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RESUMO

Doencga rara é considerada aquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000
individuos. No Brasil, estima-se que existam entre 6.000 e 8.000 tipos diferentes de
doencgas raras, predominando o fator genético em 80% delas, sendo que algumas
doencgas ndo sdo sequer diagnosticadas, pois 0os exames sdo caros, complexos e
muitas vezes indisponiveis no Sistema Unico de Saude. O objetivo deste estudo é
fazer uma analise reflexiva da literatura sobre o enfrentamento da doenca rara na
infancia, propondo modos de se conversar com a crianga sobre seu enlutamento
pela propria doenca e, por vezes, com possibilidade da sua propria morte. Para
tanto, foram escritos dois artigos, tendo-se como perguntas norteadoras: a) Como a
crianga lida com o conceito de morte, como enfrenta a sua propria doenga? b) Dar
ou ndo dar a ma noticia pediatrica: Beneficio ou maleficio? c) Como conversar com
a crianga, sobre seu enlutamento, sobre a experiéncia da sua propria doenga rara e
a possivel morte de si mesmo? Neste momento, a Bioética se faz presente em
questdes voltadas a saude e vida do paciente infantil raro, onde os mesmos passam
por discriminagdes e violacdo dos direitos humanos, sofrendo as mazelas de ter uma
doenca de dificil itinerario terapéutico. Dessa forma, como fundamentacao utilizou-se
a Bioética Principialista escrita por Beauchamp e Childress, na década de 1970, que
valoriza os principios da autonomia, beneficéncia, ndo maleficéncia e justi¢ca, onde
orienta os profissionais da area de saude frente a suas tomadas de decisdo e avalia
o paciente de forma completa; a Declaragdo Universal sobre Bioética e Direitos
Humanos, instituida pela UNESCO, em 2005; a Declaragdo Universal dos Direitos
da Crianga, da UNICEF, de 1959, e o Estatuto da Crianga e do Adolescente, de
1990. Nesse contexto, propde-se para conversar com o paciente infantil, sobre a sua
propria doenga, a brincadeira e a biblioterapia, como modos de exteriorizar seus
sentimentos, seus medos, suas angustias, respeitando-se seus valores e suas
vontades, na medida do possivel. Quando falamos em cuidado do paciente infantil
raro, estamos falando da vulnerabilidade frente a sua condi¢do de saude tendo a
Bioética como agente de protecdo, voltada para o respeito a dignidade, a

preservacgao dos direitos humanos e a qualidade de vida dos pacientes raros.

Palavras-chave: Crianca. Luto. Doenga rara. Vulnerabilidade. Bioética



ABSTRACT

A rare disease is thought to affect up to 65 people out of every 100,000 individuals.
In Brazil, there are between 6,000 and 8,000 different types of rare diseases, with the
genetic factor predominating in 80% of them, and some diseases are not even
diagnosed since the tests are expensive, complex and often unavailable in the Public
Health System. The purpose of this study is to make a reflexive analysis of the
literature on the coping of a rare disease in childhood, proposing ways of talking with
children about their involvement with the disease itself and sometimes with the
possibility of their death. For that, two articles were written, following these guiding
questions: a) How do children deal with the concept of death, how do they face their
disease? b) Giving or not giving the pediatric bad news: benefit or harm? c) How to
talk to children about your bereavement, about the experience of their rare disease
and the possibility of their death? At this moment, Bioethics is present in issues
related to the health and life of the child patient with rare disease, where they
undergo discrimination and violation of human rights suffering the ills of having a
disease of difficult therapeutic itinerary. Thus, as a foundation was used the
Principialist Bioethics written by Beauchamp and Childress, in the
one thousand new and seventy, which values the principles of autonomy,
beneficence, non-maleficence and justice, which guides health professionals in their
decision-making and evaluate the patient completely; the Universal Declaration on
Bioethics and Human Rights of UNESCO of 2005; the Universal Declaration of the
Children's Rights, and the Statute of the Child and Adolescent, of 1990. In this
context, it is proposed to talk to the child patient about their own iliness, through
jokes and bibliotherapy, as ways of exteriorizing their feelings, fears, anguishes,
respecting as far as possible their values, and desires, as far as possible. When we
talk about the care of children patient in a rare condition, we are dealing with the
vulnerability of their health condition, having Bioethics as a protection factor, focused
on respect for dignity, preservation of human rights and quality of life.

Key-words: Child. Grief. Rare disease. Vulnerability. Bioethics.
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1 INTRODUGAO

Segundo a Organizagdo Mundial da Saude, doenga rara € aquela que afeta
até 65 pessoas em cada 100.000 individuos, sendo “caracterizadas por uma ampla
diversidade de sinais e sintomas e variam ndo s6 de doenga para doenga, mas
também de pessoa para pessoa acometida pela mesma condi¢gao” (BRASIL, 2014, p.
6).

As doencas raras, muitas vezes, podem ser confundidas com doencas
comuns, o que dificulta o seu diagnostico, podendo levar anos de investigagao até
que se chegue a um diagndstico definitivo. Dessa forma, percebe-se a violagado dos
direitos da crianga com doenca rara quando esta passa por sofrimento emocional,
privagdes e discriminagdes até que se identifique a sua enfermidade rara, além do
dificil itinerario terapéutico.

Nesse contexto, o tratamento da doencga rara no Brasil se torna diferenciado,
com medicacdo de alto custo, aliado ao despreparo dos profissionais da area de
saude frente as doencgas raras (PILOTTO, 2019). Destaca-se que os familiares da
crianga rara também caminham junto com ela no desenvolvimento da sua doenca e
sofrem com a caréncia de informacdes, mas sempre deve procurar preservar o
“‘desenvolvimento fisico, psiquico e emocional” do paciente infantil raro (LUZ, 2014,
p. 54).

O objetivo proposto neste estudo é fazer uma analise reflexiva da literatura
sobre o enfrentamento da doenca rara na infancia, e por vezes, com possibilidade
de morte. O estudo teve como questdes norteadoras: a) Como a crianga lida com o
conceito de morte, como enfrenta a sua prépria doenga? b) Contar a ma noticia, ao
paciente infantil raro: beneficio ou maleficio? ¢) Como conversar com a crianga,
sobre seu enlutamento, sobre a experiéncia da sua propria doenca rara e a possivel
morte de si mesmo.

Desse modo, ressalta-se a importancia de um breve histérico, sobre a
significativa mudancga cultural em relagdo a dimensao infantil, uma vez que, a
humanidade passa por modificagdes constantes em sua histéria.

O respeito e a protegdo pela crianga eram algo n&o valorizado em épocas
remotas. Na antiguidade era alta a taxa de mortalidade infantil, pela “perda de
criangas em situacdo de abandono, de cuidados negligenciados ou de doengas”
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(CARVALHO e AZEVEDO, 2009, p. 167), gerando uma certa banalizagdo da
existéncia da crianga.

Recorda-se ainda que na Grécia antiga o infanticidio era recomendado nos
nascimentos de criangas malformadas.

Notadamente, as criangas viviam no anonimato, vulneraveis e marginalizadas,

com violagao dos seus direitos, conforme demonstrado por Chiattone:

Antes do século XVIII e até o século XIX, tanto na América do Norte como
na Europa, considerava-se que a crianga nao tinha personalidade e néo era
valorizada. Desta forma, se morresse, muitas vezes nem tinha nome ou seu
nome serviria para outra crianga. Era feita assim uma substituigdo completa
(CHIATTONE, 1996, p.73).

Ao passo que, a partir do século XX, onde “a morte, tdo presente no
passado, e tdo familiar, vai se apagar e desaparecer. Torna-se vergonhosa e objeto
de interdicdo”, sendo a crianga banida do discurso cotidiano, afastada, ocultada e
temida (ARIES, 2002, p. 84). Nesse sentido, considera-se oportuno recordar
Escudeiro (2008, p. 18) quando nos ensina que “nem sempre o homem se apavorou
com a propria morte ou a morte de entes queridos e essa angustia que vive hoje faz
parte de um comportamento peculiar a pés-modernidade”.

