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RESUMO

Objetivo: compreender os desafios enfrentados por cuidadores familiares de criangas e adolescentes com
Epidermdlise Bolhosa na busca pela assisténcia na Rede de Atencdo a Saude. Método: estudo exploratério-
descritivo, de abordagem qualitativa, realizado em ambulatério de um Hospital Universitario na Paraiba que
acompanha 11 criangcas/adolescentes com EB. Realizou-se a coleta dos dados por meio de entrevista
semiestruturada com cinco cuidadoras principais € o encerramento por critério de suficiéncia. Para andlise dos
dados, seguiu-se a Analise Tematica, proposta por Minayo. Resultados: os principais desafios identificados
foram a dificuldade na definicdo do diagnostico e inicio precoce do tratamento adequado; a realidade financeira
onerosa que permeia a deficiéncia na oferta de insumos e continuidade do cuidado; as lacunas na organizagdo
da Rede de Atengdo a Saude e coordenagdo do cuidado pela Atengdo Primaria em Salde que culminam na
busca pela rede de apoio social devido ao deficit na resolutividade em relagdo aos direitos da
crianga/adolescente. Consideragdes finais: alerta-se para o desenvolvimento de uma assisténcia direcionada a
familia, além da reorganizagdo dos servicos da rede de saude objetivando a integralidade do cuidado a esses
individuos por meio da atuagéo intersetorial a fim de reduzir obstéaculos na realizagdo de um cuidado especifico,
continuo e individualizado.
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INTRODUCAO

As doencas genéticas raras implicam um
consideravel problema ainda pouco abordado na
perspectiva da salde publica, constatado por
busca simples na biblioteca Scientific Eletronic
Library Online (Scielo) realizada com os
descritores “doenca genética rara” ou “doencas
raras”, em que apenas seis publicacBes
relacionavam-se a esse campo®.

No Brasil, em 2014, instituiu-se a Politica
Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com
Doengas Raras (PNAIPDR) visando reduzir a
morbimortalidade desses individuos, inclusive
pela ampliagcdo do acesso em tempo oportuno ao
diagnostico e terapias especificas disponiveis®.
Todavia, 0 pais ainda carece de maiores
investimentos em pesquisa nesse ambito.

Dentre essas doengas raras, encontram-se a
Epidermélise Bolhosa (EB). Esta possui quatro
subtipos: EB Simples (EBS), EB Juncional
(EBJ), EB Distréfica - dominante (EBDD) e
recessiva - (EBDR) e EB mista ou Sindrome de
Kindler (SK), sendo caracterizada por
cronicidade e hereditariedade por meio de
mutacOes em Varias proteinas estruturais da pele
e da membrana mucosa. Essa divisdo € util para
0 estabelecimento de diretrizes gerais, todavia
em cada subtipo ha grande variabilidade genética
e influéncia fenotipica que determinam a
gravidade dos quadros clinicos®.

A incidéncia mundial de EB ndo é totalmente
conhecida devido aos poucos estudos
epidemioldgicos publicados®. No Brasil, de
acordo com a DEBRA (Associagdo nacional de
pesquisa médica dedicada a cura da EB), estima-
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se que 8:1.000.000 de habitantes tenham EB no
mundo e, no Pais, aproximadamente 1.600
pessoas®,

Conforme o Cadastro Nacional de Pessoas
com EB da DEBRA Brasil iniciado em 2014, ha
994 individuos cadastrados e destes houve 147
Obitos até o momento. Quanto a classificacéo,
incluindo os @bitos, constam 328 pessoas com
EBDR, 325 com EBS, 53 com EBDD, 27 com
EBJ e 261 com subtipo ainda indefinido. N&o
foram identificados individuos com SK e ndo
houve predominancia de sexo. Do total de
cadastrados, ha 406 vivos com idade entre 0 e 15
anos com predominancia de 145 casos de EBS,
109 com EBDR, 22 com EBDD, 4 com EBJ e
126 sem subtipo definido®.

No que se refere ao quadro clinico geral, este
decorre de falhas congénitas da adesédo
intraepidérmica ou dermoepidérmica que levam
a formacdo de vesiculas na pele e nas mucosas
gue podem ser espontaneas ou por trauma
minimo®. A dor e prurido sdo sintomas
recorrentes e em individuos com EBDR sao
piores. Estes também cursam com quadros de
maior gravidade, seguidos por EBJ, EBDD e
EBS™. No que condiz aos casos mais graves,
alguns apresentam mutagdo em genes expressos
em outros Orgdos, além da pele, resultando em
EB associada a doenca pulmonar intersticial,
sindrome nefrética congénita, cardiomiopatia e
atresia pilorica®.

