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RESUMO

Objetivo: identificar as evidéncias cientificas sobre as familias de criangas com doenca falciforme. Método:
revisdo integrativa a partir da busca com os descritores anemia Sickle Cell OR Hemoglobin SC Disease OR
Hemoglobin Sickle AND Family AND Family Relations AND Child em portugués, em inglés e espanhol, nas bases
de dados MEDLINE, LILACS, CINAHL, PUBMED, publicados entre janeiro/2005 e janeiro/2015. Resultados:
foram selecionados 16 artigos que originaram as categorias tematicas impacto da doenca falciforme na
familia, repercussées psicossociais na dinamica familiar, qualidade de vida da crianca e sua familia e suporte
social/rede de apoio. Discussao: os estudos referem que a familia se manteve como a principal provedora
no cuidado da crianga com doenca falciforme, enfrentando os desafios para o alcance da integralidade do
cuidado e lutando pela qualidade de vida de seus filhos. Conclusao: essas evidéncias subsidiardao a equipe
multiprofissional na construcao de um cuidado continuo as familias de criancas doentes falciformes.

Descritores: Anemia Falciforme; Hemoglobina Falciforme; Familia; Enfermagem Pediatrica.
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INTRODUCAO

A doenca falciforme (DF) pertence a um
grupo de desordem genética mais comum
no Brasil, causada por uma hemoglobina mo-
dificada (HbS). Geralmente, os genitores sao
assintomaticos de um unico gene afetado (he-
terozigotos) e produzem HbA e HbS, transmi-
tindo a crianca, que recebe o gene modificado
em dose dupla (HbSS) caracterizando a anemia
falciforme, uma das formas mais graves das
hemoglobinopatias.

A presenca da hemoglobina variante S nas
hemacias prejudica o seu normal funcionamen-
to, acarretando uma diminuicdo na sobrevida
dos eritrécitos (hemolise) e consequentemente
sintomas relacionados aos fendmenos vaso-
-oclusivos®?.

A génese da doenca ocorreu na Africa
e disseminou-se pelas Américas por meio da
imigracdo dos escravos, com isso houve um
aumento da populacao afrodescendente no
Brasil. A DF constituiu-se um problema de saude
publica devido a sua prevaléncia e importancia
clinica®*.

As manifestacdes clinicas da DF iniciam por
volta do sexto més de vida da crianca e incluem
crises algicas, ictericia, anemia crénica, priapis-
mo, risco aumentado para acidente vascular
encefalico (AVE), calculos biliares e infecces re-
correntes, principalmente do trato respiratorio®.

A presenca dos sintomas fisicos princi-
palmente relacionados as reacdes dolorosas
interfere na vida diaria da crianca com DF,
estendendo-se também para os membros da
familia, pois, frequentemente, a mesma nao esta
organizada para enfrentar o adoecimento e su-
portar aangustia de algum de seus membros. No
caso de um diagndstico de DF, o efeito é ainda
mais avassalador®”, seja pelo manejo da dor e
complexidade do tratamento, seja pelo impacto
emocional e psicossocial, uma vez que a familia

é a principal fonte de apoio dos individuos na
contemporaneidade e, quando algum de seus
entes apresenta-se fragilizado por qualquer
desequilibrio, ela precisa adaptar-se a nova
situacao”®,

Nesse sentido, a familia da crianga assume
os cuidados continuos, relacionados principal-
mente ao agravamento dos sintomas e monito-
ramento de crises dolorosas®.

Na atualidade, poucos estudos exploram
as experiéncias da familia no cuidado a crianca
com DF. A maior parte das produg¢des engloba
aspectos bioldgicos, farmacoldgicos e gené-
ticos.

Assim, o presente estudo justifica-se pela
necessidade de investigar as evidéncias cienti-
ficas sobre o assunto, reunindo resultados que
possam dar subsidios para a enfermagem em
intervencdes com familias de criangas com DF.

Desse modo, acredita-se que os profissio-
nais de saude possam refletir acerca da temdtica
sensibilizando-os para o planejamento e imple-
mentacao de a¢des efetivas que possam garantir
uma melhor qualidade de vida para a crianca
com DF e sua familia.

Portanto, o objetivo do presente estudo foi
identificar as evidéncias cientificas sobre familias
de criangas com doenca falciforme.

METODO

Trata-se de um estudo que utilizou a revisao
integrativa, método amplo que redne simultane-
amente a inclusao de pesquisas experimentais e
nao experimentais para o alcance de uma com-
preensdo mais completa sobre um fendbmeno
de interesse, apresentando o estado da ciéncia
e aplicabilidade na pratica de enfermagem(,

Para elaboracao da presente revisdo inte-
grativa, as seguintes etapas foram realizadas:
identificacdo do problema (definicao clara so-
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bre o propésito da revisdo), busca da literatura
(delimitacao de palavras-chave, bases de dados,
estabelecimento de critérios de inclusao e ex-
clusao para a selecao dos artigos), avaliacao e
analise dos dados"?.

Para guiar a revisao integrativa formulou-se
a questao: quais sdo as evidéncias cientificas em
relacao a familia frente a crianca portadora de
doenca falciforme?