Tais colocagdes nos permitem refletir que em outras épocas, quando a morte
era considerada mais natural, os povos lidavam melhor com ela, inclusive em se
tratando da morte de criangas (CARNEIRO, 2000). De outra parte, hoje, a morte
anunciada de uma crianca é considerada antinatural, sendo vista como um evento
extemporaneo, uma perda irreparavel, uma mutilagdo para os pais, com sentimentos
de fracasso, impoténcia e culpa. O resgate e o respeito pela crianga deram-se a
partir da Declaragdo Universal dos Direitos da Crianca, da UNICEF, de 1959,
documento internacional que promove os direitos da crianga, a reconhece como
elemento mais vulneravel da sociedade e, ainda, ratifica a Declaracdo de Genebra
sobre os Direitos da Crianga (1924). Nesse sentido, destaca-se o predmbulo do

referido documento:

Visto que a crianga, em decorréncia de sua imaturidade fisica e mental,
precisa de protecdo e cuidados especiais, inclusive protecdo legal
apropriada, antes e depois do nascimento, visto que a necessidade de tal
protecdo foi enunciada na Declaragao dos Direitos da Crianga em Genebra,
de 1924, e reconhecida na Declaragao Universal dos Direitos Humanos e
nos estatutos das agéncias especializadas e organizagbes internacionais
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interessadas no bem-estar da criangca, visto que a humanidade deve a
crianga o melhor de seus esforgos (...) (UNICEF, 1959).

Por conseguinte, no Brasil, a crianga comega a receber maior atengdo com a
Lei n°. 8.069, de 13 de julho de 1990, conhecido como Estatuto da Crianca e
Adolescente — ECA, sendo considerado como marco legal e regulatério dos direitos

humanos de criangas e adolescentes visando sua protegdo total (BRASIL, 1990).

1.1 A CRIANGCA, A DOENCA RARA E A BIOETICA

A entrada da crianca no mundo das doencgas raras pode ocorrer por
problemas genéticos herdados ou derivados por mutacdo de um gene, sendo que
80% podem ser identificados através de estudos genéticos, estando presente entre
3% a 4% dos nascimentos. Outras doengas raras sdo causadas por infeccoes
(bacteriana ou viral), ou alergias, ou ocorrem devido a proliferacdo degenerativa ou
causas teratogénicas - produtos quimicos, radiagao, etc. (EURORDIS, 2005).

Portanto, as doengas raras sao enfermidades biologicamente pouco
conhecidas, podendo afetar tanto adultos como criangas. Estima-se a existéncia de
mais de 6.000 doencgas raras identificadas, significando 300 milhdes de individuos
no mundo todo (NGORAREDISEASES, 2019). Ademais, as doengas raras podem
levar a comprometimento fisico, mental, motor ou sensorial.

Por afetar ndo somente o paciente infantil, mas a sua familia como um todo,
pode-se afirmar que a doenca rara € um evento familiar, deixando todos os
envolvidos  vulneraveis  psicologicamente, socialmente, culturalmente e
economicamente falando (EURORDIS, 2005).

Nessa perspectiva, faz-se necessario, apresentar a Bioética como agente
importante nas discussdes que envolvem as doengas raras, uma vez que, €
“constituida por um campo de saberes diversos, com atuacgao inter e transdisciplinar,
amplia a discussao dos dilemas éticos, sobre a saude do ser humano, contribuindo
para que os beneficios da ciéncia estejam em equilibrio com as necessidades de
humanizagao” (IGLESIAS, 2019, p.18).

Nesse sentido, a Declaragcao Universal sobre Bioética e Direitos Humanos
(DUBDH) aborda questdes éticas, levantadas pela medicina, pelas ciéncias da vida

e pelas tecnologias relacionadas a sua aplicagdo aos seres humanos, voltadas aos
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principios da autonomia, da dignidade e dos direitos humanos, de modo que, haja
respeito pela vida (UNESCO, 2005).

Deste modo, convém salientar em seu Artigo 3° que trata sobre “Os
interesses e o bem-estar do individuo devem prevalecer sobre o interesse exclusivo
da ciéncia ou da sociedade” (UNESCO, 2005, s.p.). E ainda, em seu Artigo 18°:

O profissionalismo, a honestidade, a integridade e a transparéncia na
tomada de decisdes, em particular a declaragéo de todo e qualquer conflito
de interesses e uma adequada partilha de conhecimentos, devem ser
encorajados. Tudo deve ser feito para utilizar os melhores conhecimentos
cientificos e as melhores metodologias disponiveis para o tratamento e o
exame periddico das questdes de bioética (UNESCO, 2005, s.p.).

Assim sendo, importante salientar que a tematica “Enfrentamento da doenca
rara na infancia: uma reflexdo bioética sobre o Iuto” permite uma analise sob
diversas perspectivas, tais como: a Bioética Principialista, a DUBDH e da Declaragéo
Universal dos Direitos da Crianca.

A Bioética Principialista teve seu inicio com o Relatorio de Belmont, de 1978,
com conceitos visando nortear pesquisas biomédicas com seres humanos: a) o
principio do respeito as pessoas; b) o principio da beneficéncia; c) o principio da
justica (MARELLI, 2013).

Em 1979, Beauchamp e Childress, ampliaram as concepg¢des acerca do
modelo principialista, incluindo um quarto principio: o da ndo maleficéncia. Frisa-se
que esta teoria pluralista ainda € um dos modelos mais usados como “ferramenta de
auxilio a tomada de decisdes na pratica clinica” (IGLESIAS, 2019, p. 18), mediante o
respeito a autonomia, beneficéncia, ndo maleficéncia e justica.

A Bioética Principialista, portanto, volta-se ao paciente de forma ampla,
levando em conta a sua biografia, sua vivéncia, sua cultura e seus valores. Por meio
da autonomia, da justica e da ndo maleficéncia, busca o respeito a dignidade do
enfermo, bem como por meio da beneficéncia valoriza a qualidade de vida do
mesmo.

Face ao exposto, denota-se que a Bioética e os direitos humanos trilham pela
mesma diregdo, se fortalecendo, através dos documentos acima citados, a permitir
melhores e maiores reflexdes sobre o tema proposto.

Diante desse contexto, o paciente infantil raro torna-se vulnerado pela

desigualdade de oportunidades advindas de eventos genéticos, aleatérios ou



17

herdados, com consequente violagdo dos seus direitos humanos. Conforme

Monsores nos ensina:

a) se tornam invisiveis as outras pessoas, ja que a deficiéncia resultante da
doenga é sobre determinante ao seu status de pessoa ou individuo; b) se
tornam intocaveis, j4 que o estigma que portam, isto é, as mudangcas em
seus corpos, causam estranheza, pavor ou repulsa naqueles que
fortuitamente atravessam seus caminhos; c) séo rotulados como incapazes
por precisarem de tecnologias assistivas, por terem convalescencga subita
ou longa e por terem limitagdes ao que é convencionado de “vida comum”
(MONSORES, 2013. p. 18).

Corroborando o pensamento de Monsores, acima mencionado convém citar

o Artigo 11 — Nao discriminagao e nao estigmatizagdo, da DUBDH:

Nenhum individuo ou grupo deve ser discriminado e estigmatizado por
qualquer razdo, o que constitui violagdo a dignidade humana, aos direitos
humanos e liberdades fundamentais (UNESCO, 2005).

Nesse sentido, acolher a crianga com doenca rara, permitindo que fale sobre
0 seu enlutamento pela propria doencga, faz com que ela entre em contato com os
seus sentimentos, onde o dialogo “permite que ela expresse suas fantasias, culpas,
raivas, medos, angustias” (D’ASSUMPCAO, 2005, p.117).

Além disso, a crianga com doenga rara que se encontra “criticamente
enferma pode sofrer um luto antecipado, decorrente do seu isolamento progressivo,
perda das fungdes”. (BARBOSA; LECUSSAN e OLIVEIRA, 2009, p. 136). Essa
situacdo pode, muitas vezes, comprometer sua vida social, razdo pela qual se
reforca a relevancia do tema ora em analise e das discussdes dele advindas.

Diante disso, segundo KOVACS (2008), criancas que ficam hospitalizadas
por longos periodos, sentem a necessidade de poderem conversar sobre seus
medos, procedimentos muitas vezes invasivos ou dolorosos, medo da separagao
dos seus familiares e amigos.

Para alcancar os objetivos propostos, a dissertacdo foi dividida em dois
artigos de revisao literaria reflexiva. Deste modo, no primeiro artigo, através de um
ensaio reflexivo, levantou-se qual o conceito o paciente infantil tem sobre a morte e
sobre o enfretamento da sua propria morte frente a uma doenca rara. Também se

comentou sobre as dificuldades de se chegar a um diagndstico final, bem como,
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os conflitos bioéticos voltados ao direito a saude e a vida. Este artigo teve sua
publicagcdo em julho de 2019, pela Revista Ibero-americana de Bioética.

No segundo artigo, propds-se uma forma de como abordar o tema da ma
noticia pediatrica, com a reflexdo sobre ela ser benéfica ou maléfica para o
paciente infantil raro. Além disso, buscou-se levantar modos de se conversar com a
crianga, sobre a experiéncia da sua prépria doenga rara, seu enlutamento, e a
possivel morte de si mesma. Voltou-se, ainda, para a responsabilidade ética na
busca da qualidade de vida do paciente infantil, respeitando-se os principios
bioéticos do paciente, dos familiares e de seus cuidadores.

