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A literatura aponta interesse no luto de familiares de pacientes com doengas ra-
ras, 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 proprio, tecendo consideragdes sobre o conceito de morte
para a crianga, no seu enfrentamento de uma doenca 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 discutidos.

While existing literature points to an interest in the bereavement of relatives of
patients with rare diseases, there is a lack of research on the grief and mourning
processes of children. This article reflects on child bereavement, and considers
the concept of death for a child who is confronted with a rare disease. We also
discuss the difficulties of arriving at a final diagnosis, as well as bioethical con-
flicts related to the right to health and life.

Crianga; luto antecipatorio; doengas raras.

Children; anticipatory grief; rare diseases.
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1. Introducdo

O presente artigo pretende abordar 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 doenca?
A aquisicao do conceito de morte da crianga esta relacionada com a sua idade crono-
I6gica e seu desenvolvimento cognitivo. Alguns fatores como perdas, doenga, doenga
terminal, privagao socioecondmica e cultural ainda podem in-
fluenciar nesta compreenséo (Torres, 2012).

A evolugao do conceito de A crianca sendo vulneravel, esta sujeita a situagdes de risco, de
morte na infancia, passa por adoecimento por doengas raras, com dificuldade de diagnédstico
’

uma visao cognitiva, afetiva e
social

e merece atencgao especial quando se trata do assunto morte,
conforme demonstra Silva: “é diferente falar de morte para a
crianga e da morte da prépria crianga, bem como é diferente
falar de morte para uma crianca sadia ou para uma doente. E
dificil falar para a crianga que estd em casa ou hospitalizada,
gue tem familia estruturada e para aquela com pais separados, para a crianga de até 5
anos de idade, de 5 a 9 anos e de 9 a 12 anos” (2005, p. 95).

Segundo Torres (2012), a evolugdo do conceito de morte na infancia, passa por uma
visdo cognitiva, afetiva e social. A irreversibilidade, ndo funcionalidade, universalida-
de/inevitabilidade e causalidade aparecem como fatores de nivel de compreenséo, de
acordo com a faixa etdria de cada crianga, conforme descrito abaixo:

+ lrreversibilidade: refere-se a compreensao de que o corpo fisico ndo pode viver de-
pois da morte.

+ Nao funcionalidade: refere-se a compreensao de que todas as fun¢des definidoras
da vida cessam com a morte.

« Universalidade: refere-se a compreensao de que tudo que é vivo morre.

Criangas muito pequenas nao tem uma percepcdo 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 fungdes vitais cessam,
gue acontece com todas as pessoas. A crianga estd em formagao biopsicossocial e
por este motivo exige uma abordagem diferenciada de acordo com a sua idade.

Nesse sentido, o psicélogo e fildsofo suigco Jean Piaget, através de estudos no campo
da inteligéncia infantil, mostrou a importancia de entender as reagdes da crianga quan-
to a morte, através das diversas etapas pelas quais passa (apud D’Assumpgéo, 2010,
pp. 191-193):

+ Periodo pré-operacional (pré-escolar, até em torno de cinco anos de idade): ndo re-
conhece 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
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consegue distinguir, ainda, os seres animados (que morrem) dos seres inanimados
(que ndo morrem).

+ Periodo operacional concreto (até aproximadamente os nove anos de idade): ja en-
tende que a morte é irreversivel, que acontece com todos os seres animados e nao
acontece com os brinquedos e bonecos (seres inanimados). Reconhece a imobili-
dade da morte, ou seja, quem morreu ndo se move, nem ira se mover mais.

+ Periodo operacional formal (em torno dos onze anos de idade): ja tem nogdo dos
conceitos da morte: a irreversibilidade, a universalidade e a ndo funcionalidade. E
nesta fase que aparecem os aspectos espirituais e religiosos.