Ademais, a fragilidade da pele acarreta
diversas  lesbes gerando dor  crbnica,
principalmente, na manipulacdo para a
realizacdo dos curativos e cuidados em geral®.
Familiares referem que o tratamento das feridas
pode durar até mais de quatro horas no dia®.

Dessa forma, ha grande repercussdo na vida
do individuo e familiares, tanto pelos aspectos
vivenciados pelo portador da EB, como
aparéncia da pele, dor fisica, sofrimento
psicoldgico, quanto para os familiares com os
impactos financeiros e psicoldgicos nos cuidados
em saude®. Além disso, ha a dificuldade no
diagndstico, caracteristica das doencas genéticas
raras, uma vez que 0s sinais e sintomas podem
ser similares aos de doencas comuns®.

As familias de criangcas com EB necessitam,
ainda, lidar com o impacto negativo do estigma
social em torno da crianga, a qual vivencia
alteracdo da sua autoimagem, o0 que pode

resultar, ao longo do tempo, em depressdo®,
sendo importante uma rede de apoio fortalecida
para a qualidade de vida desses individuos.

Dada a relevancia do tema na salde coletiva,
evidencia-se a importancia de conhecer as
complexas necessidades de salde vivenciadas
por esses pacientes e cuidadores e como eles
percebem seu processo terapéutico diante dos

obstaculos no acesso ao diagnostico e
tratamento®. Dessa forma, justifica-se o
presente  estudo pela importancia do

reconhecimento dos desafios e formas de
enfrentamento de cuidadores de
criangas/adolescentes com EB, ao exercerem o
papel como gestores do cuidado na busca pela
garantia da assisténcia a seus entes na Rede de
Atencéo a Saude (RAS).

Desse modo, surgiu 0  seguinte
guestionamento: quais os desafios enfrentados
por cuidadores familiares de criancas e
adolescentes com EB na realizagdo do cuidado
cotidiano? Para responder a essa questdo,
objetivou-se:  compreender os  desafios
enfrentados por cuidadores familiares de
criangas e adolescentes com EB na busca pela
assisténcia na RAS.

METODOLOGIA

Estudo exploratdrio-descritivo com
abordagem qualitativa, realizado entre junho e
agosto de 2019 com cinco cuidadoras principais
de criangas/adolescentes com EB, no
ambulatério de dermatologia de um Hospital
Universitario na Paraiba, o qual é o servico de
referéncia ambulatorial para individuos com EB
no estado. Este acompanha atualmente 11
criangas e adolescentes com EB. A adolescéncia
foi compreendida até os 19 anos de idade™?.

Incluiram-se no estudo os cuidadores que
atenderam aos seguintes critérios de incluséo:
ser cuidador/responsavel de crianca/adolescente
com diagnostico de EB; ser maior de 18 anos;
comparecer ao referido ambulatério durante o
periodo de coleta de dados. E como critérios de
exclusdo: ndo estar em condicbes fisicas ou
psicologicas no momento da coleta de dados;
apresentar dificuldades de compreensdo das
questdes do instrumento de pesquisa. Todos 0s
cuidadores com o0s quais houve contato
atenderam aos critérios de inclusdo, no entanto,
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em virtude das faltas dos individuos as consultas
agendadas pelo servico, por motivos financeiros
e de transporte, excluiram-se seis participantes.

A coleta de dados foi mediada pela indicacao
da enfermeira do servico que listava e informava
as datas e horarios em que as
criancas/adolescentes seriam atendidas. Dessa
forma, a pesquisadora comparecia ao local para
realizagdo de entrevista semiestruturada com as
seguintes questdes norteadoras: como é a
vivéncia de familiares que cuidam de
criangas/adolescentes com EB? Como a familia
tem convivido desde que a crianca/adolescente
nasceu e houve o diagnostico da EB? Quais
desafios tém enfrentado para cuidar da
crianga/adolescente  com EB? Vocé esta
inserido(a) em algum grupo ou Organizacdo N&o
Governamental (ONG) de apoio a
crianga/adolescente com EB? Como tem feito
para que a crianga/adolescente  seja
acompanhada nos servicos de saude? Quais as
dificuldades enfrentadas no tratamento?

As entrevistas foram gravadas em audio e
transcritas na integra, com duragdo variando
entre 15 e 52 minutos, com média de 25
minutos. O encerramento da coleta de dados
deu-se mediante critério de suficiéncia,
entendido como 0 momento em que os dados
comegam a reincidir e ja é possivel tracar um
guadro compreensivo que responda ao objetivo
do estudo®™. O material obtido com a
transcricdo dos depoimentos foi composto por
20 paginas, redigidas em fonte Times New
Roman, tamanho 12 e espagamento entrelinhas
de 1,5.