Assim sendo, o estudo propde a aplicacdo da Bioética Principialista por meio
do respeito a autonomia, a beneficéncia, a ndo maleficéncia e a justiga, buscando
uma melhor solugdo de problemas ou dilemas morais que envolvem o paciente
infantil frente a sua doenca rara. Para tanto, fez-se uso da Declaragdo Universal
sobre Bioética e Direitos Humanos da UNESCO; da Declaracao Universal dos
Direitos da Crianga e do Estatuto da Crianga e Adolescente.

Recomenda-se, ainda, o uso do protocolo SPIKES frente a decisdo de se
dar a ma noticia pediatrica, a biblioterapia e a brincadeira como modos do paciente
infantil raro poder externalizar o seu luto pela prépria doenca, e por vezes, com

possibilidade de morte.
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2 ARTIGO1

PUBLICADO NA REVISTA IBEROAMERICANA DE BIOETICA, NUMERO 10, 2019.

O LUTO INFANTIL NAS DOENCAS RARAS
THE INFANTILE GRIEF IN RARE DISEASES

Solange do Carmo Bowoniuk Wiegand
Caroline Filla Rosaneli

“Responsabilidade é o cuidado reconhecido como dever pelo outro ser
e que devido a ameaca da vulnerabilidade se converte em preocupacdo.”

Hans Jonas

A literatura aponta interesse no luto de familiares de pacientes com doencgas raras,
entretanto o tema é pouco abordado pela comunidade académica voltada para as criangas.
O objetivo deste estudo é promover um ensaio reflexivo sobre o luto infantil, de si préprio,
tecendo consideragdes sobre o conceito de morte para a crianga, no seu enfrentamento de
uma doenga rara. As dificuldades de se chegar a um diagndstico final, bem como, os
conflitos bioéticos voltados ao direito a saude e a vida, também serdo discutivos.

The literature has shown interest in the grief of patients’ relatives with rare diseases.
However, there is a dearth of academic approach concerning children mourning. The
purpose of this study is to promote a reflexive essay on infant mourning, making
considerations about the concept of death for the child in his or her confrontation with a
rare disease. We also discuss the difficulties of arriving at a final diagnosis, as well as the
bioethical conflicts related to the right to health and life.

Palavras-chave: Crianga; luto antecipatério; doengas raras; bioética.

Key words: Children; antecipatory grief; rare disease; bioethics.
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2.1 INTRODUCAO

O presente artigo aborda o tema do luto infantil frente a uma doenca rara, a atitude da
crianga ao passar pelo itinerario terapéutico, a dificuldade em se chegar ao diagndstico final,
o tratamento e muitas vezes o risco de sua propria morte.

Como a crianga lida com o conceito de morte, como enfrenta a sua propria doenga? A
aquisicao do conceito de morte da crianga esta relacionada com a sua idade cronoldgica e
seu desenvolvimento cognitivo. Alguns fatores como perdas, doenga, doenga terminal,
privagdo socioeconémica e cultural ainda podem influenciar nesta compreensdo (Torres,
2008).

A crianga sendo vulneravel, estd sujeita a situagdes de risco, de adoecimento por
doengas raras, com dificuldade de diagndstico e merece atengado especial quando se trata do
assunto morte, conforme demonstra Silva:

E diferente falar de morte para a crianca e da morte da prépria crianca,
bem como é diferente falar de morte para uma crianca sadia ou para uma
doente. E dificil falar para a crianca que estd em casa ou hospitalizada, que
tem familia estruturada e para aquela com pais separados, para a crianga
de até 5 anos de idade, de 5a 9 anos e de 9 a 12 anos (Silva, 2005, p.95).

Segundo Torres (2008), a evolucdo do conceito de morte na infancia, passa por uma visdo
cognitiva, afetiva e social. A irreversibilidade, nao funcionalidade,
universalidade/inevitabilidade e causalidade aparecem como fatores de nivel de
compreensdo, de acordo com a faixa etaria de cada crianca, conforme descrito abaixo:
Irreversibilidade: Refere-se a compreensao de que o corpo fisico ndo pode viver depois da
morte.

Nao funcionalidade: Refere-se a compreensdo de que todas as fungdes definidoras da vida
cessam com a morte.
Universabilidade: Refere-se a compreensdo de que tudo que é vivo morre.

Criangas muito pequenas ndo tem uma percepgdo sobre a morte. E como se vivessem
nos desenhos animados, onde se morre, mas depois se desmorre. E a medida em que a
crianga vai crescendo percebe que a morte é irreversivel, que as funcdes vitais cessam, que
acontece com todas as pessoas. A crianca estd em formacdo biopsicossocial e por este

motivo exige uma abordagem diferenciada de acordo com a sua idade.
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Nesse sentido, o psicélogo e fildsofo suico Jean Piaget, através de estudos no campo da
inteligéncia infantil, nos mostra a importancia de entendermos as rea¢des da crianca quanto
a morte, por meio das diversas etapas pelas quais passa (D’Assumpcao, 2010, p.191-193):
Periodo pré-operacional (pré-escolar, até em torno de cinco anos de idade): Ndo reconhece
a irreversibilidade nem a universalidade da morte. Para ela a morte ndo é vista como algo
definitivo e nem que acontece com todos. Nesta fase a crianga ndo consegue distinguir,
ainda, os seres animados (que morrem) dos seres inanimados (que ndo morrem).
Periodo operacional concreto (até aproximadamente os nove anos de idade): J4 entende
gue a morte é irreversivel, que acontece com todos os seres animados e ndo acontece com
os brinquedos e bonecos (seres inanimados). Reconhece a imobilidade da morte, ou seja,
guem morreu ndo se move, nem ira se mover mais.
Periodo operacional formal (em torno dos onze anos de idade): Ja tem nogao dos conceitos
da morte: a irreversibilidade, a universalidade e a nio funcionalidade. E nesta fase que
aparecem os aspectos espirituais e religiosos.

No contexto do luto da crianca com doenca rara, importante compreender o que a
Organizacao Mundial de Saude, define como doenca rara:

Agquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000 individuos, ou seja,
1,3 pessoas para cada 2.000 individuos. As doencas raras sado caracterizadas
por uma ampla diversidade de sinais e sintomas e variam ndo s6 de doenca
para doenca, mas também de pessoa para pessoa acometida pela mesma
condicdo”.

ManifestacGes relativamente frequentes podem simular doencas
comuns, dificultando o seu diagndstico, causando elevado sofrimento
clinico e psicossocial aos afetados, bem como para suas familias. As
doencas raras sdo geralmente cronicas, progressivas, degenerativas e até
incapacitantes, afetando a qualidade de vida das pessoas e de suas familias.
(Brasil, MS, 2014, p. 6).

Dessa forma, a diversidade das doencas, dos sintomas e de seus sinais instigou a
European Conference on Rare Diseases (2005), a produzir documento que versa sobre a

diversidade e a heterogeneidade das doengas raras no mundo:

Doencas raras sdo caracterizadas também pelo alto nimero e pela
grande diversidade de desordens e sintomas que variam ndo sé de doenca
para doenca, mas também na mesma doenca. Para varios diagndsticos,
existe uma grande diversidade de subtipos de uma mesma doenca. Estima-
se que entre 5.000 e 7.000 doencas raras distintas existem atualmente,
afetando pacientes em suas aptidGes fisicas, sua habilidade mental e suas
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capacidades comportamentais e sensoriais. As doencas raras também se
diferenciam grandemente em relacdo a gravidade: a maior parte apresenta
ameaca a vida, enquanto outras sdo compativeis com a vida cotidiana
desde que descobertas a tempo e tratadas de maneira apropriada. 80% das
doencas raras tém origem genética identificada, envolvendo apenas um ou
varios genes. Elas podem ser herdadas ou derivadas da mutacdo de um
gene. Essas doencgas estdo presentes entre 3% e 4% dos nascimentos.
Outras doengas raras sdo causadas por infecgdes (bacteriana ou viral), ou
alergias, ou ocorrem devido a proliferacdo degenerativa ou causas
teratogénicas (produtos quimicos, radiagdo, etc.) (EURORDIS, 2005, p. 20-
21, traducdo nossa).

No contexto brasileiro, tem-se a Portaria n2 199, de 30 de janeiro de 2014 do Conselho
Nacional de Saude (Ministério da Saude), que ndo determina um nimero exato de doencas
raras. Porém, estima-se que existam entre 6.000 e 8.000 tipos diferentes de doencas raras,
predominando o fator genético em 80% delas. As demais advém de causas ambientais,
infecciosas, imunoldgicas, entre outras doencas (Brasil, 2014). De acordo com o censo do
IBGE- Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica, de 2010, estima-se de 13 a 16 milhdes de
pacientes portadores de uma doenca rara no pais. Por volta de 3% a 8% possuem algum tipo
de medicacdo (Barbosa, 2013).

