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RESUMO

INTRODUCAO: O conhecimento das vivéncias e experiéncias individuais dos utentes acerca da consulta de en-
fermagem possibilita a melhoria da prestacdo de cuidados. Pelo que foi nosso objetivo descrever e perceber as
caracteristicas inerentes as vivéncias das pessoas portadoras de coagulopatias congénitas no controlo da sua
vida para um estado de bem-estar no processo salde-doenca.

METODOS: Realizdmos uma investigacdo qualitativa, fenomenologica, exploratoria, descritiva de denominaco.
Participaram sete utentes que frequentam a respetiva consulta. Os dados foram colhidos através de entrevistas
semiestruturadas e submetidos a andlise temética de conteldo.

RESULTADOS: A andlise dos dados resultou em 6 temas centrais: Percecao da doenca, Impacto na vida pessoal,
Decisdes e autoeficicia, Experiéncia emocional, Ajudas no processo salde-doenca e Esperanca.

CONCLUSAO: A abordagem ao utente que frequenta a consulta de coagulopatias congénitas devera ser de natu-
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reza holistica, na perspetiva em que o utente faz parte de um sistema dindmico de energia e interacdo variavel
com o ambiente. Enquanto enfermeiros deveremos formar uma parceria entre utente e familia/cuidador para
negociar metas de resultados desejados para manutencao, reabilitacdo e melhoria da saude.

PALAVRAS-CHAVE: Cuidados de Enfermagem; Doencas Hereditarias da Coagulacdo; Encaminhamento e Con-
sulta; Enfermeiro

ABSTRACT

INTRODUCTION: Understanding patients' lived experiences and perspectives regarding nursing consultations
enables the enhancement of care delivery. Therefore, our objective was to describe and comprehend the inhe-
rent characteristics of the experiences of individuals with congenital coagulopathies in managing their lives
towards a state of well-being in the health-disease process.

MATERIAL and descriptive study. Seven patients attending the respective consultation participated. Data were
collected through semi-structured interviews and subjected to thematic content analysis.

RESULTS: Data analysis revealed six central themes: Disease Perception, Impact on Personal Life, Decision-ma-
king and Self-efficacy, Emotional Experience, Support in the Health-Disease Process, and Hope.

CONCLUSION: The approach to patients attending consultations for congenital coagulopathies should be holis-
tic, recognizing patients as part of a dynamic system of energy and variable interaction with the environment. As
nurses, we should form a partnership between the patient and family/caregiver to negotiate desired outcome

goals for health maintenance, rehabilitation, and improvement.

KEYWORDS: Blood Coagulation Disorders, Inherited; Nurses; Nursing Care; Referral and Consultation

INTRODUCAO

Em abril de 2020 o Servico de Sangue e Medicina
Transfusional (SSMT) acolheu no edificio central do
polo Hospitais da Universidade de Coimbra (HUC), do
anterior Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
(CHUC) e da atual Unidade de Saude Local de Coimbra
(USLC), a Unidade de Trombose e Hemostase (UTH)
do Hospital Geral. Esta realidade levou a equipa de
enfermagem existente a acrescentar de imediato a
assisténcia a pessoas portadoras de patologia do foro
da hemodstase e das coagulopatias congénitas e pos-
teriormente a implementar e desenvolver a Consulta
de Enfermagem (CE). Trata-se de uma tipologia de
cuidados onde se observa, intervém e avalia a apti-
ddo destes utentes para orientarem os seus proces-
sos intencionais, ndo intencionais e de interacdo com
0 ambiente no sentido de manterem o controlo sobre
a sua vida para um estado de bem-estar. Por ineréncia,
este olhar, sensivel ao contexto de cada utente, tem
exigido a equipa de enfermagem absterem-se de juizos
de valor e a estabelecerem uma relacédo intersubjeti-
va terapéutica de parceria para ajudarem os utentes a
serem proativos na diminuicao do seu sofrimento, na
otimizacdo das suas transicbes e no aumento da sua
percecdo de autoeficacia, esperanca e sentido de si.!

No Centro de Referéncia de Coagulopatias Congéni-
tas (CRCQ), criado posteriormente, a necessidade de
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cuidados de enfermagem especificos para utentes com
as referidas doencas raras, resultantes de deficiéncias
na producao de fatores de coagulacao, tornou-se evi-
dente. As hemofilias A e B, assim como a doenca de
von Willebrand (DvW), representam a maioria dos dis-
tlrbios hemorragicos, afetando predominantemente
homens devido a sua transmissao ligada ao cromosso-
ma X, embora a DVW possa afetar ambos os sexo0s.>®

A presenca de disturbios hemorragicos aumenta o
risco de sangramento, afetando a qualidade de vida
fisica, psicolégica, social e ocupacional dos utentes.”
Nesse contexto, os cuidados de enfermagem visam
melhorar a qualidade de vida e bem-estar dos utentes,
adotando um modelo centrado na pessoa e nas suas
respostas humanas.>¢

Era essencial para nds compreendermos como 0s
utentes lidam com sua doenca e tratamento para
fornecer cuidados de enfermagem eficazes. Estudos
destacam que, embora muitos utentes com disturbios
hemorragicos lidem bem com sua condicdo de sau-
de, enfrentam desafios como stresse, estigmatizacao
e restricoes funcionais.* Além disso, alguns estudos
apontam para uma percecdo positiva da qualidade de
vida entre utentes que aceitam a sua condicdo.””