Os dados foram submetidos a Analise
Tematica por meio da leitura exaustiva das
transcricbes; exploragdo do  material e
estabelecimento das unidades tematicas centrais;
e elaboracdo de sintese interpretativa com
inferéncias do pesquisador a partir da literatura
inerente ao tema®?. Desse modo, construiram-se
0s seguintes nucleos de sentido: Os desafios
enfrentados na obtencdo do diagnodstico
realizacdo do tratamento da EB e Atengdo a
salde para criancas/adolescentes com EB e a
influéncia das redes de apoio.

O estudo atendeu as diretrizes éticas de
pesquisas com seres humanos e foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa do Hospital
Universitario Lauro Wanderley, sob parecer n°

@D

3.333.184. Todas as participantes assinaram 0
Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE) e, para garantia do sigilo, foram
identificadas pela letra F, para “Familiar”,
seguida do nimero de ordem de realizacdo da
entrevista e grau de parentesco com a
crianca/adolescente.

RESULTADOS E DISCUSSAO

As cinco cuidadoras principais das
criangas/adolescentes com EB eram quatro mées
biolégicas e uma tia, a qual é mée adotiva. Com
relacdo ao namero de filhos, duas possuiam dois
filhos; duas um filho; e uma quatro filhos.
Tinham faixa etéria entre 24 e 40 anos e todas
residiam fora da capital do estado, em cidades
das mesorregides do sertdo, agreste e zona da
mata paraibana. Quanto a escolaridade, duas
possuiam o primeiro grau incompleto; uma o
segundo grau incompleto; outra o0 segundo grau
completo; e uma ndo frequentou a escola. Sobre
0 vinculo empregaticio, quatro cuidadoras
estavam desempregadas e uma afastada do
emprego devido a quadro depressivo pela
dificuldade em conviver com a condi¢do do
filho.

No que se refere a idade das criangas e
adolescentes, uma tinha 1 ano e 9 meses (F3),
duas tinham 7 anos (F1 e F4), uma tinha 12 (F5)
e outra 14 anos (F2).

Os desafios enfrentados na obtengdo do
diagnostico e realizacdo do tratamento da EB

Familias de criangas/adolescentes com
doencas raras passam por desafios na sua
vivéncia de cuidar desses individuos que
precisam de cuidados mdltiplos e continuos em
domicilio. Esse enfrentamento exige tempo,
dedicacdo e reorganizagdo de tarefas a partir de
modificacGes demandadas pela doenga®.

Além disso, um dos maiores desafios
enfrentados pelas familias € a dificuldade em se
obter o diagnostico da EB. As falas das
participantes demonstraram que esse processo
permeia Varias incertezas, como 0 equivoco com
outros diagndsticos, aumentando, assim, o tempo
para sua definicédo:

Antes de eu leva-lo para 0 médico eu passei
guatro meses com ele tratando Impetigo, [...] ai eu
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0 levei para o pediatra e ele disse: - I1sso é uma
doenca bacteriana contagiosa (F1, mée da
crianca).

O médico disse que era Sifilis de pele, passou um
remédio e uma pomada, e ela ficou 13 anos
tomando esse remédio e usando essa pomada [...]
vieram descobrir essa doenca {EB} dela ha pouco
tempo [...] na verdade ja faz mais de ano (F2, tia
da adolescente).

Estudo realizado com 210 individuos com EB
demonstrou que em 119 casos foram observados
0s sintomas ao nascimento e 85 individuos
obtiveram o diagndstico antes do primeiro ano
de vida®. Todavia, cabe salientar que a
apresentacao clinica pode ser incerta na primeira
infancia, seja pela auséncia de padronizacdo de
dados clinicos ou raridade e variabilidade da
doenca, as quais contribuem para diagnosticos
incorretos, resultando em tratamentos
inadequados™®, como evidenciado neste estudo.

Diante desse processo, incertezas decorrentes
do deficit de clareza e ambiguidade das
informacdes fornecidas por profissionais geram
nos cuidadores um estado de imprevisibilidade
em relacdo ao diagndstico:

[...] eu tinha fé que eu ia descobrir o que era
aquilo. [...] até ter o conhecimento do que era a
gente {familia} sofreu bastante (F1, mae da
crianca).