As doengas raras afetam uma parcela pequena da populagao, mas se considerado esse
numero frente ao coletivo passa a ter um valor significativo. Por se tratar de uma minoria,
muitas vezes essas enfermidades sdo ignoradas, muitos casos aparecem mais tarde, outros
casos 0 paciente ja nasce com a doenga rara, indo a Obito ainda jovem pela falta de
diagnostico e tratamento adequado.

Para se chegar até o diagnostico final de uma doenga rara, o itinerario terapéutico é

demorado e dificil, podendo levar anos até a sua conclusdo, conforme Ferreira et al., (2017).

A estimativa é de que, nos paises desenvolvidos, necessita-se de cerca
de 4 a 6 anos para fechar o diagndstico de uma doenca rara, podendo
demorar até 20 anos em alguns casos. No Brasil, esta estimativa gira em
torno de 5 a 7 anos e algumas doencas nao sao sequer diagnosticadas, pois
0s exames sdo caros, complexos e muitas vezes indisponiveis no Sistema
Unico de Saude (SUS). (Ferreira et al., 2017, p. 70)

Nesse longo periodo de tempo, muitas vezes, o paciente é submetido a tratamentos

inadequados, com suposi¢des e simulacdes de outras doencas (Brasil, 2014). Levando em
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conta que 80% das doengas raras sdao de origem genética, ndao ha como negar a influéncia da
biotecnologia com testes de diagndsticos sobre o assunto.

A caréncia de informagdes pelo profissional de saude na identificagao da doenga rara,
bem como, ndo saber para onde encaminhar o paciente, é um fator dificultador. Ndo saber
para onde ir, onde encontrar um médico especialista que trate da doenca do seu filho, faz
com que o familiar se sinta perdido. Muitas vezes é ele préprio que encontra as respostas
para seus questionamentos (Barbosa, 2013). E nesta fase que ocorrem as perdas pelo
paciente infantil: a rotina sendo substituida pelas visitas médicas, hospitalizacdes, exames de
laboratério ou afastamento dos familiares.

A falta de diagnodstico é uma experiéncia emocional desagradavel para a crianga pois ela
percebe que alguma coisa esta acontecendo, que algo ndo vai bem. Além da perda do
conforto fisico, provocado pela doenca, pode sentir dores provocadas por exames e
tratamentos. Ela ndo conhece o diagndstico mas sabe que algo estd errado com ela.

A busca pelo diagndstico especifico € um desafio que traz consigo rea¢des na prdpria
crianga, na estrutura familiar, seja pela dificuldade de informagdes e atendimento ao
paciente com doenga rara, seja pelo sofrimento emocional da familia na aceitacdo da
doenga. Muitas vezes com necessidade de judicializagdo (entrar com ag¢do judicial para
buscar um tratamento especifico), pelo paciente ndo ter seus direitos a saude e a vida
garantidos, podendo culminar com o seu ébito antes de se chegar a identificacdo da doenca
rara. E nos pais fica o sentimento de culpa e frustragdo, apesar de todo o avango cientifico
atual.

Nessa perspectiva, Arantes (2016) menciona:

O sofrimento de perceber a nossa mortalidade ndo comeca somente no
processo de morrer. Esse assombro ja esta presente na possibilidade de um
diagndstico, quando estamos na expectativa de receber o resultado de um
exame, por exemplo. O percurso entre a certeza do diagndstico de uma
doenca ruim e incuravel e a morte é acompanhado de sofrimento. (Arantes,
2016, p. 44).

E ao refletir sobre tais questdes “Ndo podemos ignorar o fato de que n3do é a prépria
morte que desperta temor e terror, mas a imagem antecipada da morte, que hoje em dia

vem revestida de isolamento, sofrimento e dor” (Wiegand, 2010, p. 122).
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A perda da saude gera sofrimento fisico, com procedimentos invasivos e doloridos, com
hospitalizacdes e sofrimento emocional, onde a tristeza, a raiva e a depressdo se fazem
presentes. Importante salientar, sobre o itinerdrio terapéutico, a unido entre os valores
éticos e os fatos bioldgicos, com um questionamento moral na intervengao da vida. A
discussao bioética esta voltada para o cuidar, zelar e respeitar a dignidade do paciente,
enquanto promove uma melhor qualidade de vida (Alves, 2008).

Ainda nesse sentido, a EUROPEAN CONFERENCE ON RARE DISEASES (2005) demonstra:

Grave a muito grave, cronica, degenerativa e, geralmente, com risco de
vida; Afetam principalmente criancas, mas também adultos; Desabilitacdo:
a qualidade de vida dos pacientes de doencas raras estd seriamente
comprometida devido a falta ou perda de autonomia; Altamente dolorosa:
o sofrimento de pacientes com doencas raras e suas familias é agravada
pelo desespero psicoldgico e a falta de esperanca terapéutica; Sdo doencas
incurdveis, a maioria sem tratamento eficaz. Em alguns casos, os sintomas
podem ser tratados para melhorar a qualidade de vida e a expectativa de
vida (EUROPEAN, 2005, p. 21).

A Declaragdo Universal sobre Bioética e Direitos Humanos da UNESCO aborda do artigo 3°
ao 17° seus principios, que devem ser acatados nas tomadas de “decisdes ou praticas
desenvolvidas por aqueles a quem ela é dirigida”. Com relacao aos direitos do paciente e ao
itinerario terapéutico é possivel destacar os seguintes principios: a) Dignidade humana e
direitos humanos (artigo 392); b) Autonomia e responsabilidade individual (artigo 52); c)
Respeito pela vulnerabilidade humana e integridade pessoal (artigo 82); d) Igualdade, justica
e equidade (artigo 109.); e) Responsabilidade social e saude (artigo 14 - 1, ‘a’); f) Protecdo
das geracgdes futuras. (UNESCO, 2005, p. 6-8).

Para a bioética, a nogdo de justica, igualdade e equidade, tem forte impacto, conforme
demonstrado na integra do artigo 102, da Declaragdao Universal sobre Bioética e Direitos
Humanos, onde percebe-se a vulnerabilidade social do paciente com doenga rara: “A
igualdade fundamental de todos os seres humanos em dignidade e em direitos deve ser
respeitada para que eles sejam tratados de forma justa e equitativa” (UNESCO, 2005, p. 8).

No Brasil, a Resolucdo n? 466, 12 de dezembro de 2012, do Ministério da Saude,
incorporou a autonomia, a ndo maleficéncia, a beneficéncia, a justica e a equidade, dentre
outros principios da bioética, com olhar voltado para o individuo e para a coletividade,

regulamentando as normas para pesquisas com seres humanos (Brasil, 2012).
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A doenga e a morte ndao sdao temas que normalmente se associam as criangas. Sobretudo,
se elas forem consideradas duplamente vulneraveis: por serem criangas e por serem
pacientes. Nessa perspectiva, MONSORES (2013) destaca que ha exclusdo social de
pacientes com doengas raras independentemente da condigao em que vivem, tendo seus

direitos humanos violados. Dessa forma, apds passarem pelo itinerario terapéutico:

a) se tornam invisiveis as outras pessoas, ja que a deficiéncia
resultante da doenca é sobre determinante ao seu status de pessoa
ou individuo; b) se tornam intocaveis, ja que o estigma que portam,
isto é, as mudangas em seus corpos, causam estranheza, pavor ou
repulsa naqueles que fortuitamente atravessam seus caminhos; c)
sdao rotulados como incapazes por precisarem de tecnologias
assistivas, por terem convalescenga subita ou longa e por terem
limitacGes ao que é convencionado de “vida comum” (Monsores,
2013. p. 18)

Questdes bioéticas se apresentam, voltadas aos direitos a salde e a vida. Essa
invisibilidade atinge pessoas com doengas raras, com sofrimento emocional, tendo seus
direitos tolhidos pela dimensdo utilitarista, onde o bem maior visa atender um maior
numero de pessoas e a falta de recursos financeiros sé faz aumentar a dificuldade de
tratamento devido ao alto custo dos medicamentos.

O Simpdsio Internacional sobre a Bioética e os Direitos da Crianga (Associagdo Mundial
dos Amigos das Criangas e UNESCO, 2000), demonstrou a importancia que deve ser dada ao

assunto:

A sociedade deve promover, em especial, pesquisas relativas a
doencas raras e ao desenvolvimento de terapias eficazes.

[...]