No contexto do luto da crianga com doenca rara, importante compreender o que a Or-
ganizagao Mundial de Saude, define como doenga rara:

[...] aquela que afeta até 65 pessoas em cada 100.000 individuos,
Estima-se que entre 5.000 e ou seja, 1,3 pessoas para cada 2.000 individuos. As doengas raras
sdo caracterizadas por uma ampla diversidade de sinais e sintomas
. e variam nao s6 de doenca para doenga, mas também de pessoa
existem atualmente, afetando para pessoa acometida pela mesma condi¢do. Manifestagdes relati-
paCienteS em suas aptidées vamente frequentes podem simular doengas comuns, dificultando o
seu diagndstico, causando elevado sofrimento clinico e psicossocial
aos afetados, bem como para suas familias. As doengas raras séo
mental e suas capacidades geralmente crénicas, progressivas, degenerativas e até incapacitan-
comportamentais e sensoriais tes, afetando a qualidade de vida das pessoas e de suas familias.
(Brasil, 2014, p. 6)

7.000 doengas raras distintas

fisicas, sua habilidade

Dessa forma, a diversidade das doencgas, dos sintomas e de seus sinais instigou a Euro-
pean Conference on Rare Diseases (EURORDIS), 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 di-
versidade de desordens e sintomas que variam nao s6 de doenga para doenga,
mas também na mesma doenga. Para varios diagndsticos, existe uma grande di-
versidade de subtipos de uma mesma doenga. Estima-se que entre 5.000 e 7.000
doengas raras distintas existem atualmente, afetando pacientes em suas aptidoes
fisicas, sua habilidade mental e suas capacidades comportamentais e sensoriais.
As doengas raras também se diferenciam grandemente em relagdo a gravidade:
a maior parte apresenta ameaca a vida, enquanto outras s@o 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 mutagcao de um gene.
Essas doencas estdo presentes entre 3% e 4% dos nascimentos. Outras doengas
raras sdo causadas por infecgdes (bacteriana ou viral), ou alergias, ou ocorrem
devido a proliferagdo degenerativa ou causas teratogénicas (produtos quimicos,
radiagdo etc.). (EURORDIS, 2005, pp. 20-21, tradugéo nossa)
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No contexto brasileiro, tem-se a Portaria n.° 199, de 30 de janeiro de 2014 do Conselho
Nacional de Saude (Ministério da Salde), que ndo determina um nimero exato de doen-
¢as raras. Porém, estima-se que existam entre 6.000 e 8.000 tipos diferentes de doengas
raras, predominando o fator genético em 80% delas. As demais advém de causas am-
bientais, infecciosas, imunoldgicas, entre outras doengas (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, e por volta de 3%
a 8% possuem algum tipo de medicagao para o tratamento (Barbosa, 2013).

As doencas raras afetam uma parcela pequena da populagao,
mas se considerado esse numero frente ao coletivo passa a
As doencas raras afetam uma ter um valor significativo. Por se tratar de uma minoria, muitas

parcela pequena da populagéo,

vezes essas enfermidades sdo ignoradas, muitos casos apare-
. cem mais tarde, outros casos o paciente ja nasce com a doenca
mas se considerado esse rara, indo a ébito ainda jovem pela falta de diagnéstico e trata-
numero frente ao coletivo passa [T T

a ter um valor significativo Para se chegar até o diagndstico final de uma doenca rara, o
itinerario terapéutico é demorado e dificil, podendo levar anos
até a sua conclusao, conforme Ferreira, Ravaglio e Simao-Silva:

[...] a estimativa é de que, nos paises desenvolvidos, necessita-se de cercade 4a 6

anos para fechar o diagnéstico de uma doenga rara, podendo demorar até 20 anos
em alguns casos. No Brasil, esta estimativa gira em torno de 5 a 7 anos e algumas
doengas ndo sdo sequer diagnosticadas, pois 0s exames sdo caros, complexos e
muitas vezes indisponiveis no Sistema Unico de Satde (SUS). (2017, p. 70)

Nesse longo periodo de tempo, muitas vezes, o paciente é submetido a tratamentos
inadequados, com suposigdes e simulagdes de outras doencas (Brasil, 2014). Levando
em conta que 80% das doencas raras sao de origem genética, ndo ha como negar a
influéncia da biotecnologia com testes de diagndsticos sobre o assunto.