Essa realidade das entrevistadas gerou
dificuldades para gerenciar os cuidados na
auséncia de medicamentos e coberturas
adequadas a realizagdo dos cuidados com a pele:

[...] eu comprava meia e cortava embaixo, e saia
emendando as meias, como até hoje eu ainda fago
[...] como ele ndo tinha acesso ao material, entdo
eu preferia ndo colocar o curativo para ndo passar
aquela dor de novo, porque toda vez que eu ia
mexer com ele, eu puxava mais, eu feria mais,
entdo eu preferia limpar e deixar aberto [...] tinha
lesdo que passava 30 dias para sarar (F1, méae da
crianca).

[...] eu passava a pomada e colocava algoddo, s6
que era sofrimento demais, grudava demais e no
outro dia para tirar era sofrimento [...] hoje tem o
material apropriado para o curativo, eu mesma
faco, aprendi com as meninas aqui {ambulat6rio
de referéncia para EB} (F3, mée da crianca).

Depois que a crianga/adolescente recebe o
diagndstico, as familias enfrentam diversas
dificuldades para conseguir o acompanhamento

necessario ao tratamento da doenga, visto que o
ambulatorio de referéncia estd localizado na
capital do estado, dificultando o deslocamento e
aumentando os custos das familias com as
longas viagens de ida ao servico. A renda
familiar referida mostra 0 baixo nivel
socioecondmico das participantes, o que torna
dificil o acesso a insumos fundamentais para
nutricio e  tratamento, entraves  que
comprometem a continuidade do cuidado:

[...] no inicio meu esposo alugava um carro e
passava o dia inteiro por aqui {capital} e as vezes
precisava voltar durante a semana, era dificil, se
gastava muito, muitas vezes até sem ter, ndo €
facil. [...] hoje a gente vem mais pelo SESAI
{Secretaria Especial de Saude Indigena} quando
ndo tem vaga, a gente vem pela prefeitura, e
guando ndo tem vaga nem em um nem em outro, a
gente vem pagando [...] ha trés anos ele fazia uso
de um suplemento que era um leite enriquecido,
[...] a nutricionista passou oito latas por més, eu s6
comprava quatro porque o custo também ¢ alto, e
era a gente que comprava, [...] hoje a gente so
suplementa quando ele tem uma gripe ou quando
esta sem apetite (F1, mée da crianca).

[...] a comida é por nos {familia}, tem dia que
tem, s vezes a gente vem com algum centavo que
da para ela comer e eu fico morrendo de fome
(F2, tia da adolescente).

Porque assim ela ndo pode viajar no Sol, tem que
ser um carro com ar-condicionado, mas as vezes
eles me colocam no dnibus, ai eu prefiro viajar a
noite que ndo faz tanto calor, mas para isso
preciso vir antes. [...] Eu prefiro viajar de 01:00 da
manha que a gente chega aqui amanhecendo o dia
e ndo precisa ficar na casa de apoio (F3, mée da
crianga).

Além da dificuldade em conseguir o transporte,
aumentando os custos dessas familias com as longas
viagens de ida ao servico, elas ainda enfrentam
dificuldades financeiras para suprir 0 alto custo do
tratamento. O cuidado dirigido a esses pacientes,
independentemente do tipo de EB, é inespecifico,
sendo composto por suporte nutricional, uso de
curativos topicos e cuidados locais das vesiculas
com 6leos de &cidos graxos essenciais e antibidticos,
em casos de infeccdo secundaria, além de medidas
de cuidado, principalmente com as criancas a fim de
evitar traumas. Somado a isso, recomenda-se que
uma equipe de salde capacitada realize uma
avaliacdo semestral para analisar o envolvimento
cutaneo e extracutaneo®.
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Entretanto, para a familia ter acesso aos
insumos disponibilizados pelo sistema publico
de saude, € necessaria a confirmacgdo diagnostica
por meio de laudo médico para requerer
formalmente nos 6rgédos responsaveis:

A doutora {médica do ambulatério de referéncia}
me deu o laudo dos curativos [...] me deu umas
amostras e explicou como usava (F1, mae da
crianca).

Ela ndo recebe os curativos [...] € isso que eu
quero tentar também, para ela ter direito a esses
curativos. [...] (F2, tia da adolescente).

Porque até hoje ela ndo tem nada, o curativo
mesmo sO6 faz quando vem aqui {para o
ambulatério de referéncia}, em casa eu ndo tenho
nada (F4, mae da crianga).

Todavia, mesmo com o laudo, outras
barreiras precisam ser transpostas para a
aquisicdo desses insumos, como a transferéncia
da responsabilidade entre as diversas esferas do
governo, culminando, por vezes, em acg0es
judiciais:

[...] também tem as latas de leite [...] quem

fornece é a secretaria de salde de |4 do municipio,

era para vir seis latas, mas eles sé déo duas (F2,
tia da adolescente).