Reconhece que a questdo da infancia é uma realidade complexa em
evolugcdo e que merece agora consideracdo especial. As criancas sao seres
frageis, mas sua autonomia ndo deve ser mal compreendida. Portanto, seus
direitos - em especial os direitos a sobrevivéncia, ao desenvolvimento e a
participacdo - e a prote¢do de que necessitam encontram-se refletidos
efetivamente em numerosos textos nacionais e internacionais que visam a
protecdo dos direitos humanos, aos quais sdo acrescentados dispositivos
especificos relativos as criancas, especialmente na Convencdo Internacional
sobre os Direitos da Crianca (AMADE e UNESCO, 2000, p. 9)

A perda da saude, provocada por uma doenga rara, gera angustias na crianga, com medo

da morte. A adaptagdo a essa nova realidade, ao meio hospitalar, traz reagdes psicoldgicas



26

como a ansiedade, medo, tristeza, luto pelo que ndo pode fazer mais: como brincar com
seus irmdos e amigos, ir a escola, praticar alguma atividade fisica, ter seu animal de
estimacdo ao seu lado, por exemplo. Em alguns momentos, também, podera sofrer
preconceito por parte de seus colegas de escola pela sua aparéncia.

E possivel falar de morte com a crianca com doenca em fase terminal, porém, o adulto
precisa ter a sensibilidade e estar aberto a questionamentos, duvidas, angustias e medos e
fazer com que a crianga perceba que o siléncio ndo lhe é imposto e que é possivel
compartilhar. Ela sente medo e inseguranga e necessita conversar sobre a sua doenga. Sabe
0 que esta acontecendo, percebe a sua piora e sofre pequenas perdas didrias, é o luto
antecipatério tomando espago. Uma conversa honesta, sobre o diagndstico e o progndstico,
logo no comeco da doenca, parece resultar em um melhor ajuste psicolégico pela crianca e
pelos membros da familia, ajudando a diminui os sentimentos de isolamento, medo e
solidao.

Neste momento dificil, a biblioterapia pode ser utilizada como recurso para ajudar o
paciente, proporcionando diminui¢do da ansiedade, despertando novos interesses,
contribuindo na verbalizagdo dos problemas, aumentando a autoestima, socializando. E a
literatura ajudando no enfretamento de enlutados tanto criancas/adultos como as suas
familias (Paiva, 2009). Livros infantis tem a funcdo humanizadora, onde as criangas sdo
acolhidas e percebem que as suas emocdes podem ndo ser tdo assustadoras quanto
parecem. Ainda sobre o aspecto psicoldgico, a crianga pode apresentar as mesmas reagoes
dos adultos, descritas por Kiibler-Ross (2008): negacdo, raiva, negociacdo, depressdo e
aceitagdo. Salientando que a esperanga sempre permeia essas fases. Apds o impacto inicial,
guando ciente do seu quadro a crianca tende a colaborar e participar do tratamento,
principalmente, quando sabe a que tipo de exames ira ser submetida, se ird sentir dor e
medo, quais os efeitos colaterais de tratamentos, modificacdes na sua rotina social,
mudangas fisicas e na aparéncia, por exemplo.

A negac¢ao da morte pelo adulto faz com que a crianga ndo avance para as demais fases

do luto. Nesse sentido, Kovécs, nos afirma:

O ocultamento da verdade perturba o processo de luto da crianca e a
sua relacdo com o adulto. A crianca também gostaria de negar a morte, mas
guando os fatos contradizem o que lhe informam, fica completamente
perturbada e frustrada (Kovacs, 2002, p. 50).
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Dessa forma, a crianga elabora o seu processo de luto pela doenga de acordo como o
assunto é trabalhado na familia. Ela pode fazer questionamentos, porém, muitas vezes é a

familia que tem dificuldade em falar sobre o assunto e também precisa de ajuda.

2.2 CONSIDERAGOES FINAIS

O estudo sobre luto infantil frente as doengas raras é de extrema relevancia aos pacientes
e seus familiares, pois a doenga é um evento familiar que envolve diversas perdas. A familia
adoece junto, desde os primeiros sintomas, passando pelo itinerario terapéutico,
diagnostico e culminando por vezes com a morte prematura. Destaca-se ainda, conforme
Arantes (2016, p. 44), que “a morte anunciada traz a possibilidade de um encontro veloz
com o sentido da sua vida, mas traz também a angustia de talvez ndo ter tempo suficiente
para a tal experiéncia de descobrir este sentido”.

A nogdo do conceito de morte pela crianga esta relacionada ao seu desenvolvimento
cognitivo e a elaboragdo do seu processo de luto depende de como o assunto é introduzido
por seus familiares.

Criangas com doengas em fase terminal, além de sentirem medo da morte, da sua
propria doencga, sentem medo das separacdes constantes das pessoas que fazem parte do
seu convivio, com solidao sobre o seu proprio estado.

Assim, mesmo sem perceber, a crianga com doenca rara se enluta, bem como seus pais.
Para eles, a inversdao da ordem natural, ou seja, conceber a morte de um filho antes da sua é
extremamente doloroso. Eles se sentem responsaveis por toda a historia de vida da crianga e
passam pelas mesmas fases ja descritas anteriormente por Kiibler-Ross (2008).

Quando a doenga é diagnosticada como potencialmente fatal, ndao é raro os familiares
se culparem por ela, mesmo que ndao tenham culpa. A familia passa por uma
desestruturagdo e necessita de apoio emocional neste momento dificil, que pode perdurar
por um longo periodo. O acolhimento se faz necessario, e ela deve perceber que nado esta s,
gue as suas emocgdes fazem parte do processo natural do luto.

A dificuldade de se chegar a um diagndstico preciso; a falta de informacgao; o despreparo
profissional para se lidar com o paciente e seus familiares, gerando sofrimento emocional; o

alto custo financeiro para o tratamento da doencga rara, muitas vezes, acabam violando os
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direitos humanos dos pacientes. Dessa forma, questOes bioéticas sao levantadas para
garantir o direito a saude e a vida das criangas com doenga rara através do acolhimento
diferenciado, sem discriminagao.

Sendo assim, a crianga com doenga rara lida de forma diferenciada com a sua prépria
terminalidade, cabendo a equipe de profissionais e aos familiares a dificil tarefa de acolhé-la,
auxiliando-a a vivenciar o seu préprio luto pela doenga. Neste momento dificil, a
biblioterapia pode ser um recurso para trabalhar o assunto tdo temido e negado: a doenca

rara com possibilidade da morte.
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3 ARTIGO 2

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

RESUMO

O objetivo deste artigo € promover reflexdes, tomando-se como base os seguintes
questionamentos acerca de: Dar ou ndo dar a ma noticia pediatrica ao paciente
raro? Contar a ma noticia, ao paciente infantil raro, seria um beneficio ou um
maleficio? Como conversar com a crianga sobre o enlutamento da sua propria
doenca rara e, por vezes, com possibilidade de sua morte? A crianga com doenca
rara, juntamente com sua familia, passa por sofrimento emocional em raz&o da
busca demorada pelo diagndstico final. E ainda mais tarde, apos se identificar a
doenca rara, em decorréncia da falta de tratamento na maioria dos casos, apenas
com medicacdo ou alimentagao para controle dos sintomas. Nestes momentos, a
Bioética se faz presente, nas questdes voltadas para a saude e a vida do paciente
infantil, muitas vezes, passando por discriminagdes e violagcdo dos direitos humanos,
sofrendo os revezes de fazer parte de um grupo possuidor de uma doenca rara.
Ocorre, entdo, o enlutamento devido a sua doenga, com perdas significativas para o
paciente infantil raro. 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, de seus familiares e cuidadores,
propondo a brincadeira como modo de se falar com o paciente infantil sobre a sua
doenga.

Palavras-chave: Crianca. Luto. Infancia. Doengas raras. Bioética.

ABSTRACT

The purpose of this article is to promote reflections, based on the following questions
about: To give or not to give the rare patient bad pediatric news? Was telling the bad
news to the rare child patient a benefit or a harm? How to talk to the child about the
bereavement of their own rare disease and sometimes the possibility of their death?
The child with rare disease, together with his family, goes through emotional distress
due to the delayed search for the final diagnosis. And even later, after identifying the
rare disease, due to the lack of treatment in most cases, only with medication or food
to control symptoms. In these moments, Bioethics is present, in issues related to the
health and life of the child patient, often going through discrimination and violation of
human rights, suffering the setbacks of being part of a group with a rare disease. So-
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called bereavement occurs because of his illness, with significant losses for the rare
infant patient. The article 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 play as a way of
speaking. with the child patient about their iliness.

Key- Words: Children. Grief. Childhodd. Rare diseases. Bioethics.