A caréncia de informagdes pelo profissional de salde na identificagdo da doenca rara,
bem como, ndo saber para onde encaminhar o paciente, é um fator dificultador. Nao
saber para onde ir, onde encontrar um médico especialista que trate da doencga 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, hospita-
lizagdes, exames de laboratdrio ou afastamento dos familiares.

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

A busca pelo diagnéstico especifico é um desafio que traz consigo reagdes na pro-
pria crianga, na estrutura familiar, seja pela dificuldade de informacgdes e atendimento
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ao paciente com doenga rara, seja pelo sofrimento emocional da familia na aceitagao
da doenga. Muitas vezes com necessidade de judicializagdo (entrar com agéo judicial
para buscar um tratamento especifico), pelo paciente ndo ter seus direitos a salude e a
vida garantidos, podendo culminar com o seu 6bito antes de se chegar a identificagdo
da doenga rara. E nos pais fica o sentimento de culpa e frustragédo, apesar de todo o
avango cientifico atual.

Nessa perspectiva, Arantes menciona: “o sofrimento de perce-
ber a nossa mortalidade ndo comega somente no processo de
N&o podemos ignorar o fato de morrer. Esse assombro j& esta presente na possibilidade de um
que nao é a propria morte que diagnéstico, quando estamos na expectativa de receber o resul-
desperta temor e terror tado de um exame, por exemplo. O percurso entre a certeza do
diagnostico de uma doenga ruim e incurdvel e a morte é acom-
panhado de sofrimento” (2016, p. 44).

E ao refletir sobre tais questdes “ndo podemos ignorar o fato de que nédo é a proépria
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).

A perda da saude gera sofrimento fisico, com procedimentos invasivos e doloridos,
com hospitalizagdes e sofrimento emocional, onde a tristeza, a raiva e a depressao se
fazem presentes. Importante salientar, sobre o itinerario terapéutico, a unido entre os
valores éticos e os fatos bioldgicos, com um questionamento moral na intervencao da
vida. A discusséao 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 evidencia:

[..] grave a muito grave, cronica, degenerativa e, geralmente, com risco de vida;
Afetam principalmente criangas, mas também adultos; Desabilitagdo: a qualidade
de vida dos pacientes de doengas raras estd seriamente comprometida devido a
falta ou perda de autonomia; Altamente dolorosa: o sofrimento de pacientes com
doengas raras e suas familias é agravada pelo desespero psicoldgico e a falta de
esperanca terapéutica; Sdo doengas 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. (2005, p. 21)

A Declaragao Universal sobre Bioética e Direitos Humanos da Organizagdo das Nagdes
Unidas para a Educacéo, a Ciéncia e a Cultura (UNESCO), aborda do artigo 3.° ao 17.°
seus principios, que devem ser acatados nas tomadas de “decis®es ou praticas desen-
volvidas por aqueles a quem ela é dirigida”. Com relagéo aos direitos do paciente e ao
itinerario terapéutico nas doencgas raras é possivel destacar os seguintes principios
que podem ser transgredidos: a) Dignidade humana e direitos humanos (artigo 3.°);
b) Autonomia e responsabilidade individual (artigo 5.°); c) Respeito pela vulnerabilida-
de humana e integridade pessoal (artigo 8.°); d) Igualdade, justica e equidade (artigo
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10.°.); e) Responsabilidade social e saude (artigo 14 - 1, ‘@’); f) Protecdo das geragdes
futuras (2005, p. 6-8).

Para a Bioética, a nogdo de justica, igualdade e equidade, tem forte impacto, confor-
me demonstrado na integra do artigo 10.°, da Declaragao 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 Resolugao n.° 466, 12 de dezembro de 2012, do Ministério da Saude, incor-
porou 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).