[...] eu fui para promotoria e dei entrada na
justica, e estou recebendo o leite, eles disseram
que sdo seis meses do Estado e seis meses do
municipio, ai eu recebo seis latas (F3, mée da
crianca).

[...] os curativos eu ganhei na justica, todo més eu
recebo, ontem mesmo eu fui buscar, ai todo més a
médica {do ambulatério de referéncia} me da a
receita e eu vou buscar para nés duas. [...] A
médica ainda passa 0s remédios por fora, quando
da para comprar, eu compro, quando nao da, fica
sem (F5, mae da adolescente).

As demandas de salde dessas
criangas/adolescentes sdo onerosas, 0 que leva a
familia a peregrinar para conseguir a seguridade
social pelo Beneficio da Prestacdo Continuada
(BPC):

Assim, as dificuldades sdo principalmente
financeiras, a médica {do ambulatério de
referéncia} me deu o laudo, eu dei entrada no
beneficio, mas veio negado. [...] dei entrada
novamente e estd na mao de uma advogada aqui
na capital. Ai ela {crianca} ja fez a pericia, estou

sO esperando vir uma pericia social 14 em casa
(F3, mée da crianca).

Beneficio nés ndo temos, ja foi negado varias
vezes, agora estd na justica ja faz um ano. [...] A
maior dificuldade é financeira (F5, mae da
adolescente).

Apesar da dificuldade, uma cuidadora relatou
ja tinha conseguido essa regularizagdo:

Ela recebe um beneficio do INSS {lInstituto
Nacional do Seguro Social}, que eu a aposentei
quando ela tinha de um para dois anos [...] tem
uns treze anos que ela recebe esse beneficio (F2,
tia da adolescente).

Nesse contexto de assisténcia diaria
necessaria a esses sujeitos, enfatiza-se a
relevancia do BPC como essencial para as

familias, visto que a maioria das participantes
ndo possui recursos por falta de vinculo
empregaticio. Ratificando pesquisa”, em que
52% dos participantes, entre pacientes e
cuidadores, referiram que a EB causa alto
encargo financeiro.

Contudo, o enfrentamento das familias vai
além das dificuldades financeiras, uma vez que,
transpassadas as incertezas com o diagnostico,
surgem as relacionadas ao progndstico, ja que se
trata de uma doenca com poucas informacdes a
respeito:

Quando o médico {do ambulatério de referéncia}
disse Epidermdlise Bolhosa, eu disse: - Meu
Deus, isso € um monstro. [...] sem saber como é
que vocé vai resolver, sem saber se vai dar certo,
se vai ter algum médico que vai acompanhar de
fato de verdade [...] a expectativa que me davam
era 15 anos (F1, mée da crianca).

Essa dificuldade em relacdo a disponibilidade
de informagBes sobre a doenga ocasiona o
estigma social decorrente da caracteristica da
pele:

Af a gota d’agua é o preconceito, ¢ uma tristeza,
uma vez eu cheguei no postinho {Estratégia
Saude da Familia} [...] ai a enfermeira pegou na
maozinha dele e [...] foi logo para o élcool gel [...]
ela achava que era aquela Sarna Bolhosa [...] af eu
disse a ela: - N&o se preocupe, ndo vai pegar na
senhora (F1, mée da crianca).

[...] quando ela era pequena a escola ndo quis
recebé-la, o povo tinha preconceito, ai ela ficava
sem querer ir a escola (F2, tia da adolescente).
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Para a familia, o cuidado a ser realizado a
crianga/adolescente com a EB é dificil, pois a
doenca ocasiona diversas cicatrizes de pele e
mucosa  decorrentes  das  lesdBes  que
comprometem a aparéncia fisica e desencadeiam
0 preconceito nos ambientes sociais, inclusive na
escola. Ademais, ha outros fatores desafiantes
para as criancas/adolescentes, visto que ndo
conseguem participar de atividades comuns para
sua faixa etaria em razdo da dor, prurido ou para
prevenir lesdes, o que contribui para que se
sintam diferentes e, aliado aos comentarios
negativos das pessoas, sofram alteracdes
psicoldgicas®. Estudou afirmou que a EB afeta
a capacidade de socializacdo dos individuos,
inclusive de fazer novos amigos®.

Como consequéncia, esse impacto emocional
também atinge as pessoas proximas ao paciente,
como é o caso de uma das cuidadoras do estudo,
que referiu ter sido diagnosticada com depressao
por esse motivo, corroborando pesquisa que
identificou 57% dos cuidadores de pessoas com
EB ansiosos ou preocupados e 34,4%
deprimidos®.