Utilizando-se as bases de dados eletronicas
MEDLINE (Literatura Internacional em Ciéncias
da Saude), LILACS (Literatura Latino-Americana
e do Caribe em Ciéncias da Saude), CINAHL
(Cummulative Index to Nursing and Allied He-
alth Literature) e PUBMED (National Library of
Medicine and National Institutes of Health), a foi
realizada pelos autores de forma independente,
a fim de garantir a legitimidade do estudo, a
busca on-line de artigos cientificos publicados
nos ultimos dez anos, ou seja, de janeiro de
2005 a janeiro de 2015, devido a consolidacao
do Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN) para hemoglobinopatias ter sido em
2005 em todo territério nacional, pois desde a
portaria GM/MS 822, de 6/06/2001, foram quatro
anos até consolidar o PNTN em todo o Brasil.
Ressalta-se também que em outros paises, como
a Inglaterra e os EUA, foi obrigatéria a Triagem
Neonatal para DF a partir de 2006; no mesmo
ano, a Organizacdo Mundial de Saude (OMS)
reconheceu a DF como um problema de salide
publica no continente africano®.

Os critérios de inclusdo dos artigos foram:
artigos publicados em portugués, inglés ou
espanhol, com resumos disponiveis nas bases
de dados selecionadas no periodo compreen-
dido entre 2005-2015; artigos publicados cuja
metodologia incluia participantes da familia
ou pais, cuidadores e criancas com DF e artigos
que em sua discussdo abordasse aspectos da
vivéncia familiar frente a doenca e o cuidado.
Foram excluidos da selecao artigos que nao

contemplaram a pergunta, artigos que nao
apresentavam o resumo nas bases de dados e
nao disponiveis no formato de texto completo,
artigos escritos em idioma que nao definidos
no estudo, resumos e anais de congressos, co-
mentdrios, editoriais, opinides, notas prévias,
relatérios, artigos de revisao narrativa e de
revisao critica.

Para a realizacdo da busca, foram utilizadas
combinacdes entre as palavras-chave, consid-
eradas descritores no DeCS (Descritores em
Ciéncias da Saude) e MeSH ( Medical Subject
Headings: “anemia sickle cell” [DeCS Terms]
OR “Hemoglobin SC Disease”"[DeCS Terms]
OR “hemoglobin, sickle"[DeCS Terms] AND
“family”"[MeSH Terms] OR “family”[DeCS Terms]
OR “family relations"[MeSH Terms] OR “family
relations"[DeCS Terms] AND“child"[MeSH Terms]
OR “child"[ DeCS Terms]. Nas bases de dados
CINAHL e portal PUBMED foram utilizados os
descritores em inglés; em seguida, para o aces-
so a base MEDLINE utilizaram-se os descritores
em portugués, espanhol e inglés; ja na base
de dados LILACS, os descritores em portugués
e espanhol. A partir da combinacao desses
descritores, foram localizadas 146 referéncias,
conforme Figura 1.

Figura 1 - Fluxograma de selecao dos artigos.
Divinépolis, 2015.

Artigos identificados na busca inicial a
partir dos critérios estabelecidos: N:146
PUBMED: 68 MEDLINE:30 CINAHL:30 LILACS:18

¥

Artigos eliminados por titulos e resumos N: 94
PUBMED: 44 MEDLINE:22 CINAHL:20 LILACS:8

¥

Artigos incluidos para leitura na integra: N: 52
PUBMED: 24 MEDLINE:8  CINAHL: 10 LILACS: 10

4

Artigos excluidos que ndo responderam
aquestdo norteadora:N: 34

PUBMED: 12 MEDLINE:7  CINAHL:9 LILACS:6
¥

Artigos incluidos: 16

Fonte: elaborado pelos autores, 2015.
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Na sequéncia foi realizada a leitura analitica
destes estudos (16 artigos), que foram encontra-
dos e numerados segundo a ordem de localiza-
¢ao, e os dados organizados a partir da acepcao
das informacées a serem extraidos das publi-
cacgoes elegidas. O cerne da revisao integrativa
é a categorizacao dos estudos. Nesse sentido,
procede-se a apresentacdo dos resultados e a
discussao das informacdes de forma descritiva e
por meio da construcao de um quadro sintético,
contendo: cédigo do estudo, segundo a clas-
sificacao de seus autores; objetivos; periédico;
ano de publicacdo; caracteristicas do estudo e
outro quadro sinéptico com a comparativa dos
estudos e seus niveis de evidéncia.

De acordo com a pratica baseada em evi-
déncias, os estudos devem ser avaliados e clas-
sificados de forma hierarquica segundo o nivel
de evidéncia. Isso contribui para a tomada de
decisbes na area da saude. Neste estudo, adotou-
-se a proposta de Melnyk e Fineout-Overholt‘",
descrita abaixo:

I Evidéncias oriundas de revisdo sistematica
ou meta-analise de todos relevantes en-
saios clinicos randomizados controlados ou
provenientes de diretrizes clinicas baseadas
em revisdes sistematicas de ensaios clinicos
randomizados controlados;

Il Evidéncias derivadas de pelo menos um
ensaio clinico randomizado controlado bem
delineado;

lll Evidéncias obtidas de ensaios clinicos bem
delineados sem randomizacao;

IV Evidéncias provenientes de estudos de coorte
e de caso-controle bem delineados;

V Evidéncias originarias de revisdo sistematica
de estudos descritivos e qualitativos;

VIEvidéncias derivadas de um uUnico estudo
descritivo ou qualitativo;

VIIEvidéncias oriundas de opiniao de autorida-
des e/ourelatério de comités de especialistas.