3.1 INTRODUCAO

O presente artigo aborda a tematica “A doenca rara na infancia: Como se
trabalhar o préprio luto”, tendo como foco central a reflexdo sobre a divulgagcéo ou
nao da ma noticia pediatrica para o enfermo infantil. Aborda, ainda, como a crianga
lida com o seu préprio enlutamento pela sua enfermidade.

Dessa forma, este trabalho propde um modo de se conversar com a crianga
sobre a sua doenga rara através do brincar, uma vez que nem sempre o paciente
infantil pode exercer a sua autonomia frente ao seu adoecimento.

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

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

Historicamente, em épocas remotas, a crianga n&o era protegida como nos
dias atuais. O resgate infantil deu-se com a Declaragdo Universal dos Direitos da
Crianga, em 1959, quando ela tornou-se reconhecida em sua vulnerabilidade, com
direitos civis, econémicos, sociais e culturais (UNICEF, 1959).
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No Brasil, o Estatuto da Criangca e do Adolescente (ECA), passou a vigorar
em 1990, dando protecéo integral a criangca e ao adolescente brasileiro. Importante
ressaltar o Art 4° deste estatuto:

E dever da familia, da comunidade, da sociedade em geral e do poder
publico assegurar, com absoluta prioridade, a efetivagdo dos direitos
referentes a vida, a saude, a alimentacao, a educacgédo, ao esporte, ao lazer,
a profissionalizagao, 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 protecédo a vida e a saude, mediante a efetivacdo 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 doenga rara, percebe-se uma violagado de seus
direitos quando esta passa, muitas vezes, por sofrimento emocional, privacdes e
discriminagdes até chegar a um diagndstico definitivo sobre sua enfermidade, pois
os sintomas da sua doenca rara pode ser confundidos com outros tipos de doengas.

Desta forma, seu tratamento torna-se diferenciado, com medicacao 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 doenga e sofrem com a caréncia de informacdes,
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
enfrentamento da morte nas residéncias, em companhia dos familiares e amigos,
com a realizagdo dos ultimos desejos. Atualmente, a morte foi transferida para o
hospital, por vezes com solidao para o paciente. A doencga e a morte infantil também
acompanharam esse processo de mudanga (CARVALHO e AZEVEDO, 2009).

Este artigo tem como objetivo fazer uma analise reflexiva da literatura a
respeito 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 maléfica
para o paciente. Propde, ainda, um modo para se conversar com a crianga sobre

seu enlutamento pela sua doenca e, por vezes, com possibilidade de morte.
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Isso porque, nesse momento, a comunicacdo torna-se “uma ferramenta
essencial nas situagdes em que a familia e a crianga precisam ser informadas nos
processos de doengca sem cura, de doengas crbénicas evolutivas, situagdes de
incapacidade ou mesmo de morte” (IGLESIAS, 2019, p.43).

Este estudo justifica-se pelo fato de que a crianga com doenga rara,
juntamente com sua familia, passar por sofrimento emocional devido a demora de se
chegar a um diagnéstico definitivo sobre a enfermidade incomum.

Quando se identifica a doencga 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 manutengao, mas nao curativa.

Para além dos aspectos médicos, questdes éticas também se fazem
presentes, voltadas para a dimensdo 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 emogdes.

Sendo assim, o presente artigo sera apresentado por meio dos seguintes
subitens: a) O contexto da doenga rara: Contar ou ndo contar sobre a doenga rara
para o paciente infantil; b) Cuidados Paliativos e Bioética; c) Brincando e
conversando sobre o luto da sua prépria doenca.

3.2 O CONTEXTO DA DOENGA 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 diagnostico
final, como é o caso das doencas raras.

No Brasil, o Ministério da Saude, através da portaria n° 199 de 30 de janeiro
de 2014, define como doencga 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 milhdes de pessoas com algum
tipo de doencga rara em nosso pais (BARBOSA, 2013).

O momento do diagnostico de uma doenga considerada rara, sem
possibilidade de cura ou que coloque em risco a vida de uma crianca, € muito dificil.

Nesse momento desponta a duvida sobre contar ou ndo contar, para o enfermo
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infante com doenga rara, sobre a sua enfermidade. Diante desse contexto surge a
reflexdo bioética: Contar a ma noticia, ao paciente infantil, seria um beneficio ou um
maleficio? Se a opgao for ndo contar, inevitavelmente neste momento dificil a

chamada conspiragao 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 poderdo aumentar sua dor,
sofrimento 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 n&o vai bem, seu corpo passa
por modificagdes, ele ndo se sente bem fisicamente e como o assunto da sua
doenca nao € comentado por seu médico e familiares, ele também se cala, ficando
na soliddo da sua propria doenca.

Ja se a opcao for contar, quem ira contar? Recomenda-se que a ma noticia
pediatrica seja dada pelo médico e pela pessoa com quem a crianga tenha mais
afinidade. Varios autores buscam uma definicdo sobre essa ma noticia, voltada para
a tanatologia infantil. Assim, Wiegand nos argumenta:

A maioria dos autores parece aceitar a definicdo 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 diagndstico e progndstico, podem
compartilhar o sofrimento e viver este periodo de final da vida de forma mais
ou menos significativa. J& quando nao é informado o paciente sempre sabe
se esta morrendo, porém morre na soliddo da doenga (WIEGAND, 2008, p.
147).

Importante lembrar que a ma noticia ndo contempla apenas os casos em que
ha reducdo 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, ndo poder frequentar a escola, sdo alguns
exemplos.

Diante de tal contexto, Quayle destaca que:
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A percepcao 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
insercdo do individuo na condicdo de doente apdés o diagndstico
desencadeia uma outra espécie de dor: “ndo é a dor que a doenca traz que
incomoda, é algo mais subjetivo (...) & a dor de saber-se doente, de perder a
condicdo de sadio”. A presenga (ou mesmo a possibilidade) de um
diagnostico 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 informada sobre a gravidade da doenca 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 doenga crénica, sem possibilidade de cura? E
degenerativa e ndo ha tratamento curativo atualmente? E uma doenca que coloca a
vida em risco, mas existe possibilidade de cura? Essa crianca 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/ndo maleficéncia, compromisso com a verdade e a justica € o
respeito aos direitos humanos. O sujeito do tratamento deve ser percebido
como um ser biopsicossocial e cultural singular, com suas expectativas,

competéncias, recursos, suscetibilidades, 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
comunicagdo da ma noticia sobre a doencga e que “Uma comunicacao inadequada
pode desencadear grandes insatisfagdes, processos judiciais, angustias, conflitos e,
consequentemente, uma relagcdo profissional de desgaste e desconfianga”
(IGLESIAS, 2019, p. 43).

Assim, frente a esse impasse da comunicagdo 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 servirdo como norteadoras para

futuras decisdes. Ressalta-se que muitas instituicdes de saude utilizam este
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protocolo como referéncia, sendo que o mesmo deve ser adaptado quando da sua

aplicagcdo em criangas (BAILE et al, 2000).

Etapa 1: S - Setting up the interview (configurando 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 (Dar conhecimento e
informacgé&o ao paciente).

Etapa 5: E - Addressing the patient’s emotions with empathic responses
(Abordando as emog¢des dos pacientes com respostas empaticas).

Etapa 6: S - Strategy and summary (Estratégia e recurso).

(tradugao da autora)

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
propria linguagem da crianga (ARAUJO, 2009).

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

3.3 CUIDADOS PALIATIVOS E BIOETICA

Muito se fala em qualidade de vida, porém, existe a qualidade de morte? E a
qualidade de vida do paciente que se encontra na fase final da vida, sendo cuidado,
sem dor, acompanhado de familiares e amigos, sem sofrimento, com dignidade. E o
que chamamos de Cuidados Paliativos (WHO, 2017).

Essa definigdo 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 humanizacao
(IGLESIAS, 2019).
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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 comparagdo ao dos adultos; Grande
diversidade de doencgas, muitas delas raras, ficando até mesmo sem
diagnéstico; O tempo do cuidado paliativo pediatrico é relativo, podendo ser
dias a anos; Muitas doencas s&o familiares, podendo torna-se necessario
dar suporte a mais de uma crianga por familia, além de possivelmente
encaminhar para aconselhamento genético; Disponibilidade limitada de
farmacos especificos para a faixa etaria; Fatores de desenvolvimento, pois
as criangas estdo em continuo amadurecimento fisico, emocional e
cognitivo, aspectos que podem interferir no tratamento; Implicagdes
emocionais e de luto (FERREIRA e BARBOSA, 2019, p.72).

Importante levar em consideracao a evolugado da doencga infantil tendo como
base os principios bioéticos, propostos no século passado e voltados para a area de
saude.