A doenca e a morte ndo sao temas que normalmente se asso-
Essa invisibilidade atinge ciam as criangas. Sobretudo, se elas forem consideradas dupla-
pessoas com doengas raras, mente vulneraveis: por serem criangas e por serem pacientes.
Nessa perspectiva, Monsores (2013) destaca que ha excluséo
social de pacientes com doengas raras independentemente da
(OISR SRR RIEIEN o dicio em que vivem, tendo seus direitos humanos violados.
dimensao utilitarista Dessa forma, apds passarem pelo itinerdrio terapéutico:

com sofrimento emocional,

[...] se tornam invisiveis as outras pessoas, ja que a deficiéncia resultante da doen-
¢a é sobre determinante ao seu status de pessoa ou individuo; b) se tornam into-
caveis, ja que o estigma que portam, isto é, as mudangas em seus corpos, causam
estranheza, pavor ou repulsa naqueles que fortuitamente atravessam seus cami-
nhos; ¢) sdo rotulados como incapazes por precisarem de tecnologias assistivas,
por terem convalescenga subita ou longa e por terem limitagdes ao que é conven-
cionado de “vida comum”. (2013, p. 18)

Questdes bioéticas se apresentam, voltadas aos direitos a saude e a vida. Essa invi-
sibilidade atinge pessoas com doencas raras, com sofrimento emocional, tendo seus
direitos tolhidos pela dimensao utilitarista, onde o bem maior visa atender um maior
numero de pessoas e a falta de recursos financeiros s6 faz aumentar a dificuldade de
tratamento devido ao alto custo dos medicamentos.

0 Simpésio Internacional sobre a Bioética e os Direitos da Crianga (Associagdo Mundial
dos Amigos das Criangas) e UNESCO, demonstrou a importancia que deve ser dada ao
assunto: “a sociedade deve promover, em especial, pesquisas relativas a doengas raras
e ao desenvolvimento de terapias eficazes” (2000, p. 9).

Nesse sentido, ainda, nota-se que outras consideragdes séo vistas pelos autores:

[...] reconhece que a questdo da infancia é uma realidade complexa em evolugéo e
que merece agora consideragdo especial. As criangas sd@o seres frageis, mas sua
autonomia ndo deve ser mal compreendida. Portanto, seus direitos —em especial os
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direitos a sobrevivéncia, ao desenvolvimento e a participagao— e a protegao de que
necessitam encontram-se refletidos efetivamente em numerosos textos nacionais e
internacionais que visam a protecdo dos direitos humanos, aos quais sé@o acrescen-
tados dispositivos especificos relativos as criangas, especialmente na Convengao
Internacional sobre os Direitos da Crianga. (AMADE e UNESCO, 2000, p. 9)

Outra andlise relevante é a preocupagéao dos pais de uma crianga, frente a uma doenga
rara, conforme aponta Jonas, sob o viés da Bioética de Responsabilidade: “Responsa-
bilidade é o cuidado reconhecido como dever pelo outro ser e que devido a ameaga da
vulnerabilidade se converte em preocupacéo” (2006, p. 352).

A perda da saude, provocada por uma doenga rara, gera angustias na crianga, com
medo da morte. A adaptacao a essa nova realidade, ao meio hospitalar, traz reagdes
psicologicas como a ansiedade, medo, tristeza, luto pelo que ndo pode fazer mais:
como brincar com seus irmaos e amigos, ir a escola, praticar alguma atividade fisica,
ter seu animal de estimagéo ao seu lado, por exemplo. Em alguns momentos, também,
podera sofrer preconceito por parte de seus colegas de escola
pela sua aparéncia.