RESULTADOS

Descricdo dos estudos

Em relacdo ao ano de publicagdo, dos 16
dos artigos integrantes do estudo apresentados
no Quadro 1, verificou-se maior producao no
ano de 2013, com trés artigos. Entre 2005, 2006
e 2014, ndo foram identificados estudos relacio-
nados a tematica.

Quanto a caracterizacdao dos estudos
que compuseram a selecdo, destaca-se que as
publicacdes estdo distribuidas em revistas de
enfermagem, médicas, de hematologia e de
ciéncias e saude coletiva, sendo que todos os
artigos estavam no idioma inglés e quatro eram
producdes nacionais.

Em relacao a abordagem metodolégica,
os estudos eram de abordagem quantitativa,
qualitativa e quanti-qualitativa; jd quanto ao
delineamento, estudos transversais, descritivos,
exploratérios e um estudo de caso.

Sinopse dos artigos incluidos

As producdes selecionadas apontaram
aspectos em relagao aos cuidados dispensados
a crianca com DF e a mudanca na rotina fami-
liar”22223) Alguns estudos salientaram a experi-
éncia dos pais no cuidado, especificamente da
mae, desvelando um papel duplo de ser mae e
cuidadora®'>?3,

As questdes que envolvem fatores de risco
psicossociais foi outro ponto frequentemente
encontrado nos estudos selecionados!' 13141521,
incluindo alteragbes emocionais em irmaos da
crianca afetada'72",

Diante da vivéncia da familia da crianca
com DF, os artigos revelam um funcionamento
familiar desafiador envolvendo assuntos como
comunicacao, papéis alterados e dificuldades
psicossociais!”21620-21),
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Quadro 1 - Descricao dos estudos incluidos de acordo com o cédigo de identificagdo do artigo/revis-
ta, titulo do artigo, autores, ano/idioma, tipo de estudo e abordagem metodoldgica. Divindpolis, 2015.

Codigo de
. . < " . . Aborda-
identificacao do Titulo Autores Ano/ldioma |Tipo de Estudo em
artigo e revista g
Menezes ASOP,
EO1 Rev Paul Quality of life in patients |Len CA,Hilario 2013 Portugués/ | Estudo transver- Quantitativa
uantitativ
Pediatr with sickle cell disease. | MOE,Terreri Inglés sal e seccional
MTRA,Braga JAP
Parental perception of .
. . Kam J,Panepinto
. quality of hospital care . Estudo transver- o
E02 Wis Med J : L JA,Brandow 2008 Inglés . Quantitativa
for children with sickle sal e seccional
. AM,Brousseau DC
cell disease
Van Den Tweel XW,
Quality of life of female .
. . Hatzmann J, Ensink
E03 Haematolo- caregivers of children . Estudo transver- o
) T . E, van der Lee JH, 2008 Inglés i Quantitativa
gica with sickle cell disease: a B sal e seccional
Peters M, Fijnvan-
survey
draat K, et al.
Examination of risk and
resiliency in a pedia- Karlson CW,Haynes
EO4 J Pediatr tric sickle cell disease SL,Smith . Estudo descritivo o
. . . . 2012 Inglés . Quantitativa
Psychol population using the M,Faith MA,Elkin e exploratério
psychosocial assessment | D,Megason G.
tool 2.0
Decisdes reprodutivas
» i e triagem neonatal: a .
EO5 Ciénc Saude . R Estudo descritivo o
) perspectiva de mulheres | Guedes C. 2012 Portugués L. Qualitativa
Coletiva . . exploratério
cuidadoras de criangas
com doenga falciforme
Children with sickle cell
disease who are expe-
E06 Afr J Psychia- |riencing psychosocial . ) Estudo Transver- o
AyinmodeT. 2011 Inglés . Quantitativa
try problems concurrently sal e seccional
with their mothers: a
Nigerian study
. o Herzer M, Godiwala
Family functioning in the
EO7 J Dev Behav . .| N, Hommel KA, . Estudo Trans- o
. context pediatric chronic . . 2010 Inglés Quantitativa
Pediatr . Driscoll K, Mitchell versal
conditions
M, Crosby LE, et al
Exploring parent-siblings | Graff JC, Hankins JS,
E08 Issues Compr | communication in Hardy BT, Hall HR, . Estudo descritivo o
. . . . 2010 Inglés . Qualitativa
Pediatr Nurs families of children with | Roberts RJ,Neely- e exploratério
sickle cell disease -Barnes SL.
Parental information, Raphael JL,Butler
. motivation, and adhe- AM, Rattler
E09 Pediatr Blood . . . Estudo trans- o
rence behaviors among | TL,Kowalkowski 2013 Inglés Quantitativo
Cancer . o versal
children with sickle cell | MA, Mueller BU,
disease Giordano TP
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E10 Pediatr Blood