Contudo, em Portugal constatdmos como sendo raro
o conhecimento percebido ou construido neste domi-



nio do objeto de estudos da enfermagem e ausente na
perspetiva da nossa populacao assistida em CE, pelo
gue nos sentimos inquietados a contribuir tanto para o
aumento do conhecimento como para a melhoria dos
resultados da nossa assisténcia de enfermagem, per-
guntando: Quais as vivéncias das pessoas portadoras
de coagulopatias congénitas assistidas na consulta de
enfermagem do Servico de Sangue e Medicina Trans-
fusional/Centro de Referéncia de Coagulopatias Con-
génitas, na perspetiva do adulto?

Com esta interrogacdo e com o objetivo geral de des-
crever e perceber as caracteristicas inerentes as vivén-
cias das pessoas portadoras de coagulopatias congénitas
no controlo da sua vida para um estado de bem-estar no
processo sauide-doenca, realizdmos um estudo primario
exploratério com os objetivos de: descrever a perce-
cao que a pessoa portadora de coagulopatia congéni-
ta tem tanto sobre a sua doenca, como sobre a sua
autoeficécia, o seu bem-estar, a sua esperanca e o seu
sentido de si enquanto ser humano existencial; identifi-
car sentimentos, medos e sofrimentos, conhecimentos,
crencas, valores e atitudes, da pessoa portadora de
coagulopatia congénita; identificar o que tem ajudado
a pessoa portadora de coagulopatia congénita a viver a
sua vida; perceber o que é relevante e importante para
a pessoa portadora de coagulopatia congénita no con-
trolo da sua vida para um maximo nivel de bem-estar;
e expor um modelo tedrico que descreva as caracteris-
ticas achadas e inerentes as experiéncias vividas pela
pessoa portadora de coagulopatia congénita.

MATERIAL E METODOS

Esta investigacdo teve como objetivo geral explorato-
rio-descritivo compreender as vivéncias das pessoas
portadoras de coagulopatias congénitas, utilizando o
método fenomenoldgico.? O estudo decorreu entre
fevereiro de 2022 e novembro de 2023, com sete
utentes assistidos na Consulta de Enfermagem, sele-

TABELA 1. Caraterizacdo dos participantes
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cionados através de um método de amostragem nao
probabilistico intencional. Antes da colheita de dados,
foi realizado um pré-teste do guido para entrevista se-
miestruturada com um pequeno grupo de participan-
tes’?

A colheita de dados ocorreu de junho a outubro de
2022, seguida pela Anélise de Contelido Tematica, di-
vidida em trés fases: pré-andlise, exploracdo do mate-
rial e tratamento dos resultados.’© Antes de entrevis-
tar os participantes, os investigadores responderam as
questdes do guido e realizaram uma Anédlise de Con-
teldo Tematica para identificar preconceitos que pu-
dessem influenciar a anélise posterior.

A saturacao dos dados foi alcancada e a andlise ocor-
reu entre novembro de 2022 e setembro de 2023.
Durante toda a investigacdo, foram respeitados os
preceitos legais e deontoldgicos, obtendo aprovacao
da Comissao de Etica n.° 054/CES e Processo n.° OBS.
SF.240-2021 e assegurando o anonimato dos partici-
pantes mediante a atribuicao de codigos.

RESULTADOS

Os participantes deste estudo sdo sete utentes porta-
dores de coagulopatias congénitas que frequentam a
CE, a sua maioria ¢ do sexo masculino (57,14%), a idade
minima é de 33 anos, a idade maxima é de 73 anos e
a idade média é de 50 anos. Apresentamos as suas
caracteristicas na Tabela 1.

A fim de desvelar a esséncia subjacente ao fenéme-
no em analise, a sua profundidade e autenticidade,
e, assim, alcancar a compreensdo que pretendemos,
adotdmos uma abordagem de leitura intuitiva e abran-
gente de todo o material colhido e identificamos as
suas unidades de significado. A partir desse processo,
delineou-se um perfil constitutivo, do qual emergiram
significados que culminaram em seis temas centrais ou
esséncias (Tabela 2).

Participantes Género Idade ) 18 Habitacao bl Profissao
autocuidados Literaria

Feminino
E2 Masculino 33
E3 Masculino 49
E4 Masculino 46
ES Masculino 38
E6 Feminino 42
E7 Feminino 36

Nao
Ligeira

Ligeira

Urbana 6.° Ano Reformado
Urbana 12.° Ano Desempregado
Rural Licenciatura Economista
Rural 12.° Ano Administrativo
Urbana 9.° Ano Motorista Pesados
Urbana Mestrado Subgerente
Urbana 9.° Ano Operadora téxtil
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TABELA 2. Perfil constitutivo da experiéncia vivenciada pelos utentes

Tema Central Atrll?U|?ao Perfis constitutivos
de significados

Natureza da "Eu é... o que eu sei é.... quando me aleijo ou assim tenho que levar fator, e pelo que dizem faltar glébu-
Doenca (E5; Eé; los brancos no sangue. dizem que é hemofilia e... e mais nada." (E5); "Ah... tenho doenca de XXX Tipo Il
E7) (...)" (E6); "Eu sei que se tiver um acidente, a nivel de tratamentos é mais grave." (E7)

"A minha percecao eu nem sei explicar, porque isto tem sido tdo confuso, tdo confuso..." (E1); "S6 sei
da perda de Sangue, assim sintomas eu nédo... ndo conheco... ah so6 sei efetivamente que tenho esta
anomalia em que quando tenho perdas, que tenho que fazer o fator, ndo conheco mais..." (E6)

Percecoes e
Sintomas (E1; E6)

Diagnostico e
Conhecimento da
Doenca (E2)

Tratamento (E4; "Os tratamentos é para prevenir as hemorragias, isso ai é fundamental.." (E4); “(...) que sempre que
E6) efetuo alguma hemorragia, perda de sangue tenho eu receber fatores de coagulacao." (E6)

"Quase tudo o que ha para saber ...pronto sem conhecimentos muito técnicos, mas pronto... da gravi-
dade e tudo isso, tenho nocéo..."(E2)

"Acho que a informacao deve ser dada ao utente, de uma maneira clara sem termos técnicos, de uma
maneira clara de maneira a uma pessoa compreender" (E1); "Ter informacao sobre a doenca é impor-

Percecao da : - - : L ; : C
tante, para ajudar a prevenir muitas hemorragias, as consequéncias, ajuda a melhorar o nosso dia-a-dia.

doenca 2 - .