A renuncia ao trabalho também se constitui
em um estressor que provoca repercussao fisica,
emocional e financeira para toda a familia,
atingindo em maior escala o0s pais que
necessitam apropriar-se do papel de cuidadores
em periodo integral decidindo nédo trabalhar ou
reduzir a sua carga de trabalho por esse
motivo®,

Esse fardo emocional pode se manifestar de
maneira silenciosa, necessitando de um olhar
sensivel e escuta atenta pela equipe
multiprofissional a todas as necessidades da
familia®®. Essas situacGes tornam toda a familia
vulneravel, para tanto esta procura nas crengas
religiosas formas de ressignificar o sentido da
vida:

[...] a estrutura psicolégica da gente {familia} fica
muito abalada [...] eu passei um periodo que eu
acho que eu ndo vivia [...] eu s6 focava aquilo ali,
eu ndo via meu filho, [...] antes eu sé via
‘Epidermdlise bolhosa’, hoje eu vejo que ele pode
fazer muita coisa. [...] Deus vem me dando forga,
muita forca (F1, m&e da crianca).

Quando eu a tive eu quase pegava depressao,
porque eu chorava direto, eu acho que foi por
causa do problema dela. [...] E o pai ndo fala nada,
s6 uma vez ela tinha um més e meio eu fui dar
banho na frente dele e ela chorava muito, ele

comecou a chorar e disse que se fosse para nascer
assim era melhor Deus ter levado (F3, mée da
crianga).

Os familiares apegam-se a religiosidade e a
espiritualidade como fontes de auxilio e
protecdo, ja que ao vivenciarem o adoecimento
crbnico passam por circunstancias traumaticas
gue despertam sentimentos de angustia e
inseguranca perante o inesperado™®.

E evidente a complexidade do percurso para
obtencéo do cuidado adequado a
crianca/adolescente com EB pelos familiares,
que ainda precisam conviver com 0 preconceito
social decorrido do desconhecimento da
populacdo e até mesmo de alguns profissionais
de saude sobre a doenca.

Atencdo a saude para criancas/adolescentes
com EB e a influéncia das redes de apoio

A atencdo dos 6rgdos publicos, incluindo os
profissionais da Rede de Atencdo a Salde
(RAS), o fornecimento de assisténcia e insumos
e 0 cuidado domiciliar apoiado pelas equipes da
Atencdo Priméaria & Salde (APS) sdo fatores
muito importantes na vida de familias de
criancas/adolescentes que convivem com
doengas cronicas®®,

O manejo da doenga no cotidiano acarreta
disfungbes emocionais e fisicas aos cuidadores.
Dessa forma, uma rede de atencdo a salude bem
organizada e interligada entre os diferentes niveis e
servicos, de modo a ofertar recursos materiais,
assisténcia  qualificada e  descentralizagdo
territorial, pode contribuir para fortalecer o elo
familia-servico-comunidade e minimizar essas
sobrecargas. Entretanto, a dificuldade na efetivacéo
do acesso aos servicos de salde tem levado a
familia a tracar a propria trajetoria na RAS:

Chegou um periodo aqui no hospital {de
referéncia} que o médico ndo atendia mais sem
consulta agendada [...] eu passei seis meses sem
atendimento, eu vinha, trazia meu filho, mas ndo
conseguia falar com o médico [...] tinha tempo
que ele estava em uma situacdo deploravel e o que
eu podia fazer? [...] o médico dizia: - Infelizmente
eu ndo posso fazer mais nada pelo seu filho [...]
tem que ser via PSF {Programa de Saude da
Familia} (F1, mée da crianca).

Toda assisténcia que ela teve até hoje sou eu que
vou atras, e o tratamento é a gente que custeia
tudo por conta propria (F4, mae da crianca).
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Séo inimeras as dificuldades enfrentadas
pelos familiares relacionadas aos servigos de
saude, entre elas a auséncia ou a insuficiéncia de
informacgGes sobre 0S direitos das
criancas/adolescentes e 0  relacionamento
distante com os profissionais®®. Essa
fragmentacdo nos niveis de atengdo torna o
sistema ineficiente ao atendimento as demandas
de cuidado a crianca/adolescente com doenca
crbnica e sua familia, visto que elas precisam de
cuidados continuos e comprometimento dos
profissionais encarregados para planejar as agoes
de manutencdo da salde em todas as fases da
doenga®”.