The mediating effects
of family functioning on
psychosocial outcomes

Gold JI,Treadwell

Estudo descritivo

. o M,Weissman L, 2011 Inglés . Quantitativa

Cancer in healthy siblings of o e exploratério
. . Vichinsky E

children with sickle cell

disease

Coping and coping as- | Hildenbrand
E11J Pediatr sistance among children | AK,Barakat LP, 2015 Inalés Estudo Descritivo | Quanti-quali-
Hematol Oncol with sickle cell disease Alderfer MA, Marsac 9 e exploratério tativa

and their parents ML

All her children are Born

that way: gendered

experiences of stigma Marsh VM, Kamuya . Estudo Descritivo o
E12 Ethn Health . . 2013 Inglés . Qualitativa

in families affected by DM, Molyneux SS e exploratério

sickle cell disorder in

rural Kenya

Psychosocial impacto f

sickle cell disease on mo-

thers of affected children | Tunde-Ayinmode . Estudo trans- o
E13 East Afr Med J 2007 Inglés Quantitativa

seen at University of MF versal
llorin Teaching Hospital,
llorin, Nigeria
O cotidiano das familias .
. Guimaraes TMR, -,
E14 Rev Bras He- | de criancas e adoles- Estudo descriti-

Phila).
(Phila) tioning in pediatric sickle

cell disease

Miranda WL, Tavares | 2009 Portugués . Qualitativa
matol Hemoter centes portadores de MME vo, exploratério
anemia falciforme
Cotidiano da familia que
experiéncia a condicdo | Silva AH, Bellato R, R o
E15 Rev Eletr Enf . . . 2009 Portugués |Estudo de caso |Qualitativa
crénica por anemia Araujo LFS
falciforme
Parent perspectives
. persp Mitchell MJ, Lema-
. . on pain management, - . .
E16 Clin Pediatr . . nek K, Palermo TM, . Estudo Descritivo | Quanti-quali-
coping, and family func- 2007 Inglés

Crosby LE, Nichols
A, Powers SW

e exploratério tativa

Fonte: Elaborado pelos autores.

Houve estudos sobre qualidade de vida da
crianga e dos pais (cuidadores)®'32225),

Outro aspecto levantado nos artigos foi rela-
cionado a origem da doenca, que tendo sua pro-
cedéncia na populacao afrodescendente, trouxe
guestdes sobre etnia, género e estigma‘?'?,

Ainda destacaram-se nos estu-
dosl7-821820212425) 3 necessidade de aprimorar o
suporte social e a rede de apoio as criancas e
suas familias.

A sinopse comparativa dos estudos e seus
niveis de evidéncia encontram-se no Quadro 2.

DISCUSSAO

Da andlise do conteudo das publicagcbes
selecionadas, emergiram quatro categorias
tematicas: impacto da doenca falciforme na
familia, repercussoes psicossociais na dinamica
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Quadro 2 - Sinopse dos artigos segundo as referéncias/cédigo do estudo, participantes objetivos e
resultados. Divinépolis, 2015.