5 (E1); "Conheco tudo ...mal tenha um toquezinho sei logo o que pode dar, o que nao pode dar..."(E2);
“E muito importante estarmos atuajizados sobre 0s nossos tratamentos, sobre os cuidados a ter, sobre
novas coisas que aparecem." (E3)'E importante estarmos informados para saber que caminhos trilhar

Importancia da na nossa vida. (...) e também nos ajuda a controlar alguma coisa." (E3); "Eu sempre quis saber o mais
Informacao (E1; possivel, para me prevenir a mim proprio das hemorragias..." (E4); "Acho que até é mais importante
E2; E3; E4; E5; E6) termos informacao acerca da doenca... porque o utente é que tem que ter mais cuidado... claro que o
pessoal da salde, os profissionais de satde também tém a ter para darem informacéo para quem é uma
novidade..."(E5); "Eu acho que essencialmente, o esclarecimento da doenca é importante porque... para
gue ndo se viva no medo de fazer as coisas as atividades, se for esclarecida eu acho que ajuda muito...
ah... na vida do dia-a-dia." (E6)
"Nao, ndo concordo que a informacdo seja sé para os profissionais de saude, acho que os doentes
também deveriam ter (...)" (E6)
Lidar com a 'O hospital deu-me muita informacéo sobre isso." (E4); "Eu também sou uma pessoa responsavel... sei
Doenca (E4; E7) os meus limites, qualquer coisa também recorro logo ao hospital." (E7)
Memodrias de "Nao lido muito bem com picadas, porque desde pequenina, sempre a ser picada." (E7)
experiéncias "Quando era pequena ndo lidava muito bem com os médicos, la estd eu estava internada, dias e dias,
Passadas (E7) era picada." (E7)
N "No passado bastantes... pronto, fez com que eu tivesse uma lesdo no joelho e que tivesse andado
Adaptacao as : . ] ARV 8 .
A A de canadianas, por isso, pronto... mais nesse caso... foi dificil adaptar-se as canadianas, durante algum
limitacoes fisicas ; : Y 5 . s . .
. tempo foi, mas depois pronto." (E2); "Quando era mais pequena ndo podia fazer certos tipos desportos,
(E2; E7) ; e
nem certo tipo de ginastica." (E7)
"Eu procuro encarar a hemofilia ndo como uma doenca, mas como um modo de vida." (E3); (...) eu tam-
. ~ _ bém tento ndo me estar a traumatizar no dia-a-dia sobre a doenca." (E5); pessoalmente, ndo sou muito
Atitude em Relacao ) . < ; <~ .
. ~ .. de falar da minha doenca, nunca fui.' (E11); "Talvez um bocadinho de revolta, ndo é? Tenho as minhas
a Doenca (E3; E5; .77, . T u f :
£7) I!mltagoes... ta_lvez um bocadmhg de revoltq. (E7); Quan(;lo estou |nterr,1ada e que tenho alguma crise,
é que fico assim mais um bocadinho em baixo, mas depois recupero e é o que interessa, e bola para a
frente. (risos)" (E7)
"A minha filha diz assim “oh mama gostas tanto de passear, agora nem queres passear., “Entdo filha
VOCés querem passear e eu ja ndo sou capaz’. Ndo me sinto, eu que era amicissima de fazer malha e
. fazer renda, estar com os meus netos a brincar, tudo isso agora me desapacienta." (E1); "Perante todas
Relacionamento i - Do . b e ) . L ! N
i . as situacoes que ja vi, estou muito bem.." (E4); "Até ver na minha vida quotidiana a minha doenca nao
familiar e social g™ p T . .
iy me impoe dificuldades, eu faco desporto, corro..." (E5); "A doenca nao é um problema para mim, nunca
(E1; E4; E5; E6) ; . ; ) ! o g I - ;
foi... ah... e eu vivo a minha vida normal." (E10); "Nenhumas limitacoes, porque eu vivo a vida normal,
Impacto na vida como se nao tivesse a doenca, até porque s6 descobri a doenca muito tarde, j& era adulta e foi numa
pessoal situacdo muito complicada." (E6); "Faco a minha vida normal, ndo altero nada, faco tudo normal." (E6);
Estado emocional ~ "O impacto que a doenca tem na minha vida, é que... foi um impacto muito grande.." (E1); "Talvez as

e psicoldgico (E1) pancadas que eu ja levei na vida, ja foram muitas, ja levei assim umas pancadas muito fortes." (E1)

"Neste momento ndo tenho sintomas da doenca porque o tratamento que eu levo ajuda muito a mi-
tigar...porque eu levo o medicamento x, ajuda muito a mitigar... j& ndo tenho hemorragias desde que
comecei esse tratamento, portanto..."(E2); "Bem-estar, tem sido... tirando o aspeto fisico, de resto tem

Qualidade de vida  sido bom, tirando alguns problemas. (E2); "Ha 20 anos para ca tivemos um grande aumento de quali-

e bem-estar (E2; dade de vida." (E3); "Desde que nos disponibilizaram o tratamento domicilidrio, temos tido uma gran-