Em 1979, o fildsofo americano Tom Beauchamp e o tedlogo James Childress
publicaram o livro Principles of biomedical ethics, onde ampliam o uso do
principialismo como uma ferramenta de auxilio a tomada de decisdes na pratica
clinica, abordando dilemas e problemas éticos. Nessa ocasido, estabeleceram-se
quatro principios com convicgbes éticas, a saber: autonomia, beneficéncia, n&o
maleficéncia e justica. Sendo que esses principios séo prima facie, isto é, tem a
mesma importancia hierarquica entre si (BEAUCHAMP e CHILDRESS, 2013).

Nesse contexto, imprescindivel, maior detalhamento sobre cada um desses

principios.

3.3.1PRINCIPIO DA 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 (“proprio”) e nomos (“regra,
governo ou lei”), foi primeiramente empregada com referéncia a autogestao
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
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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 médicos.

Este principio nos leva a considerar como direitos essenciais, o lado

biopsicossocial e espiritual do paciente, gerindo as suas préprias decisdes. Assim

sendo:

Respeitar um agente auténomo 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
medida do possivel, que sua vontade seja levada em conta, e o dever moral dos

profissionais da area de saude em respeita-lo.

3.3.2PRINCIPIO DA BENEFICENCIA

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 Nao 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 condicbes que causardao danos a
outros; 4 — Ajudar pessoas inaptas; 5 — Socorrer pessoas que estdo em perigo”
(BEAUCHAMP e CHILDRESS, 2013, p. 284).
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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 e 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 ag¢des tanto na area fisica como psicologica.

3.3.3PRINCIPIO DA NAO MALEFICENCIA

Volta-se para ag¢des que buscam a moralidade dentro da profissdo médica,
procurando n&o causar dor ou sofrimento desnecessario ao paciente, conforme

observado:

Em caso de exposicao a riscos, a lei e a moral reconhecem um modelo de
devida assisténcia que especifica o Principio da Ndo 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 0s
objetivos sejam importantes na mesma propor¢do para que possam ser
justificados, e situagbes de emergéncia justificam riscos que ndo seriam
justificados em situagdes normais (BEAUCHAMP e CHILDRESS, 2013, p.
215).

Imperioso, salientar que os principios da beneficéncia e da ndo maleficéncia
resgatam o juramento de Hipocrates (considerado pai da medicina), efetuado pelos
medicos por ocasidao 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 avancgar do conhecimento cientifico, a ndo maleficéncia deve ser
levada em conta para que n&o haja a obstinagao terapéutica do paciente, levando-se

a um tratamento futil e inutil, muitas vezes sem qualidade de vida.
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3.3.4PRINCIPIO DA JUSTICA

E o principio que nos fala sobre a equidade, com distribuigdo equilibrada de
recursos para um maior numero de pessoas possivel, ou seja, individuos recebendo
“Tratamento justo, equitativo e apropriado, levando em consideragdao aquilo que é
devido as pessoas” (BEAUCHAMP e CHILDRESS, 2013, p. 352).

Necessario salientar sobre a dificuldade de se determinar o que é 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 parcimbnia, 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 atuacgéo
meédica deve levar em conta o estagio evolutivo da doenga e os principios bioéticos
a ele relacionados” (IGLESIAS, 2019, p. 22).

Na medicina preventiva e curativa, quando a doenca do paciente ainda é
recuperavel, os principios bioéticos da beneficéncia, autonomia e ndo maleficéncia
sdo aplicaveis. Ao passo que, quando ha inversao da expectativa de vida, quando 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 justi¢ca, considerado um
minimo ético, deve sempre reger as condutas médicas, havendo bom senso na
priorizacdo e na indicagdo dos recursos terapéuticos em cada fase” (IGLESIAS e
MANOEL, 2019, p. 204).
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3.4 BRINCANDO E CONVERSANDO SOBRE O LUTO DA SUA PROPRIA
DOENCA

Outro aspecto, relacionado ao paciente infantii com doenca rara € o luto
antecipatorio pela propria doenca. Este tipo de luto foi definido pela primeira vez por
LINDEMANN (1944), como sendo “reagdo de pesar genuina em pessoas que nao
estdo enlutadas pela morte em si, mas pela experiéncia de uma separagao onde ha
a ameacga de morte” (FONSECA, 2012, p. 88).

Veja-se que este tipo de luto 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 sdo quaisquer perdas e sim aquelas importantes
para o paciente infantil. O que se perde, quais perdas ou restricbes a criangca pode
ter com o diagndstico da sua doenga?

Podem ocorrer mudancgas fisicas e na aparéncia (perda peso, de cabelo,
eventual amputagdo de alguma parte do corpo, por exemplo), mudanca
comportamental provocada pela dor e medo do desconhecido, gerando ansiedade e

confusao. Assim, Nucci demonstra:

Ha muito tempo subestimamos a presenca da morte no dia a dia das
criangas. No entanto, embora negada, encoberta, escondida, ndo nhomeada
ou disfarcada, a crianga a sente e percebe, criando significados e
explicagbes 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 antecipatorio do luto pos morte,
uma vez que, a elaboragdo no “luto antecipatério ndo implica em desligamento do
vinculo e afastamento da pessoa amada, como ocorre no luto pds morte”
(FONSECA, 2012. p.92).

Este é um periodo onde o paciente infantil raro tem tempo para se despedir
de seus familiares e de seus valores que Ihes 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 dedicacdo, amor e carinho para o enfermo que se encontra com
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doenca em fase terminal e ainda se encontra presente, sendo que, “estas mudancas
nao significam, contudo, que ndo 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 doenca,
suas perdas, suas privagbes 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 emogdes, para se aplacar o medo, a tristeza e a
angustia pela enfermidade, como se a doencga e a morte ndo fizessem parte da vida.

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

Assim, Torres nos confirma sobre “0 processo e os resultados das reacgdes da
crianga ao luto dependerdo de varios fatores, tais como a idade, a etapa do
desenvolvimento em que a crianga se encontra, de sua estabilidade psicolégica e
emocional e da propria significagdo da perda” (TORRES, 1999, p.119).

Nesse sentido, convém salientar que a concepg¢do da morte para a crianga
estd 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.

Criancas adoecem, ficam hospitalizadas, fazem tratamento, conversam entre
si e percebem quando alguma coisa ndo 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 e ser ouvida sobre seus medos, seu sofrimento frente a sua
doenca, sobre seus sentimentos e suas emocgdes e porque nao dizer, também,

sobre a sua morte.

Para as criangas portadoras de doengas cronicas, o hospital se torna um
espaco de sociabilidade, enquanto um territério de dominio comum, de
encontros e desencontros, de referéncia e visibilidade de outras criangas e
familias com diagnosticos, tratamentos, temores e duvidas semelhantes.
Essa proximidade permite um compartihamento e confronto de
experiéncias (MOREIRA e MACEDO, 2009, p. 648).



43

Quando esses sentimentos e emogdes s&o nomeados, o imaginario da

crianga tende a desaparecer, pois “[...] ajudam a crianga a transformar uma
sensagao assustadora e incémoda 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 percepgdes sobre si mesma, acaba se recolhendo na soliddo da
sua propria doenga, e nesse contexto, “se a crianga nao 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,
tanatologia e os principios bioéticos da autonomia, beneficéncia, ndo maleficéncia e
justica, buscou-se um modo de se conversar com a crianga portadora de doenca
rara, através da atividade ludica do brincar. Entendeu-se que a brincadeira seria um
facilitador de express&o do paciente infantil e que possibilitaria reflexdes voltadas ao
cuidado humanizado e que visem oportunizar um canal de comunicacido, onde o
dialogo com os familiares ou profissionais de saude promovam uma relagdo de
confianca, oportunizando a crianca a falar sobre a sua préopria doencga rara.

O brincar faz parte do mundo da crianga, sendo ela protagonista da sua
propria histéria, enfrentando a doenga, o medo e as vezes a sua propria 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 ha na legislagao brasileira uma Lei (n°11.104, de 21 de
marco de 2005) especifica que “dispde sobre a obrigatoriedade de instalagdo de
brinquedotecas nas unidades de saude que oferecam atendimento pediatrico em
regime de internagdo” (BRASIL, 2005).

Ainda com relagdo a lei acima citada, Angelo e Vieira ressaltam que a
brinquedoteca € um espacgo onde criangas hospitalizadas tem a oportunidade de
compartilhar brinquedos, contar suas historias, deixar aflorar seus sentimentos e
emocdes voltados a hospitalizacdo. Além disso, € possivel que as criancas
desenvolvam aspectos de socializacdo com profissionais da saude da instituicao

onde estdo internados, sendo que “as atividades ludicas também auxiliam na
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compreensao e elaboragdo da situagdo de excegao que a crianga vive no hospital,
diminuindo os aspectos negativos e possibilitando maior inclusdo da mesma na
instituicdo” (ANGELO e VIEIRA, 2010, p. 85).