Codigo e ,
. = o Nivel de
referéncia |Populacdo/Amostra Objetivos Resultados N
Evidéncia
do estudo
E01(22) 100 pacientes por- Avaliar a qualidade de A DF compromete a qualidade de \
tadores de doenga vida relacionada a saude | vida das criangas, dos adolescentes
falciforme (DF) e seus | de criancas e adolescen- | e de suas respectivas familias
respectivos pais tes com DF
E02(12) Pais de 112 criancas Avaliar como os pais Os pais de criancas com DF perce- Vv
internadas com DF. percebem a qualidade do | bem que h& uma baixa qualidade
cuidado no hospital no cuidado hospitalar de seus filhos
relacionado a origem da doenca ser
afrodescendente
E03(13) 54 cuidadores de Avaliar a qualidade de Cuidadores de crianga com DF tem I
criangca com DF. vida de cuidadoras de significativamente baixa qualidade
criangas com DF de vida em todas as escalas do
questiondrio comparado com o
grupo controle, incluindo estados
depressivos, atividades diarias e
vitalidade.
E04(14) 219 cuidadores de Avaliar o risco de sofri- Os problemas emocionais do pa- I
crianga com DF . mento psicolégico nas ciente falciforme afetam os irmaos
familias de crianca com e familiares e sao fatores de risco
DF psicossociais para toda a familia.
E05(23) 50 mulheres cuidado- | Analisar a percep¢édo Mulheres querem ter outros filhos Y
ras de criancas com DF | de risco reprodutivo de mesmo sob o risco; mulheres ndo
mulheres e cuidadoras de | querem mais ter filhos por medo da
criangas com DF. outra crianga ter a DF.
E06(15) 250 maes (100 com Identificar criancas com Houve correlacdo entre criancas I
crianga DF) DF que vivenciam proble- | com provavel tendéncia a proble-
mas psicossociais junto mas psicolégicos e maes.
com suas maes
E07(16) 301 pais de criancas Descrever e compararo | O funcionamento é insalubre e I
com Doencgas. Croni- | funcionamento familiar relaciona-se com fatores de risco
cas, sendo (44 DF). geral de criangas com 5 como: a idade da crianga, poucas
doencas cronicas (entre criangas que moram na casa e baixa
elas a DF) renda.
E08(17) 52 pais de criangas Explorar como é a co- A comunicacdo é eficaz, eles \
com DF municagao pais-irmaos mostram interesse, consciéncia e
de criangas com DF e responsabilidade no cuidado com
identificar fatores que os irmaos com DF.
influenciam .
E09(18) 150 pais de criangas | Examinar a correlacdo de | As correlagdes de varidveis psicos- I
com DF varidveis psicossociais dos | sociais: idade jovem da crianga, uti-
pais no cuidado aos filhos | lizacdo do servico de saude, idade
com DF dos pais, estado civil influenciam o
cuidado.
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E10(7) 65 familias de criangas | Examinar o papel do fun- | O estudo mostrou que dificuldades \
com DF. cionamento familiar sobre | comportamentais e psicoldgicas
o funcionamento psicos- | prejudicam o funcionamento
social de irmaos saudaveis | familiar.
de criangas com DF.
E11(9) Pais de 15 criancas Identificar os estressores | Estressores sdo:complicagées médi- 1l
com DF. da DF e como os pais cas, efeitos colaterais do tratamen-
enfrentam esses fatores. | to, interrupgao de rotinas diarias
e atividades, reagcbes emocionais,
questdes de comunicacdo, desafios
sociais e preocupagdes com o
futuro.
E12(19) 13 membros de fami- | Explorar as experiéncias | O estudo aponta que no seio das \
lias da zona rural do de familias com criancas | familias, as mées sofrem a estig-
Kenya com DF afetadas por anemia matiza¢dao por serem vistas como
falciforme e como estas | portadoras da DF para os filhos.
experiéncias influenciam
as relagdes na familia
E13(20) Estudo com 100 maes | Avaliar o impacto psi- 28%das maes de crianga com DF \Y
de criancas com DF cossocial da DF sobre as | foram identificadas quanto a casos
maes. provéveis de problemas psicol6-
gicos.
E14(8) Entrevistas com 10 Analisar o cotidiano de A AF afeta toda a familia, sendo que 1l
familias que possuiam | familias de criangcas com | a sobrecarga do cuidado recai so-
pelo menosum filho | a AF bre a méae o que altera a dinamica
com anemia falcifor- familiar.
me (AF)
E15(24) Estudo de caso de Compreender o cotidiano | A familia é afetada em seu cotidia- \
uma familia com filho | da familia que experiencia | no pela necessidade de continuida-
portador de AF a condicdo cronica por de do cuidado.
anemia falciforme
E16(21) 53 pais de criangas Verificar as relagdes entre | O enfrentamento positivo do Vi
com DF paciente e enfrentamento | paciente estava relacionado ao
familiar e cuidados em funcionamento familiar positivo e
saude de criancas com DF | a menor utilizacdo dos servigos de
saude.

Fonte: Elaborado pelos autores, 2015.

familiar, qualidade de vida da crianca e sua fa-
milia e suporte social e rede de apoio.

Impacto da DF na familia

Cada familia é uma unidade, e na atuacdo
com ela é necessario concentrar o nosso olhar
para a interagdo entre 0s seus membros, e ndo
somente no individuo. Por isso, no manejo da do-
enca cronica, avaliacdo e cuidado devem incluir
o foco na familia e ndo apenas no paciente!",

Um estudo confirma que a DF altera a roti-
na familiar, modificando ndo somente a vida da
crianga, como também a de seus irmaos sauda-
veis que vivenciam interrup¢des em sua rotina
em detrimento das demandas da doenca do
irméo afetado. Consequentemente, ha estresse
e um desequilibrio no funcionamento psicosso-
cial dos membros familiares”. Essas mudancas
no nucleo familiar sdo desencadeadas por um
novo estilo de vida cercada de cuidados relacio-
nados ao uso especifico de medicamentos??,
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constantes hospitalizacdes nos momentos de
crises®, busca por dieta adequada®, restricoes
de atividades fisicas®?® e outros cuidados que
sdo necessarios para o controle da morbidade®
da DF.

Essas modificacbes impostas pelo manejo
da doenca sobrecarregam os pais, que além de
cuidarem do filho afetado pela doenca, também
precisam balancear os cuidados necessarios aos
outros filhos ndo doentes, o que pode gerar
conflitos no ajustamento familiar®'72".,

Nesse sentido, as familias e criancas ex-
perenciaram sentimentos diversos, entre eles,
o sofrimento gerado pela sobrecarga fisica e
psicossocial, que pode acometer todos os mem-
bros, mas principalmente o cuidador principal®.

Ao estudarem o cotidiano dessas familias,
pesquisadores destacaram que as maes sao as
principais responsaveis pelo cuidado® e assu-
mem o duplo papel de mae e cuidadora®'>?), j4
gue estao mais envolvidas nos cuidados didrios
dos filhos".