E7; E6) de qualidade de vida. Hoje permite-me trabalhar fora de casa." (E3); "(...) o meu bem-estar tem sido
razoavel, tenho tido, pronto, um ou outro caso, mas de resto acho que é razoavel!" (E9); "Para mim é
importante porque sinto que estou a ser controlada e vigiada, e tenho apoio e isso faz-me estar mais
tranquila com a minha doenca." (E6)

“(...) € uma doenca para a vida, pelos vistos... pode... para ja ainda ndo ha cura, que eu saiba... prontos...
e tenho que viver o dia a dia com ela, com as minhas limitacdes que sdo poucas, tento evitar coisas
de maior risco." (E5); "Eu vivo bem com a doenca... ah... sou vigiada e controlada, ndo tenho qualquer
P . . problema e sempre que tenho qualquer problema recorro aos servicos e sou sempre bem recebida e
erspetiva positiva, W u - :

aceitachn e LI t(atada. (E6); "Eu penso que se tiver os”meus”c,U|dados e for sempre acompanhada, acho que posso
(E5: E6: E7) viver tanto como outra pessoa qu.alquer‘ (E7); "E fazer uma vida mmmamen_tg normal como as outras
e pessoas. Acho que tudo com cuidado, acho que se consegue uma vida minimamente normal." (E7);
"Tento sempre ser ponderada, ndo é? Porque sei que tenho a doenca, mas |& estd consigo fazer uma
vida normal!" (E7); "Para mim ja é uma coisa normal, porque j& nasci com ela, ndo é? A minha doenca

€ por fases, ndo é? Ora posso estar muito bem, ora posso ter hemorragias e os valores alteram." (E7)
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Atribuicao e
Tema Central de significados Perfis constitutivos

Decisoes e
autoeficacia

Experiéncia
emocional

Ajudas no
processo
salde-doenca

Influéncia da
informacao e
conhecimento (E2;
E5)

Tomada de
decisbes
ponderadas (E3;
E4; E6)

Cautela e
prevencao (E6)

Gestao da
condicéo de salde
(E2; E3; E4; E5;
E7)

Confianca em si e
recurso a equipa
de satde (E1; E7)

Sintomas (E1; E3;
E7)

Sofrimentos,
desafios Fisicos e
dor (E3; E4)

Preocupacdes com
a Saude (E5; E6)

Vulnerabilidade e
Incerteza (E5)

Consequéncias
emocionais (E1)

Desafios
emocionais e
adaptacao (E3; E2)

Percecao social
externa (E3)

Procura ativa por
ajuda e recursos
(E1; E4)

Suporte da familia
(E2; EB; E4; E7)

Apoio médico e da
equipa de Saude
(E1; E2; E4; E5;
E6)

"Ai sim, os conhecimentos que tiver, com base nos conhecimentos que tenho, também com a infor-
macao que tenho, que me é disponibilizada, depois comparo os dois e pronto tomamos a decisdo."
(E2); "Se surgir necessidade de tomar decisdes tomo, com base no que vai surgindo também." (E2); "Os
conhecimentos tém-me ajudado, nio s6 a doenca, mas também o resto." (E5)

"Normalmente sou de outra geracdo, pondero mais um bocadinho, peso sempre os prés e contras." (E3);
"Houve decisdes na minha vida que eu ndo pude tomar como cria... que eu tive que tomar contra a
minha vontade devido & minha doenca..." (E4); "Eu tive que escolher um emprego devido as minhas ca-
pacidades fisicas e o que posso fazer e o que nao posso fazer tenho que por de parte.." (E4); “(...) nunca
na minha vida tive uma situacdo que implicasse ndo poder fazer, porque se calhar inconscientemente
Sei que Nao Posso e Nnem Penso Nisso... Nao sei." (E6)

"Ah...que tenho que ter cuidados se for alguma coisa violenta, ou que me possa cortar ou... eu sei que
tenho a doenca e ndo posso correr determinados riscos, € penso neles quando sdo situacdes complexas
e al tenho que tomar decisbes de perceber que esse tipo, sei la... uma pratica de exercicio mais violenta,
nao sei se eu fizesse KickBoxing, se calhar ndo era o mais ajustado e teria que tomar a decisdo de ndo
o fazer.." (E6)

"A nivel de hemorragias, na altura tinha muitas hemorragias na virilha depois deste problema, como
eu falei, no joelho, mas de resto eu sabia bem lidar com o bem-estar" (E2); "Hoje em dia para notar as
hemorragias é mais complicado, porgue ja tenho as articulacées deformadas." (E3); "Nao posso fazer
tudo o que eu quero, ha coisas que eu ndo posso sou limitado..." (E4); "Sinto capaz de evitar as dores e
faco..., sinto... para isso ndo me exaltar, ndo me enervar..." (E4); "Se eu acho que ndo posso fazer, que me
vai prejudicar na minha doencga, nao o faco ou tento minimizar as coisas para nao fazer, ou... para ndo
me prejudicar.” (E5); “(...) eu jogava futebol, amador é claro, e no jogo com outros colegas, e evito isso ja
por causa de males maiores, como hemorragias graves, entorses e joelhos." (E5); "Eu tentava sempre o
maximo que conseguia, ou seja, ter uma vida minimamente como as outras pessoas." (E7);

"Eu acho é que perdi a confianca em mim... de ser capaz de fazer tudo aquilo que eles querem, embora
eu faca tudo o que eles querem." (E1); "Na fabrica tenho os meus cuidados, qualquer corte que faca ou
assim, qualquer hemorragia tenho que me dirigir ao hospital." (E7)

'O que eu sinto é um cansaco, muito cansaco... tenho ataques de tosse..." (E1); "Reduziam-nos a mo-
bilidade, hoje em dia tenho as articulacoes ja um bocado deterioradas." (E3); "Quando tenho as minhas
crises fico fraca, cansada." (E7)