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

Salienta-se que a crianga pode estar enlutada pela sua propria doencga rara,
estar depressiva e mostrar desinteresse em brincar, deixando de realizar atividades
que antes l|he proporcionavam prazer (ALMEIDA, 2005). Neste momento, a
sensibilidade dos familiares e cuidadores € importante e necessaria, no sentido de
acolher a crianca com doencga rara, através da escuta, valorizando o que ela tem a
dizer, dentro da sua proépria limitagcao.

Por este ponto de vista, destaca-se a preocupacéo da crianca em cuidar das
pessoas que estdo ao seu redor, como por exemplo, o receio de falar que sente dor,
com o medo de que a sua mae sofra com isso (VALDEZ, 2019).

3.5 CONSIDERAGCOES 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 doenca
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. Relevante comentar a influéncia ainda vigente, de determinados autores, com
publicagcdes consideradas por alguns como antigas. Por esse motivo, refor¢ca-se a
atualidade do assunto e a necessidade de novas pesquisas e reflexdes.

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

A dificuldade em se falar sobre doengca 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 € o
brincar, sirva para ajudar a crianga a elaborar 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 é abordar a crianga 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 doenca 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 doencgas raras sao capazes de
interagir com seus familiares e profissionais da area de saude, tendo dificuldades em
se expressar, face ao estado avancado de sua doenca.

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

Dessa forma, a evolugdo da doenga rara nos faz repensar os conceitos
principialistas 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, psicolégicos e sociais
merece destaque.

Esse estudo encontrou algumas fragilidades, como: a dificuldade de se
chegar a um diagndstico preciso sobre a doencga rara; a falta de informagéo; o
despreparo profissional para se lidar com o paciente portador da doencga, 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
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somatica (vulneravel fisicamente) encontra-se vulneravel psicologicamente também,
uma vez que, encontra-se enlutada pela sua propria doencga, e precisa de cuidado e
atencao especiais. Por isso € importante que ela tenha a percepcédo de que nao esta
sozinha na sua enfermidade, que possa falar sobre a sua propria doenca: ser ouvida
e compreendida, através da brincadeira, tanto pelos familiares, cuidadores, como
pelos profissionais da area de saude.

Apesar do constante avango cientifico, dando uma melhor qualidade de vida e
maior sobrevida aos pacientes, faz-se notdria a importancia da compaixdo dentro
dos cuidados paliativos.

Diante disso, para uma melhor qualidade de vida do paciente infantil raro,
imprescindivel o envolvimento dos principios bioéticos, com respeito a sua
autonomia, a beneficéncia, a ndo maleficéncia e a justica, englobando os cuidados
com o seu luto antecipatério sobre a sua doenga e, ocasionalmente, com
possibilidade de morte, onde as emogdes fazem parte do processo natural desta
etapa dificil da vida.
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4 CONSIDERAGOES FINAIS

Este estudo surgiu a partir das inquietagées no decorrer da disciplina isolada
‘Temas da Bioética e Cuidados no Fim da Vida', do mestrado em Bioética da
PUCPR, pensando-se na vulnerabilidade da crianga por estar doente e por ser
portadora de uma doenca rara, por vezes, existindo a possibilidade de morte.

Penso que a Psicologia, a Tanatologia e a Bioética sdo areas que conversam
entre si, com enriquecimento de cada um desses campos pela sua
multidisciplinaridade.

Falar em morte na nossa sociedade € considerado assunto tabu, portanto,
torna-se desafiadora a dificuldade para tratar do tema com as criancas,
principalmente com aquelas portadoras de doencgas raras.

Muito se fala do luto infantil sobre perdas dos pais, dos avés, dos animais de
estimacdo, do brinquedo quebrado, entre outras perdas, porém, pouco se fala das
perdas oriundas pela propria doenca infantil. E menos ainda, em se tratando do luto
da prépria crianga pela sua doencga rara. E isso me instigou a pesquisar cada vez
mais. Se ndo tem, entdo, por que nao escrever sobre?

Destaco que o luto infantil da crianga rara € o mesmo luto de qualquer outra
crianga, porém, merece um olhar diferenciado considerando a sua maior
vulnerabilidade frente a sua doenca.

O objetivo desse estudo foi buscar alternativas para se trabalhar o luto infantil
da crianca pela sua propria doenca rara, e por vezes, com possibilidade de morte,
levando-se em conta os principios da bioética: autonomia, justica, beneficéncia e
nao maleficéncia.

O primeiro artigo inicia voltando-se para a relagéo entre a crianga, a morte e
seu desenvolvimento cognitivo. De modo a permitir que o paciente infantil possa
falar sobre a sua prépria doenga rara sugere-se, para esse momento dificil, a
biblioterapia como recurso para diminuir a ansiedade (apéndice). Deste modo, a
literatura infantil pode contribuir com o enlutamento tanto da crianga como dos seus
familiares (doenca sendo considerada como um evento familiar, com a familia
adoecendo junto com o paciente infantil raro), permitindo o acolhimento, como
funcdo humanizadora, deixando as emogdes fluirem.

O segundo artigo, volta-se para a divulgagdo da ma noticia pediatrica, para a
duvida de se dar ou ndo a ma noticia, para o luto infantil sobre a sua propria doencga,
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para os Cuidados Paliativos e a Bioética. Recomenda-se o brincar como modo de se
conversar sobre a sua propria enfermidade rara.

O problema principal que o paciente raro e sua familia vivenciam esta na falta
de um diagnostico preciso, podendo levar anos até se chegar a um diagnostico
especifico. Aliada a esta dificuldade esta a falta de tratamento em razdo de o
numero de casos de doencgas raras ser menor, comparando-se com outras doencas,
além da falta de preparo dos profissionais da area de saude (BARBOSA, 2013).
Todas essas questdes podem gerar enlutamento tanto para o paciente infantil raro
como para sua familia.

Percebe-se que os dois artigos que compuseram a presente dissertagao
dialogam entre si, de modo a enaltecer a dignidade e a melhor qualidade de vida do
paciente infantil raro.

Dessa forma, o estudo propoe: reflexdes aos profissionais da area de saude,
familiares e cuidadores, com sugestdo de como se abordar a ma noticia pediatrica
do paciente com doenga rara através do protocolo SPIKES; sugestbes sobre o
acolhimento da crianga rara através da biblioterapia e do brincar; modos de poder
falar sobre a sua prépria doenca, conversando sobre ela, comentando sobre o que &
estar doente, exteriorizando seus sentimentos, respeitando-se seus valores e
vontades, na medida do possivel.

Questdes bioéticas sao levantadas para garantir o direito a saude e a vida das
criangas com doenca rara através de uma acolhida diferenciada, sem discriminacgao.
Porém, por vezes, “na pediatria, a discussdo sobre a autonomia dos pacientes se
torna mais complexa”, uma vez que, os desejos dos pais podem ser diferentes dos
desejos do paciente (MANOEL e ZOBOLI, 2019) e, de vez em quando, a crianga
acaba nado sendo ouvida, seja por se tratar de pacientes com pouca idade ou por
ndo saber o que estd acontecendo com ela (conspiracdo do siléncio
médico/familiar). Neste momento, ocorre o conflito ético quando decisbes sao
tomadas, sem o seu consentimento, desrespeitando, muitas vezes o seu desejo.

Espera-se que os artigos produzidos possam ajudar a promover reflexdes
bioéticas, com o objetivo de dialogar, de modo que a dignidade, a autonomia e o
bem-estar do paciente infantil possam ser sempre preservados, buscando-se cada
vez mais um atendimento humanizado, sem preconceitos e estigmas.

Face ao acima exposto, convém destacar a Bioética Principialista, por meio

dos seus principios da autonomia, beneficéncia, ndo maleficéncia e justica se revela
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como alternativa para diminuir o impacto que a doencga rara produz, tanto no
paciente infantil como na vida das pessoas envolvidas neste tema.

A DUBDH da UNESCO, a Declaracdo Universal dos Direitos da Crianga e o
ECA nos servem como arcabouco na protecdo da vulnerabilidade e apoio ao
paciente infantil raro.

As perdas e lutos fazem parte da vida de todas as pessoas, independente da
sua idade, porém, quando trabalhados tornam-se importantes e significativos na vida
dos envolvidos.

Compreende-se que a dificuldade referente a escassez de material sobre a
tematica estudada decorre da falta de pesquisas atuais sobre o assunto. Este tema,
com a interface entre o luto da criangca com doenca rara, com possibilidade de
morte, e voltado para a Bioética, parece ser pouco estudado. Porém, as criancas
também se enlutam pela sua propria doenga e também morrem, o que reforgca a

atualidade do tema e a necessidade de novos estudos.
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