Uma conversa honesta, sobre

. .. .. E possivel falar de morte com a crianca com doenga em fase
(0} dlagI’IOSTICO € 0 prognostico,

terminal, porém, o adulto precisa ter a sensibilidade e estar aber-
logo no comego da doenga, to a questionamentos, dividas, angustias e medos e fazer com
parece resultar em um melhor que a crianca perceba que o siléncio ndo |lhe é imposto e que é
possivel compartilhar. Ela sente medo e inseguranga e necessita
- conversar sobre a sua doenca. Sabe o que esta acontecendo,
e pelos membros da familia percebe a sua piora e sofre pequenas perdas didrias, é o luto
antecipatdrio tomando espago. Uma conversa honesta, sobre o
diagnostico e o progndstico, logo no comego da doenga, parece
resultar em um melhor ajuste psicoldgico pela crianga e pelos membros da familia,

ajudando a diminuir os sentimentos de isolamento, medo e solidao.

ajuste psicologico pela crianga

Neste momento dificil, a biblioterapia pode ser utilizada como recurso para ajudar o pa-
ciente, proporcionando diminui¢cdo da ansiedade, despertando novos interesses, con-
tribuindo na verbalizagédo dos problemas, aumentando a autoestima ou socializando.
E a literatura ajudando no enfretamento de enlutados tanto criangas ou adultos como
as suas familias (Paiva, 2009). Livros infantis tem a funcdo humanizadora, onde as
criangas sdo acolhidas e percebem que as suas emog¢des podem nao ser tdo assusta-
doras quanto parecem. Ainda sobre o aspecto psicoldgico, a crianga pode apresentar
as mesmas reagdes dos adultos, descritas por Kiibler-Ross (2008): “negacéo, raiva, ne-
gociagao, depressao e aceitagdo”. Salientando que a esperanga sempre permeia essas
fases. Apos o impacto inicial, quando ciente do seu quadro a crianga 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, modifi-
cacgdes na sua rotina social, mudangas fisicas e na aparéncia, por exemplo.

A negacgao da morte pelo adulto faz com que a crianga ndo avance para as demais
fases do luto. Nesse sentido, Kovacs, afirma: “o ocultamento da verdade perturba o
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processo de luto da crianga e a sua relagdo com o adulto. A crianga também gostaria
de negar a morte, mas quando os fatos contradizem o que lhe informam, fica comple-
tamente perturbada e frustrada” (2002, p. 50).

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 o0 assunto e também precisa de ajuda.

2. Consideracoes Finais

0 estudo sobre luto infantil frente as doengas raras é de extrema relevancia aos pacien-
tes 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 terapéu-
tico, diagnéstico e culminando por vezes com a morte prematura. Destaca-se ainda,
conforme Arantes, que uma morte anunciada pode levar a ressignificagao, a busca de
um novo sentido para a vida, porém, a angustia pode se tornar presente por nao haver
tempo suficiente para encontrar esta nova diregdo (2016, p. 44).

A nocao do conceito de morte pela crianga esta relacionada ao

Quando a doenga é seu desenvolvimento cognitivo e a elaboragéo do seu processo

diagnosticada como

de luto depende de como o assunto é introduzido por seus fa-
miliares.

potencialmente fatal, ndo é raro

os familiares se culparem por

Criangas com doengas em fase terminal, além de sentirem medo
da morte, da sua prépria doenga, sentem medo das separagdes

ela, mesmo que nédo tenham constantes das pessoas que fazem parte do seu convivio, com
culpa. A familia passa por uma soliddo sobre o seu proprio estado.

desestruturagao

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

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

A dificuldade de se chegar a um diagndstico preciso; a falta de informacgéo; o despre-
paro profissional para se lidar com o paciente e seus familiares, gerando sofrimento
emocional; o alto custo financeiro para o tratamento da doenga rara, muitas vezes,
acabam violando os direitos humanos dos pacientes. Dessa forma, questdes bioéticas
sao levantadas para garantir o direito a saude e a vida das criangas com doenca rara
através do acolhimento diferenciado, sem discriminagao.

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