“Tenho dores nos joelhos, nos cotovelos, a gente habitua-se a dor" (E3); "De vez em quando comeca
a ter a dor, a articulacdo, ou o que é... aquece aumenta de volume e aquece a articulacdo e o membro
em causa.." (E8); "Houve momentos, que eu tive muitas dores, queria mexer-me e nao podia (siléncio)
tinha muitas dores..." (E4)

"Quando necessito se eu ndo levar logo fator, acho que pode ter males maiores!" (E9); “(...) quando
me falaram em operacoes e isso, tive um bocado de medo, mas também como eu j& ndo estava com
a perfeita nocao... se calhar passou-me um bocado ao lado, se calhar sofreram mais os de fora." (E5);
"Sempre receio quando faco alguma cirurgia, e ja fiz 3, sempre receio que corra alguma coisa mal, até
porgue tenho duas doencas oncolégicas e o receio é sempre muito grande." (E6)

“(...) quando vim aqui parar ao hospital, os meus pais vieram me ver eu ja ndo estava com os sentidos
todos... e ai tive um bocado de medo, quando vi que nao era uma dor de cabeca... e afinal era uma
coisa mais grave." (E5)

"Eu tenho dias que ando desesperada, que s6 me apetece ter os olhos fechados, enfiar na cama e nao
falar com ninguém..." (E1); "Eu ando um bocadinho, ndo é que nao tenha confianca, que tenho muita
conflanca nos médicos que me estao a tratar, eu acho é que perdi a confiangca em mim..."(E1).

"Tem-me sido explicado, tem sido orientado, mas talvez por eu ser uma pessoa muito ativa e agora me
sentir muito em baixo, ndo estou a aceitar muito bem, ndo estou a aceitar..." (E3); "Agora nem tanto,
qguando era pequenito, prontos, criava-me um bocado de vergonha, por causa das pisaduras, ficava com
o corpo marcado. Agora ndo traz nada, estamos tdo habituados que j& ndo faz diferenca. Ao inicio era
mais dificil, criava marcas e nés eramos mais pequenitos. Agora ja nao." (E2).

"Normalmente, as pessoas estdo mais sensiveis para pessoas com cadeiras de rodas, muletas... quem
tem doencas invisiveis tipo hemofilia se chega a idade normal, as pessoas ndo olham para nés de outra
maneira." (E3)

"Nota-se é que as vezes que as pessoas ndo estdo sensiveis para as doencas invisiveis, entre aspas,
como € o caso da hemofilia." (E3)

"'Se me perguntarem “oh ..., tem que ca vir todas as semanas, custa-lhe muito?”, “oh Doutora se é preciso
venho!, é a minha resposta sempre... se é preciso venho..." (E1); "Ajudas, pronto... ajudas € assim, vamos
procurando-as quando a gente precisa delas..." (E4)

“‘Apoio a familia, também os préprios hospitais facilitam ajudas... e é por afi também..." (E2); "Quem
tem-me ajudado mais € a minha familia." (E3); “Os familiares, as vezes ndo séo familiares diretos, mas sao
familiares afastados... ah..., mas ajudavam-me nalgumas coisas sim... a levar-me ao hospital, j& vieram
comigo também para consultas... se eu pedir eles ajudam-me, sem problema nenhum.” (E4); "Os profes-
sores estavam sempre a par, porque a minha mae ia logo |4 ao inicio do ano, para os por ao corrente,
principalmente na educacao fisica. Os meus pais sempre foram muito atentos a isso, ndo €? Desde
pequena que me acompanham." (E7)

"Eu acho que estou a ser muito bem seguida, da parte de enfermagem, tém sido espetaculares." (E1);
"As ajudas tém sido boas, principalmente, pronto... no caso dos tratamentos sdo cada vez melhores, ja
€ uma grande ajuda. (E2); "Sao boas... sdo boas... sempre quando eu pedi e se eu precisasse e pedisse a
equipa de satde ajuda-me sempre..." (E4); "Esta doenca foi uma heranca... a gente sabe qual foi... a gen-
te sabe de onde ela veio, porque é que me calhou a mim, ninguém me sabe dizer..." (E4); (...) médicos
gue me tém ajudado e me vém na rua, e me perguntam “entdo esta tudo bem?”, e enfermeiros (...) sei
que qualquer coisa estdo la para me ajudar." (E5); "A nivel médico desde que descobri a doenca, sempre
tive ajuda, sempre me responderam as minhas necessidades." (E6)
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Tema Central Atrll?U|?ao Perfis constitutivos
de significados

Ajudas no
processo
saude-doenca

Conduta positiva
(E1; E4)

Relacoes
significativas (E2;
E3)

"Eu ndo me sinto melhor, mas também nao digo as pessoas.” (E1); “(...) eu agora digo 0 mesmo “Eu ndo
sofro do aspeto!”, porque as pessoas vém-me rir, porque eu sou brincalhona, gosto de me rir, gosto
de brincar... " (E1); "(...) eu também tenho que fazer a minha parte, de tentar ajudar o profissional no
seu dia-a-dia..." (E1); "E nao ter dores, se eu ndo tiver dores tudo bem, a minha vida corre lindamente
bem..." (E4)

‘(...) tenho feito coisas que no caso, por exemplo, com a familia faco o mesmo com as limitacoes que
tenho, faco o mesmo que qualquer pessoa faria, com a familia." (E2); "E muito importante também a
nossa relacdo de doentes nao sé com os médicos e com o0s enfermeiros, mas também com a familia e
com os amigos." (E3)

"A minha esperanca era que comecasse a ter mais forca, eu ja ndo digo a mesma forca porque ja tenho
73 anos quase 74.." (E1); "Esperanca de melhores tratamentos, mais eficazes e mais duradouros. E a

