidade
psicoldgica e emocional pode ser influenciada pelo que lhe ¢é dito e pela forma como é
dito. Dai a importancia do acolhimento, através da escuta, como forma de compreensao
pelo que a crianga esta sentindo.

Criangcas adoecem, ficam hospitalizadas, fazem tratamento, conversam entre si
e percebem quando alguma coisa nao esta indo bem pois, “ver outra crianga morrer
desperta na crianga hospitalizada o temor de sofrer o mesmo destino” (Raimbault,
1979, p. 53). Neste momento, importante lembrar, que a crianga tem o direito de falar
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e ser ouvida sobre seus medos, seu sofrimento frente a sua doencga, sobre seus
sentimentos e suas emocgodes e porque nao dizer, também, sobre a sua morte.

Para as criangas portadoras de doencas crénicas, o hospital se torna um espaco
de sociabilidade, enquanto um territério de dominio comum, de encontros e desen-
contros, de referéncia e visibilidade de outras criangas e familias com diagnésticos,
tratamentos, temores e duvidas semelhantes. Essa proximidade permite um compar-
tilhamento e confronto de experiéncias (Moreira e Macedo, 2009, p. 648).

Quando esses sentimentos e emogdes sdo nomeados, o imaginario da crianga
tende a desaparecer, pois “[...] ajudam a crianga a transformar uma sensag¢ao assus-
tadora e incbmoda em algo definivel e natural, o que pode ter um efeito calmante
imediato” (Del Prette e Del Prette, 2007, p. 119).

Por outro lado, quando ninguém conversa com ela sobre o seu estado de saude,
mas ela tem percepcdes sobre si mesma, acaba se recolhendo na solidao da sua
prépria doencga, e nesse contexto, “se a crianga ndo encontra ninguém capaz de ir ter
com ela, se s6 depara com o siléncio ou a mentira, também ela se cala” (Raimbault,
1979, p. 19).

Sendo assim, apos a analise realizada neste trabalho a luz da psicologia, tanato-
logia e os principios bioéticos da autonomia, beneficéncia, ndo maleficéncia e justica,
buscou-se um modo de se conversar com a crianga portadora de doenga rara, através
da atividade ludica do brincar. Entendeu-se que a brincadeira seria um facilitador de
expressdo do paciente infantil e que possibilitaria reflexdes voltadas ao cuidado
humanizado e que visem oportunizar um canal de comunicagéo, onde o dialogo com
os familiares ou profissionais de saude promovam uma relagao de confianga, oportu-
nizando a crianga a falar sobre a sua propria doenca rara.

O brincar faz parte do mundo da crianga, sendo ela protagonista da sua prépria
historia, enfrentando a doenca, o medo e as vezes a sua prépria morte. Lembrando
que o brincar € um direito legal, social e moral da crianga e que deve ser preservado
mesmo durante seu tratamento (Silva, Cabral e Christoffel, 2008).

Convém salientar que ha na legislagéo brasileira uma Lei (n° 11.104, de 21 de
mar¢o de 2005) especifica que “dispde sobre a obrigatoriedade de instalagao de brin-
quedotecas nas unidades de saude que oferegam atendimento pediatrico em regime
de internagao” (Brasil, 2005).
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Ainda com relagéo a lei acima citada, Angelo e Vieira ressaltam que a brinquedo-
teca € um espaco onde criangas hospitalizadas tem a oportunidade de compartilhar
brinquedos, contar suas historias, deixar aflorar seus sentimentos e emocgdes voltados
a hospitalizacdo. Além disso, é possivel que as criangas desenvolvam aspectos de
socializagao com profissionais da saude da instituicdo onde estao internados, sendo
que “as atividades ludicas também auxiliam na compreenséo e elaboragao da situacao
de excegao que a crianga vive no hospital, diminuindo os aspectos negativos e possibi-
litando maior inclusdo da mesma na instituicao” (Angelo e Vieira, 2010, p. 85).

Sobre o brincar, Soares destaca que “as brincadeiras e jogos variados que promo-
vem risadas podem melhorar a oxigenagéo, induzem ao relaxamento e melhoram a
autoestima” (Soares, 2003, p.26).

Salienta-se que a crianga pode estar enlutada pela sua prépria doenga rara,
estar depressiva e mostrar desinteresse em brincar, deixando de realizar atividades
que antes |he proporcionavam prazer (Almeida, 2005). Neste momento, a sensibili-
dade dos familiares e cuidadores € importante e necessaria, no sentido de acolher a
crianga com doenca rara, através da escuta, valorizando o que ela tem a dizer, dentro
da sua propria limitagao.

Por este ponto de vista, destaca-se a preocupacao da crianga em cuidar das pessoas
que estao ao seu redor, como por exemplo, o receio de falar que sente dor, com o
medo de que a sua mée sofra com isso (Valdez, 2019).