Outro estudo® revelou que a experiéncia
do cuidado a crianca com DF determina as
decisdes reprodutivas das maes - algumas nao
desejam mais ter filhos com receio de terem um
segundo filho com a doenca. Além disso, acar-
retaria mais despesas, necessitando de maior
ampliacao da renda familiar®3,

Em outro estudo®, destacou-se que muitas
maes deixam o trabalho para dedicar-se exclu-
sivamente ao filho doente, buscando muitas
vezes empregos informais no préprio lar para
garantir a proximidade e a atencdo continua
junto aofilho, consequentemente, a reducao nas
financas da familia">?® pode gerar riscos para um
sofrimento fisico, social e emocional levando a
um desajuste conjugal’®.

Desse modo, as experiéncias no cuidado da
crianga com DF envolvem mecanismos de supe-
racdo dia a dia® a fim de que a familia busque a
melhor maneira de enfrentar e se adaptar num

cotidiano marcado por episoédios de agudiza-
¢ao da doenca"?, sofrimento, medo do futuro,
auséncias no emprego e intercorréncias que
desencadeiam riscos psicossociais®'%13,

Repercussées psicossociais na dindmica familiar

As repercussdes psicossociais diante da
experiéncia de cuidado com o filho com DF
pode ser gerado por sentimento de culpa em
ter gestado um filho doente®'?, além disso, o
risco em conceber outra crianca com DF podem
ter um efeito negativo sobre o humor das mées
cuidadoras”22,

Muitas familias das criancas com DF en-
frentam desafios psicossociais relacionadas as
internacdes frequentes e restricao nas atividades
sociais que desencadeiam prejuizo na qualidade
de vida e sintomas psicologicos®.

O estresse do manejo da doenca traz re-
percussoes na dinamica familiar, podendo levar
ao risco de depressdo dos genitores??, como
apontado em um artigo em que metade dos
cuidadores de criancas com DF estavam em risco
de depressao'?,

Estudoscom familias americanas de origem
africana salientaram que dificuldade financei-
ra717192022 haixo nivel educacional do cuida-
dor319 e dificil funcionamento familiar 7'>'%) sao
fatores de risco determinantes para o aumento
dos sintomas da doenca e do sofrimento psico-
l6gico das familias!™.

Ja os artigos">? afirmam que o manejo da
DF requer um atendimento especial a crianga
mesmo sem ela estar em crise. Combinado
com as experiéncias intermitentes de crises,
admissdes hospitalares e transfusdes continuas,
é notavel que o estresse constitua um risco para
adisfuncao psicossocial do cuidador e de outros
membros da familia.

Como qualquer doenca cronica, o estresse
e o sofrimento podem levar a interrupgdes nas
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relagdes intrafamiliares?”. A familia busca um
novo sentido para que haja um funcionamento
familiar mais organizado frente as repercussoes
psicossociais que se apresentam.

Nesse sentido, a enfermagem coloca-se
numa posicao privilegiada. Sendo a area do
cuidado por exceléncia, é possivel contribuir
com orientacdes que possam ajudar as familias
na adaptacdo ao novo''?,

O funcionamento familiar de criancas com
DF devido a quantidade de hospitalizacdo e a
necessidade de atendimento médico reduz a
qualidade do tempo que as familias conseguem
dispender uns com os outros, prejudicando o
envolvimento afetivo entre os membros fami-
liares'%2), As familias podem se beneficiar de
estratégias para melhorara comunicacgao, gestao
do tempo e resolucao dos conflitos, ou seja, o
funcionamento familiar, quando melhoram a
negociacao de seus papéis antes e durante as
crises de falcizacdo, a fim de promover o melhor
manejo da doencga''®.

Para lidar com o desajuste familiar, auto-
res desenvolveram pesquisas nesse campo e
sugeriram maior atencdo nas areas de comuni-
cacao®"”, papéis*2?" e o envolvimento afetivo
entre os membros da familia®® - inclusive os
irmdos da crianga doente, que estando envol-
vidos por uma comunicacao reciproca com os
seus pais""”, demonstraram conhecimento nos
cuidados com o irmdo afetado.

Desse modo, o envolvimento de todos os
membros no cuidado ameniza a sobrecarga do
cuidador, facilita a divisao de tarefas e de papéis,
organiza o funcionamento familiar e reduz sin-
tomas de risco como depressaot’*??, estresse e
sofrimento na crianga#'2131419 e familia.

Qualidade de vida da crianca e sua familia

As publicacdes internacionais!'*'® e nacio-
nais®? sobre a Qualidade de vida da crianca e da

familia conduzem reflexdes devido as restricdes
nos aspectos emocional, social, familiar e fisico
que os envolvem no cotidiano.

O tema vem sendo investigado, ja que
a DF é uma doenca crbénica que leva a limi-
tacbes®91324 frustacdes, desesperancas e
perdas®?2224 3 crianca deixa de frequentar a
escola quando estd em crise ou mesmo pre-
cisa de atendimento hospitalar®*12-1316.21-22),
os encargos fisicos e psicossociais levam ao
adoecimento psicoldgico, que prejudicam a
qualidade de vida dessas pessoas®®131821-22),

Nos ultimos 20 anos, foram desenvol-
vidos varios instrumentos para avaliar a
qualidade de vida em criancas. Um deles, o
Pediatric Quality of Life Inventory (Peds QL)
versdo 4.0, que avalia a qualidade de vida em
criancas saudaveis e com doenca crbnica, foi
atualmente validado no contexto brasileiro®??,

Estudar a qualidade de vida em criancas
com DF se faz necessario, ja que uma série de
fatores como a dor afetam a qualidade de vida
de criancas com DF, pois estd associada ao
prejuizo do funcionamento recreativo e social,
bem como a frequéncia escolar e atividades de
lazer, prejudicando a vida diaria”2".