Salde e bem-estar

(E1; E2; E3)
hemofilia." (E3)
Esperanca Tratamentos
médicos e

consultas (E1)

razéo... eu considero s minha razao (...)" (E2)
"A gente tem sempre esperanca que haja algum tratamento que nos permita a cura, entre aspas, da

"Era arranjarem maneira de acertar com a dose, e eu ndo ter que andar ca todas as semanas. Eu ndo
guero a cura, porgue sei que isto ndo tem cura..." (E1)

"Esperanca de vida... aumentou desde que surgiu estes medicamentos..." (E4); "Ah... tenho muita es-
Futuro (E4; E6; E7) peranca, ja fiz doacdo de sangue, para estudos e confio na ciéncia, que evolua e que seja possivel fazer
algo mais no futuro." (E6); "Bola para a frente. (risos)" (E7)

Este perfil constitutivo mostra um modelo tedrico (Fig.
1) que delineia as esséncias da experiéncia das pessoas
com coagulopatias congénitas na CE.® Revela uma ne-
cessidade de informacoes para lidarem com sintomas e
tratamentos, bem como uma atitude positiva perante
a doenca, em que as decisdes sdo influenciadas pela
comparacdo entre conhecimento pessoal e informa-
coes disponiveis e onde se adaptam as atividades dia-
rias para evitar hemorragias. A experiéncia emocional
envolve fadiga, dores articulares e preocupacdes com
tratamentos, com dificuldade em aceitar limitacoes,
mas com confianca nos profissionais de satde. O apoio
familiar e da equipa de salde oferece bem-estar atra-
vés de cuidados e suporte emocional e pratico. A es-
peranca surge firmada em tratamentos mais eficazes.

DISCUSSAO

Inicialmente distantes do corpus literario, adotamos
uma abordagem metodoldgica exploratéria e descriti-
va, baseada na fenomenologia descritiva e na analise
das esséncias. Apds ouvirmos intuitivamente as ex-
periéncias dos participantes, conduzimos uma andlise
de contetdo temaética, que permitiu a emergéncia dos
padrdes comuns ou esséncias anteriormente expostas.
Discutimos entdo essas esséncias a luz da literatura,
visando a melhoria dos nossos cuidados e a identifica-
cdo de possiveis direcdes para investigacoes futuras.!?

PERCEGCAO DA DOENCA

Num contexto narrativo complexo, onde os inter-
venientes descrevem as suas experiéncias frente a
doenca, a patologia é identificada como um problema
de sangue, enquanto a compreensao do diagnodstico é
obscurecida pela falta de informacao. Sinais e sintomas
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como dores, edemas e limitacbes motoras séo relata-
dos, juntamente com a dificuldade em expressar clara-
mente a doenca. A hereditariedade é apontada como
causa, destacando-se a importancia do conhecimento
sobre a doenca, embora atitudes em relacdo a essa
informacao variem.*?

Contrariamente, alguns estudos indicam que portado-
res de doencas raras frequentemente tém uma perce-
¢ao reduzida da sua saude geral, mas adquirem conhe-
cimento especializado sobre a sua doenca, procurando
ativamente informacoes.¢131°

No ambito da prevencéo e controlo, hd uma conscien-
cializacdo sobre a necessidade de informacées atuali-
zadas sobre tratamentos, visando a capacitacdo dos
utentes para as suas atividades diarias. Centros de
referéncia surgem para diagnostico e cuidados espe-
cializados, onde equipes multidisciplinares atendem as
necessidades dos utentes.?1618

Estabelecer uma alianca multiprofissional com o uten-
te revela-se crucial para um tratamento bem-sucedido,
melhorando ades&o e resultados terapéuticos, assim
como a sua capacidade de manter o controlo sobre a
vida com méximo bem-estar.??-?

IMPACTO NA VIDA PESSOAL

Os relatos abordam desde experiéncias marcantes na
infancia, com hospitalizacdes e procedimentos médi-
cos dolorosos, até & adaptacdo continua a limitacoes
fisicas e emocionais ao longo da vida. As coagulopa-
tias, especialmente a hemofilia, tém um impacto sig-
nificativo na vida do utente e dos seus familiares/cui-
dadores, apresentando desafios como a raridade da
doenca, a sua natureza crénica e as transicoes entre
salide e doenca.??



AJUDAS NO PROCESSO
SAUDE-DOENCA

Procura ativa por ajuda e recursos.
Suporte da familia.
Apoio médico e da equipa
de Saude.
Facilitacao do acesso aos
tratamentos.

ESPERANCA

Saude e bem-estar.
Tratamentos médicos
e consultas.

Futuro.

ARTIGO ORIGINAL

PERCECAO DA DOENCA

Natureza da doenca.
Percecdes e sintomas.
Diagndstico e conhecimento da doenca.
Tratamento.
importancia da Informacao.
Lidar com a Doenca.

Pessoa
Coagulopatia Congénita
ESSENCIAS

Consulta Enfermagem
SSMT/UTH/CRCO

EXPERIENCIA
EMOCIONAL

Sintomas.
Sofrimentos, desafios fisicos e dor.
Preocupacées com a saude.
Vulnerabilidade e Incerteza.
Medo da morte e perda.
Consequéncias emocionais.
Desafios emocionais e adaptacéao.
Percecdo social externa.