Consideracoes finais

A proposta do presente artigo, por meio de uma revisao de literatura reflexiva,
foi questionar se a ma noticia pediatrica seria benéfica ou maléfica para o paciente,
bem como levantar um modo de como se dar a ma noticia pediatrica sobre a doencga
rara, caso a decisdo seja contar. Buscou-se ainda propor a estratégia do brincar como
alternativa de conversar com a crianga portadora de uma doenca rara, sobre a sua
propria doenca e, por vezes, com possibilidade de morte.

Volta-se, também, para a responsabilidade ética na busca da qualidade de vida
do paciente infantil, respeitando-se os principios bioéticos da autonomia, justica,
beneficéncia e ndo maleficéncia do paciente, de seus familiares e cuidadores.

Importante salientar a dificuldade referente a escassez de material, decorrente
da falta de pesquisas atuais e de publicagbes em artigos e livros sobre o tema.
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Relevante comentar a influéncia ainda vigente, de determinados autores, com publi-
cagdes consideradas por alguns como antigas. Por esse motivo, refor¢a-se a atualidade
do assunto e a necessidade de novas pesquisas e reflexdes.

O grande mérito deste trabalho € romper a barreira da conspiragéo do siléncio da
familia e do profissional de saude, com o paciente infantil com doenga rara, permitindo
que ele possa se colocar frente a sua prépria enfermidade. Muitas vezes, para as
perguntas que fazem os pacientes até mesmo ja sabem a resposta, apenas esperam
por uma confirmacgao.

A dificuldade em se falar sobre doenga e morte com as criangas esta na propria
limitagdo dos adultos em trabalhar as suas proprias perdas e lutos, subestimando
esses pequenos pacientes.

Dessa forma, espera-se que a proposta elencada sobre o conversar e o brincar,
sirva para ajudar a crianga a elaborar, caso necessite, o seu luto, frente a sua doenca
rara, conversando sobre ela, exteriorizando seus sentimentos, respeitando-se seus
valores e suas vontades, na medida do possivel.

Dentro dessa perspectiva, o desafio € abordar a criangca com muita sensibilidade
neste momento especial para ela, preservando seu lado emocional, de modo que sua
autoestima se mantenha elevada. E quando se tratar de doenga em fase terminal,
que ela possa falar sobre seus ultimos desejos, se despedir de parentes e amigos e
quem sabe possa realizar o seu “testamento” com distribuicdo dos seus brinquedos
para aqueles que mais preza.

Vale destacar que, nem todas as criangas com doencas raras sao capazes de
interagir com seus familiares e profissionais da area de saude, tendo dificuldades em
se expressar, face ao estado avangado de sua doenca.

Relevante recordar que a crianga, por si sO, ja é vulneravel e essa vulnerabilidade
aumenta frente a sua doenca rara e seu internamento, necessitando de cuidados
especiais.

Dessa forma, a evolugao da doencga rara nos faz repensar os conceitos principia-
listas da beneficéncia, ndo maleficéncia, autonomia e dignidade do paciente e seus
familiares, justica e respeito aos direitos humanos. Nesse contexto, a singularidade do
paciente infantil frente a fatores bioldgicos, psicologicos e sociais merece destaque.

Esse estudo encontrou algumas fragilidades, como a dificuldade de se chegar a um
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diagnostico preciso sobre a doenca rara; a falta de informacgao; o despreparo profissional
para se lidar com o paciente portador da doenga, assim como, seus familiares, que pode
levar a um sofrimento emocional e, por vezes, violagdo dos direitos humanos dos pacientes.

Esse trabalho encerra-se com o propdsito de refletir sobre o valor maior do cuidado da
crianga com doenca rara, pois apesar da sua vulnerabilidade de natureza somatica (vul-
neravel fisicamente) pode encontrar-se vulneravel psicologicamente também, e precisa de
cuidado e atencao especiais. Por isso, € importante que ela tenha a percepcéo de que nao
esta sozinha na sua enfermidade, que possa falar sobre a sua propria doencga: ser ouvida
e compreendida, através da brincadeira, tanto pelos familiares, cuidadores, como pelos
profissionais da area de saude.

Apesar do constante avanco cientifico, dando um melhor conforto e maior sobrevida
aos pacientes, faz-se notdria a importancia da compaixao dentro dos cuidados paliativos
da crianga com doenca rara.

Diante disso, para uma melhor qualidade de vida do paciente infantil raro, imprescindi-
vel o envolvimento dos principios bioéticos, com respeito a sua autonomia, a beneficéncia,
a nao maleficéncia e a justica, englobando os cuidados com o seu luto antecipatorio sobre
a sua doencga e, ocasionalmente, com possibilidade de morte, onde as emocgdes fazem
parte do processo natural desta etapa dificil da vida.
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