Tao importante quanto avaliar a qualida-
de de vida em criangcas com DF é avaliar a de
seus pais cuidadores, que além de sofrerem
com o manejo diario da doenca??, lidam com
o fardo de transmitirem ao filho uma doenca
que envolve questdes sociais e étnicas®'>",
Uma pesquisa evidenciou que algumas mulhe-
res sdo estigmatizadas pela prépria familia, por
serem vistas como portadoras da doenca para
o filho"?, Este aspecto faz com que tenham um
maior risco para a baixa qualidade de vida“.

Em outro estudo foi identificado que
0s pais percebem uma baixa qualidade no
cuidado prestado a seus filhos no ambiente
hospitalar e acreditam que este atendimento
seja por questdes étnicas e raciais"'?, corro-
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borando com o estudo anterior, em que se
destaca que a origem afrodescendente leva a
estigmatizacdo?, e consequente diminuicdo
da qualidade de vida de cuidadores e criangas
com DFU4,

Entre os determinantes que contribuem
para a baixa qualidade de vida encontram-
-se ainda os aspectos socioecondmicos®?,
fato que a maioria dos cuidadores deixam de
trabalhar ou pedem saidas antecipadas para
cuidar da crianca doente®?*, o que comumen-
te acarretara uma sobrecarga do cuidador??,
levando-o a uma baixa qualidade de vida no
cotidiano.

Ressalta-se a necessidade de mais estu-
dos no contexto brasileiro que englobem o
tema Qualidade de vida da crianca com DF e
as variaveis socioecondmicas e culturais a fim
de evidenciar lacunas e aprimorar o cuidado
integral a esses pacientes e suas familias®?.

Suporte social e rede de apoio de familias de
criancas com DF

Considerando a assisténcia em saude e
a necessidade de auxilio para as familias, os
estudos internacionais afirmam que o supor-
te social é determinante para a aderéncia ao
tratamento da doenga”*'®:

Apds a confirmacdo do diagnéstico, a
motiva¢do da familia em dar seguimento a
terapéutica da crianca com DF é facilitada
pelo enfrentamento diante dos eventos es-
tressores que permeiam a rotina de cuidados
com crianga, como as recorrentes internagdées,
exames e consultas‘®. Para tanto, o suporte
social é o esteio para que os pais e criangas
vivenciem a experiéncia de manejo da DF com
mais seguranca®. Um suporte social limitado
desencoraja a familia, que, desamparada, sen-
te dificuldades em conduzir a tomada de de-
cisdes em relacao ao regime terapéutico'42#-

Desse modo, afamilia extensa, os amigos,
vizinhos e profissionais de satide, como pilares
do suporte social"®, favorecem a elaboracao
de habilidades por parte dos pais para enfren-
tarem a rotina modificada em decorréncia da
doenca de seus filhos®®

Os comportamentos da familia frente ao
processo de saude e doenca sao influenciados
pelos distintos tipos de suporte (emocional,
social e médico). Mais suporte social corres-
ponde a um maior envolvimento e consciéncia
da familia nos cuidados com o filho doente.
Havendo dificuldades comportamentais e
psicolégicas em relagdo ao manejo diario da
crianca com DF, ha também o desajuste na
dinamica familiar e estas familias passam a nao
exercer os cuidados de rotina’'>'®, elevando
o risco para complicacées da doenca'.

Para atingirem a resiliéncia, um estudo
destacou que a flexibilizacdo entre os mem-
bros familiares é uma estratégia eficaz de su-
porte social e de rede de apoio, pois, quando
as avds passam a assumir o manejo de cuida-
dos™, ha uma diminuicdo de riscos de pro-
blemas psicossociais no nucleo familiar®1213:

No contexto do enfrentamento familiar, o
suporte social inclui estratégias para tomada
de decisbes, aceitacao e gerenciamento da
doenca*?*, Estas estratégias sdo alcancadas
em um meio social, que inclui como arrimos
a religidao e a espiritualidade®424,

Neste sentido, a participacao das familias
de criangas com DF em organiza¢des sociais e
associacoes de doentes falciformes®29 os for-
talece, pois espacos de convivéncia permitem
a partilha de problemas que sao comuns em
suas rotinas®2*-

Nao se pode ignorar os servicos interli-
gados que apoiam as familias de criancas com
doenca falciforme, como clinicas, hospitais,
centros de hematologia e estratégia de saude
da familia®. E legitimo que certas familias
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sintam-se satisfeitas com alguns servicos pres-
tados e criem vinculos afetivos, enquanto que
em outros casos a ligacdao com a unidade de
atendimento pode ser fraca®”, logo a familia
nao se sente a vontade e se estabelece pouca
confianca, impedindo a expressividade de sen-
timentos. Isso dificulta a adaptacdo da familia
no manejo da DF®,