FIGURA 1. Esquema compreensivo do fenomeno

Estudos indicam que cerca de um terco dos utentes
enfrentam sintomas depressivos,” e a adaptacao as li-
mitacoes fisicas € um desafio continuo, afetando nao
apenas o utente mas também as suas relacdes e ati-
vidades sociais.?® Os impactos incluem problemas de
atencao, dor, dependéncia de outros e, socialmente, a
falta de compreenséo sobre a doenca.*721.24.25-28

Especificamente para mulheres com disturbios hemor-
ragicos, estudos mostram menor qualidade de vida e
diagnostico tardio, resultando em falta de tratamento
devido a falha de associacdo dos sintomas aos distur-
bios hemorragicos.?”30

ULS de Coimbra

DECIS@ES,
E AUTOEFECACIA

Influéncia da informacao e
conhecimento.
Tomada de decisdes ponderadas.
Cautela e prevencao.
Gestao da condicao de saude.
Confianca em si e recurso a equipa
de saude.

IMPACTO
NA VIDA PESSOAL

Memorias de experiéncias passadas.
Rotina de tratamento.
Adaptacéo as limitacoes fisicas.
Atitude em relacdo a doenca.
Relacionamento familiar e social.
Estado emocional e psicoldgico.
Qualidade de vida e bem-estar.
Perspetiva positiva, aceitacdo
e futuro.

Apesar das adversidades, os relatos refletem uma de-
terminacao em viver plenamente, mesmo enfrentando
a condicao de saude, destacando uma atitude de su-
peracao e resiliéncia. Emergem discursos de esperanca
e aceitacado, evidenciando uma normalizacdo do esta-
do patoldgico na vida dos utentes.?>3!

A evolucao recente na assisténcia a satide, como o tra-
tamento domicilidrio, é reconhecida como um avanco
significativo que melhora a qualidade de vida dos uten-
tes, seguindo as orientacdes da World Federation for
Hemophilia (WHF).?
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A perspetiva otimista para o futuro, presente nos re-
latos, baseia-se na dedicacdo continua ao cuidado,
visando uma vida que, apesar dos desafios impostos
pela doenca, procura uma normalidade alcancéavel. Es-
tudos mostram emocodes positivas, como gratidao pela
disponibilidade de tratamentos no pafs.t>22

DECISOES E AUTOEFICACIA

Os participantes salientam a importancia da informa-
cdo e do conhecimento na tomada de decisdes rela-
cionadas a condicdo de saude e na adaptacéo as li-
mitacoes fisicas decorrentes da doenca. Destaca-se a
relevancia do conceito de normalizacao, evidenciando
a multiplicidade de opcdes de diagnostico e tratamen-
to atualmente disponiveis.t>2¢

Na hemofilia, a raridade da doenca e os modelos de
cuidados de salde existentes reforcam a necessidade
de compreender as multiplas facetas do processo de
cuidado, especialmente nos periodos de transicao que
causam sofrimento e incapacidades.3334

Os relatos destacam a importancia de decisdes cuida-
dosas, considerando os riscos e consequéncias, tan-
to nas atividades diarias quanto nas escolhas laborais
adaptadas as limitacdes fisicas. A cautela e a preven-
cdo sado fundamentais, especialmente na detecdo pre-
coce de hemorragias, mesmo diante de deformidades
articulares que dificultam a identificaco.

As pessoas com coagulopatias enfrentam o risco cons-
tante de hemorragias, dor e sequelas fisicas, o que
acarreta stresse e requer adaptacoes continuas para
lidar com a doenca. Estudos apontam para uma mu-
danca na perspetiva dos utentes em relacdo as limi-
tacdes impostas pela doenca, possibilitando uma vida
com menos restricdes quando adequadamente assisti-
dos pela equipa de saude.®?

A infancia é uma fase crucial na abordagem dos dis-
tlrbios hemorragicos, destacando a importancia do
esclarecimento precoce sobre a doenca.®

A gestdo da condicao de salde exige cuidados perma-
nentes e adaptacdes na vida diéria e no contexto labo-
ral para enfrentar os desafios decorrentes da doenca.?®

Além disso, sdo destacadas orientacdes sobre preven-
cao de acidentes, tratamento profildtico ou episédico,
atividade fisica e cuidados com a higiene oral, enfati-
zando a importancia de estar sempre identificado com
o centro de referéncia.

A confianca em si mesmo e o apoio da equipa de sau-
de emergem como aspetos essenciais dos relatos para
manter a percecao de autoeficacia na gestao da condi-
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cdo de saude, reconhecendo a literatura a singularida-
de de cada experiéncia individual.?®

EXPERIENCIA EMOCIONAL

O relato dos participantes evidencia a presenca de
dores articulares como parte integrante da sintoma-
tologia, acompanhadas de sentimentos de melancolia,
angustia, desespero e vulnerabilidade diante da doen-
ca. Este cenario, conforme documentado por Feijo,?®
Myung,®” Witkop®® e Pinto,?® associa-se a um elevado
desgaste emocional e a uma reducdo na qualidade de
vida. Além disso, sdo destacados o medo constante
durante crises e a angUstia emocional, refletida em
momentos de desespero e perda de autoconfianca,
evidenciando a complexidade psicoldgica na gestdo da
hemofilia. No contexto social, expde-se a angustia de
uma vivéncia de auséncia de sensibilidade para com as
pessoas afetadas por doencas raras, dada a sua invi-
sibilidade. A adaptacao progressiva e o controle gra-
dual desta condicao de saude surgem como narrativa
de superacao, revelando desafios emocionais perante
dificuldades fisicas e sociais, bem como um processo
de ajustamento ao longo do tempo, numa incessante
procura por adaptacdo que tem um caracter continuo,
tal como identificado nos estudos de Caputo® e Pais
& Menezes.®