Porém, algumas mudancas positivas podem
ser visualizadas com o passar do tempo, por
exemplo, a articulagdo entre os diversos setores
do hospital de referéncia, o que tem diminuido a
burocracia dos encaminhamentos:

Hoje esta nota 10 é tudo o que eu sonhava, tem o
acompanhamento da dermatologista, a enfermeira
faz os curativos, tem dentista, nutricionista,
médico de pulmdo, otorrinolaringologista, essas
coisas a gente faz aqui {Hospital de referéncia},
porque a médica encaminha e a gente ja consegue
marcar por aqui mesmo, sem precisar ir pra o
PSF, o que facilitou demais a vida da gente, que
antes era muito dificil conseguir uma consulta
(F1, mée da crianca).

Ressalta-se que apesar de 0 servigo
especializado ter sido citado como positivo, faz-
se necessaria maior participacdo das equipes da
Estratégia Saude da Familia (ESF) no cuidado,
pois a mesma acaba transferindo a
responsabilidade para o servico de referéncia,
desconsiderando a construgdo de um Projeto
Terapéutico Singular (PTS) vinculado aos outros
niveis de assisténcia®”.

Nesse sentido, observa-se a importancia do
apoio social, uma vez que as entrevistadas
relataram que a resolugdo das dificuldades do dia
a dia é primariamente sanada por essas redes:

A minha comadre trazia muito conteldo; ela tinha
acesso a internet e eu ndo tinha, entdo ela fez uma
apostila com informacdes sobre a doenca, [...] a
minha porta de conhecimento foi ela, [...] depois
gue eu comecei a entender, a conhecer, eu passei a
cuidar. [...] Eu ndo imaginava que existiam tantas
pessoas com esse problema [...] e saber que esse
pessoal sobreviveu, para mim foi muito bom. [...]
ai vocé vai se confortando porque vocé vai vendo
que ndo esta s6 (F1, mée da crianca).

Percebe-se que a rede formal organizada para
atencdo as necessidades de salde das
criancas/adolescentes com EB ¢ deficitéria,
tendo maior concentracdo dos atendimentos no
servico especializado de referéncia. Isso acarreta
uma lacuna na integralidade e continuidade do
cuidado devido a dificuldade de comunicacéo
entre os demais pontos da RAS, interferindo,
assim, na resolutividade do cuidado no ambito
domiciliar®®),

Tais dificuldades levam essas familias a
procurar atendimento nos Servicos
especializados, de maneira informal, por
intermédio de contatos com amigos e familiares,
demonstrando a fragmentacdo na rede
assistencial, uma vez que os vinculos estdo
sendo construidos por meio das familias com os
servicos secundarios e terciarios da RAS, visto
que as participantes optam por esse nivel de
atendimento em virtude do atendimento
multidisciplinar e apoio social satisfatorio.

Outra estratégia realizada por essas familias
tem sido a rede de apoio entre familias ou com
entidades religiosas, inclusive para aquisigdo de
curativos:

[...] ela {adolescente com EB} participa de um
grupo de trocas de mensagem online [...] porque
guando alguém tem sobra de curativo a doa (F2,
tia da adolescente).

[...] eu recebo ajuda da comunidade, o pessoal da
igreja, quando eles veem que a gente esta
precisando eles vdo e ajudam, ndo é todo més,
nem toda semana, mas sempre ajudam (F5, mae
da adolescente).

As Organizagbes N&o Governamentais
(ONGs) também tém desempenhado um
importante papel na ajuda a esses individuos e
perpassam as barreiras geograficas:

[...] eu comecei a acompanhar uma ONG da Bahia
gue ajuda pessoas com Epidermdlise Bolhosa
pelas redes sociais, ai eu vi as postagens dela,
entrei em contato {com a administradora da rede
social} e ela me deu o nimero do escritdrio,
marcamos um encontro [...] eles vieram até C.G.
{cidade}, eu fui até I& encontrar com ela. Entdo
ela pegou os dados da minha filha, quando foi
com mais ou menos um més chegou a primeira
caixa com os curativos [...] ja faz uns dois meses
que eu recebo da ONG (F3, mée da crianca).

Nesse contexto, os relatos mostram uma
fragilizacdo do processo de cuidar nos pontos de
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atencdo da rede em saude, fazendo com que a
procura desse cuidado seja encontrado nas
entidades  filantropicas, religiosas e no
fortalecimento dos lagos entre as familias. E
essencial o apoio a essas familias cuidadoras por
meio de discussdes sobre essa condicdo de
salide, de modo a potencializar as condi¢des de
vida de todo o nucleo familiar®?,

CONSIDERACOES FINAIS

A vivéncia das cuidadoras participantes deste
estudo é envolvida em desafios diarios, em meio
a sentimentos de ansiedade e medo e a
sobrecarga de trabalho provocada por uma
demanda continua de cuidados a
crianga/adolescente.  Observou-se, ainda, o0
impacto financeiro e a dificuldade de acesso aos
insumos necessarios para a realizagdo do
cuidado, relacionados a lacunas na organizagéo
da rede de salde e coordenacao do cuidado.