Ainda no contexto dos servicos como fon-
tes de apoio a estas familias, ressalta-se que,
devido a cronicidade da doenca falciforme,
torna-se primordial a realizacdo de um acom-
panhamento compartilhado com a rede de
apoio da Atencao Primaria em Saude (APS)®%
por meio de um efetivo sistema de referéncia
e contrarreferéncia, com o estabelecimento
de um plano de cuidados que torne o apoio
mais eficaz entre a familia e o servico. Desta
forma, facilitaria o alcance da integralidade
do cuidado®, ou seja, uma assisténcia in-
terligada entre as unidades de APS com os
Centros de Hematologia, visto que um dos
principios do Sistema Unico de Saude (SUS) é
a integralidade descrita na linha de cuidados
aos portadores de doenca falciforme, manual
criado pelo Ministério da Saude®?*,

Dentro do principio da integralidade, o
acompanhamento a pacientes e familias deve
ser ofertado pela rede de atencao primaria e
nao somente pelos servicos de hematologia,
ja que outro principio do SUS é a descentra-
lizacado, indicando que seus usuarios devem
ser atendidos proximos de suas residéncias®?.

Esse principio confronta-se com uma par-
ticipacao limitada de profissionais de saude
no cuidado a pessoa e familia que vivencia
a DF, ou seja, é necessaria uma educacao
permanente dos profissionais para que a meta
da integralidade do cuidado a crianca e sua
familia sejam efetivamente alcancadas®2*.

Contudo, diante de uma assisténcia em
saude que ainda é fragmentada, a familia

mantém-se como a principal provedora no cui-
dado a crianca com DF®2?, tentando enfrentar
os desafios que se colocam para o alcance da
integralidade do cuidado® e lutando pela
qualidade de vida de seus filhos que convivem
com a doenca®

CONCLUSAO

Um dos limites da presente investigacao
restringe-se a baixa producao nacional sobre
o tema familias de criangas com DF, principal-
mente de obras relacionadas ao manejo diario
das familias em relacdo a doenca.

E certo também que foram encontrados
poucos estudos na drea de enfermagem, e
como a DF é uma das doencas hereditarias
mais comuns do Brasil, requer um cuidado
continuo pela equipe multiprofissional, da
qual o enfermeiro é integrante.

Diante do impacto da DF nas familias,
salienta-se a importancia deste estudo, que
veio corroborar para a reflexao de profissionais
de saude que assistem as criangas com DF,
instigando-os para a importancia da familia
no contexto do cuidado e de suas reais neces-
sidades no manejo da doenca.

Nos artigos analisados vé-se a necessi-
dade de estudos que abordem a avaliacdo
de familias na experiéncia do cuidado, com
pesquisas que mostrem a utilizacao de ins-
trumentos de avaliacdo com familias para
que subsidiem o conhecimento da estrutura
interna, das redes de apoio e de suporte das
familias na conducao do cuidado com o filho
doente falciforme. Além disso, no ambito da
enfermagem, propor intervencdes personali-
zadas para cada familia por meio das etapas
de levantamento de problemas, planejamento
de cuidados, implementacao e avaliacdao das
intervencdes que colaborem para uma efetiva
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sistematizacao da assisténcia de enfermagem
na atencdo primaria, secunddria e tercidria ao
portador de DF e de sua familia.

Constatou-se que as producdes cientifi-
cas sobre a familia da crianca com DF no Brasil
ainda se encontraram incipientes no que se
refere a integralidade do cuidado, pois ainda
ha dificuldades para integrar a assisténcia
prestada na esfera da atencao primdria com os
centros de hematologia, onde as criangas com
DF realizam consultas, exames e transfusoes.
Ha pouca comunicagao entre os servicos para
a continuidade do cuidado prestado, fragmen-
tando a assisténcia.

No campo do manejo familiar, os estu-
dos nacionais e internacionais mostraram as
intercorréncias ocorridas em torno da doencga
e do cuidado, que exigem enfrentamento e
adaptacao da familia.

Na literatura internacional, houve ten-
déncia por estudos que exploram os fatores
de riscos psicossociais para a criancga e familia,
avaliacdes sobre qualidade de vida (princi-
palmente apontando a mae como principal
cuidadora) e levantamento de fatores so-
cioecondmicos e culturais que envolvem as
populacdes de origem africana.

Salienta-se que pesquisas sobre o fun-
cionamento familiar e as respostas da familia
frente a doenca e aos cuidados da DF preci-
sam ser mais estudadas pelos profissionais de
saude, especificamente os da enfermagem,
pela aproximag¢do com as familias no cuida-
do. Como mencionado nas limitacdes deste
estudo, é preciso estabelecer intervengdes
personalizadas de acordo com as necessida-
des de cada familia, baseando-se em estudos
sobre o funcionamento da dinamica familiar.

Acredita-se que uma melhor compreen-
sdo sobre as demandas e anseios das familias e
aidentificacao de elementos que dificultem o
manejo didrio da doenca, como fatores de ris-

co psicossociais, elencado por alguns autores
desta revisdo integrativa, possam estimular e
subsidiar a equipe multiprofissional na cons-
trucdo de um cuidado continuo as familias, o
que favorecerd o alcance da salde da crianca
com DF em sua totalidade e uma qualidade de
vida semelhante a de outras criancas.
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