AJUDAS NO PROCESSO SAUDE-DOENCA

A procura ativa por apoio na enfermagem emerge
como essencial diante das adversidades enfrentadas.
Tanto o suporte familiar quanto o suporte da equipa
de salde desempenham papéis fundamentais. A fa-
milia oferece solidariedade e apoio pratico, enquanto
a equipa de saude proporciona cuidados especializa-
dos. E vital envolver a familia no processo de cuidado,
conforme destacado por Torres-Ortuno.*® Além disso,
a intervencao especializada resulta em melhorias na
qualidade de vida, como observado por Srivastava.?
Apesar dos desafios, ha um espirito resiliente e otimis-
ta, impulsionado pelo apoio familiar e pela determina-
cdo em procurar uma vida plena.?74142

ESPERANCA

Nas narrativas dos participantes destaca-se uma es-
peranca resiliente, enriquecida pela experiéncia e
maturidade, como observado por Beeton® e Barlow.”
Reconhecem a eficacia dos tratamentos médicos mas
anseiam por terapias mais duradouras, mantendo viva a
esperanca apesar das limitacdes impostas pela doenca.

A busca por terapias mais eficazes e a confianca no
progresso cientifico sdo temas recorrentes, refletindo



o desejo por uma qualidade de vida superior, conforme
descrito por Klein.*3

A esperanca esta associada a um melhor funciona-
mento emocional e a menores indices de depressao
e ansiedade, como indicado por Barlow’ e Klein.*®
Snyder, citado por Klein,*® destaca a relacdo entre au-
tocompaixdo, esperanca e qualidade de vida, sugerin-
do estratégias para aprimorar essa ligacao, incluindo
a avaliacao dos fatores de risco fisicos e psicossociais.

Da anélise das esséncias emergem oportunidades para
avancar no conhecimento e melhorar os cuidados aos
utentes atendidos na CE, visando maximizar o seu
bem-estar e autonomia. No contexto das Percecdes
da Doenca e da Esperanca destaca-se a relevancia da
Teoria do Tornar-se Humano, de Rosemarie Rizzo Par-
se. A investigacdo deve explorar as percecoes das pes-
soas com coagulopatias congénitas, desenvolver es-
tratégias centradas no utente e abordar intervencdes
para promover a esperanca em pessoas com disturbios
hemorragicos. Os enfermeiros devem estabelecer uma
relacdo de confianca com os utentes, oferecer educa-
cao ampla e apoio psicossocial, e realizar uma avalia-
cdo abrangente das necessidades de cada utente.

No gue concerne ao Impacto na Vida Pessoal, a Teoria
das Transicoes de Affaf Meleis é essencial para inves-
tigar Intervencoes de enfermagem que tanto facilitem
transicoes saudaveis como dinamizem a qualidade de
vida através do acompanhamento domiciliario. As in-
tervencdes dos enfermeiros devem focar-se em pro-
mover a autogestdo dos utentes e avaliar a sua adap-
tacdo ao longo do tempo.

No dominio das Decisdes e Autoeficicia e da Expe-
riéncia Emocional, a Teoria do Défice do Autocuida-
do de Dorothea Orem é crucial para a assisténcia aos
utentes com limitacdes nos autocuidados. Possiveis
areas de investigacdo incluem o estudo da tomada de
decisbes dos utentes e a gestdo da dor. Os enfermei-
ros devem promover a autoeficacia nos utentes ofe-
recendo educacdo e apoio a tomada de decisdo e ao
controlo da dor, assim como também a sensibilizacdo
das populacdes para as doencas raras.

Em relacdo as Ajudas no Processo Saude-Doenca, o
Modelo de Avaliacdo da Familia de Calgary é funda-
mental para apoiar as familias na prestacdo de cuida-
dos aos utentes. Possiveis areas de investigacio in-
cluem o impacto do suporte familiar e da equipa de
saude na qualidade de vida das pessoas com disturbios
hemorragicos. Os enfermeiros devem integrar ativa-
mente a familia no cuidado & pessoa utente, fornecen-
do apoio emocional e educacional.

CONCLUSAO

Diante das experiéncias compartilhadas pelas pessoas
portadoras de coagulopatias congénitas, emerge uma
compreensdo mais profunda das nuances envolvidas
na gestdo de suas vidas no processo saude-doenca.
As narrativas revelam um cenario complexo, onde a
procura por informacdo e suporte assume uma posi-
cdo central.

A caminhada destas pessoas é permeada por uma
gama de emocodes, que oscilam entre a confusdo ini-
cial e a esperanca persistente por avancos na ciéncia.
Esses relatos ecoam a importancia vital da informacao
transparente e do apoio tanto da familia quanto da
equipe de salde, elementos fundamentais na constru-
cdo de uma estrutura de suporte resiliente.

O entendimento da condicdo de saude aliado a ado-
cao de medidas preventivas e ao acolhimento das li-
mitacoes impostas pela doenca emergem como pila-
res essenciais na procura por uma qualidade de vida
satisfatoria. A aceitacdo da condicdo de saude como
parte integrante da existéncia, aliada & aspiracdo por
tratamentos mais eficazes, delineia um quadro de resi-
liéncia e esperanca que permeia as narrativas dos en-
trevistados.

Neste contexto, a andlise profunda das vivéncias dos
utentes que participaram no presente estudo destaca
a importancia crucial da educacdo em saude, do apoio
emocional e do desenvolvimento de estratégias adap-
tativas para enfrentar os desafios impostos pela coa-
gulopatia congénita.

Assim, as experiéncias compartilhadas pelos parti-
cipantes nao apenas alertam para as complexidades
inerentes a gestdo das coagulopatias congénitas, mas
também denotam a resiliéncia humana e a capacida-
de de enfrentar os desafios com determinacdo e oti-
mismo, alicercados pelo apoio da familia, da equipa de
saude e pela crenca inabaldvel num futuro melhor.
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