Além disso, as cuidadoras enfrentam deficit

domiciliar; obstdculos no  acesso e
acompanhamento nos servigcos de APS; pouco
conhecimento e resolutividade em relacdo aos
direitos da crianca/adolescente; bem como a
limitacho dos servicos de apoio e O
desconhecimento da sociedade para receber a
crianca/adolescente no convivio social.

No tocante as limitacbes do estudo, o0s
resultados dizem respeito & experiéncia vivida
em uma realidade especifica. Nesse contexto,
precisa-se de cautela nas generalizagbes para
outras realidades vigentes no pais, sendo
necessarios outros estudos envolvendo essa
tematica para aprofundar o conhecimento e
colaborar para a continuidade do cuidado a
crianga/adolescente com EB e sua familia.
Destaca-se que para a area da salde coletiva, em
especial para a enfermagem, proporcionou-se
maior visibilidade desses individuos e seus
familiares visando contribuir no repensar da
implementagdo da RAS para qualificar o
atendimento.

de preparo para a realizagdio do cuidado

CHALLENGES OF FAMILY CAREGIVERS OF CHILDREN AND ADOLESCENTS WITH
EPIDERMOLYSIS BULLOSA

ABSTRACT

Objective: to understand the challenges faced by family caregivers of children and adolescents with Epidermolysis
Bullosa in the search for assistance in the Health Care Network. Method: exploratory-descriptive study, with a qualitative
approach, carried out in an outpatient clinic of a University Hospital in Paraiba that accompanies 11 children/adolescents
with EB. Data were collected through semi-structured interviews with five main caregivers and the closure was based on
sufficiency criteria. For data analysis, the Thematic Analysis, proposed by Minayo, was followed. Results: the main
challenges identified were the difficulty in defining the diagnosis and early initiation of adequate treatment; the onerous
financial reality that permeates the deficiency in the supply of inputs and continuity of care; the gaps in the organization
of the Health Care Network and the coordination of care by Primary Health Care that culminate in the search for the
social support network due to the deficitin resolving issues regarding the rights of the child/adolescent. Final
considerations: alert to the development of assistance directed to the family, in addition to the reorganization of health
network services aiming at comprehensive care for these individuals through intersectoral action in order to reduce
obstacles in carrying out specific care, continuous and individualized.

Keywords: Rare diseases. Epidermolysis bullosa. Family. Child health. Adolescent health.

DESAFIOS DE LOS CUIDADORES FAMILIARES DE NINOS Y ADOLESCENTES CON
EPIDERMOLISIS AMPOLLOSA

RESUMEN

Objetivo: comprender los desafios enfrentados por cuidadores familiares de nifios y adolescentes con Epidermdlisis
Ampollosa (EB) en la busca por asistencia en la Red de Atencion a la Salud. Método: estudio exploratorio-descriptivo,
de abordaje cualitativo, realizado en ambulatorio de un Hospital Universitario en Paraiba-Brasil que acompafia a 11
niflos/adolescentes con EB. Se realizé la recoleccién de los datos por medio de entrevista semiestructurada con cinco
cuidadoras principales y el cierre por criterio de suficiencia. Para el analisis de los datos, fue seguido el Andlisis
Temaético, propuesto por Minayo. Resultados: los principales desafios identificados fueron la dificultad en la definicion
del diagnostico e inicio precoz del tratamiento adecuado; la realidad financiera onerosa que raya el déficit en la oferta
de insumos y continuidad del cuidado; las lagunas en la organizacion de la Red de Atencién a la Salud y coordinacion
del cuidado por la Atencion Primaria en Salud que culminan en la basqueda por la red de apoyo social debido al deficit
en la resolucién respecto a los derechos del nifio/adolescente. Consideraciones finales: es importante el desarrollo de
una atencién dirigida a la familia, ademas de la reorganizacion de los servicios de la red de salud, teniendo como
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objetivo la integralidad del cuidado a estos individuos por medio de la actuacion intersectorial con la finalidad de reducir
obstaculos en la realizacion de un cuidado especifico, continuo e individualizado.

Palabras clave: Enfermedades raras. Epidermdlisis ampollosa. Familia. Salud del nifio. Salud del adolescente.
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