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APRESENTACAO

A doenca falciforme (DF) é uma das enfermidades genéticas e hereditdrias mais comuns no mundo.
Decorre de uma mutag¢do no gene que produz a hemoglobina A, originando outra, mutante, deno-
minada hemoglobina S, de herancga recessiva. Existem outras hemoglobinas mutantes, como C, D, E
etc. Em parcom a S, integram o grupo denominado DF. A mais conhecida é a SS, que, inicialmente, se
denominou anemia falciforme (SS). Existem ainda a S/Beta talassemia (S/B tal.), as doencas SC, SD,
SE e outras mais raras. Apesar das particularidades que as distinguem, essas combinacdes tém ma-
nifestagBes clinicas e hematoldgicas semelhantes, por isso, universalmente, as condutas sdo iguais
para todas, levando-se em consideracdo apenas o curso mais ou menos grave de cada uma delas.

As manifestagdes clinicas da doenca ocorrem geralmente no primeiro ano e estendem-se por toda a
vida. Apesar das particularidades que as distinguem e de graus variados de gravidade, as diferentes
formas da doenca falciforme caracterizam-se por numerosas complica¢cdes que podem afetar quase
todos os drgdos e sistemas, com expressiva morbidade, reducdo da capacidade de trabalho e da ex-
pectativa de vida, necessitando de identificacdo e tratamento precoce.

Em 2005, por meio da Portaria n2 1.391, de 16 de agosto, atualmente no anexo XXXVI da Portaria de
Consolidacdo n? 2, de 28 de setembro de 2017, foram instituidas as diretrizes para a Politica Nacional
de Atencdo Integral as Pessoas com Doenga Falciforme e outras Hemoglobinopatias. Assim, passaram
a ser desenvolvidas a¢des de capacitacdo dos trabalhadores do Sistema Unico de Satde (SUS), infor-
macao e estruturagdo de servigos e elaboragao de protocolos para concretizar essa atencgdo integral.

A Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados (CGSH) tem, entre os diversos desafios enfren-
tados na gestdo da politica, a auséncia de informagdes no que se refere a atengdo as pessoas com
doenca falciforme nos servicos de salde para auxilio da avaliagdo e monitoramento das agdes.

Espera-se que esta primeira edi¢do seja utilizada como um documento de referéncia institucional
para gestores, comunidade de ensino e pesquisa, profissionais de saude, pacientes, conselheiros de
saude e para a sociedade envolvida com a tematica da atencdo as pessoas com doenga falciforme,
servindo como referencial para a tomada de decisao e qualificagdo do processo de trabalho.

Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados (CGSH)



1 INTRODUCAO

O Ministério da Saude, por meio da Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados, é o érgao fede-
ral responsdvel pela Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doenca Falciforme e outras
Hemoglobinopatias. A doenca falciforme compreende um conjunto de altera¢des genéticas caracte-
rizadas pela predominancia da hemoglobina (Hb) S, sendo as mais frequentes a anemia falciforme
(HbSS), as doencas SC, SD, SE (duplos heterozigotos) e a S/Beta talassemia (S/B tal.). Outras, mais
raras, também fazem parte do grupo da doenca falciforme.

A manutencgdo de um registro atualizado das pessoas com doenca falciforme e outras hemoglobinopa-
tias é fundamental para o conhecimento sobre a frequéncia da doenca e suas complicacdes, os dados
sociodemograficos e as informacdes clinicas dessas pessoas. O objetivo de sistematizar informacgdes é
permitir o amplo conhecimento sobre essa doenca e, assim, contribuir para o planejamento das a¢des
da Politica Nacional de Atencdo Integral as Pessoas com Doenca Falciforme e outras Hemoglobinopa-
tias. A partir da estruturacdo do banco de informacdes e da analise dos dados referentes ao cadastro
dos pacientes, sera possivel a construcdo de estratégias eficazes para a gestdo, planejamento assisten-
cial, monitoramento e avaliacdo de um programa publico com grande alcance social.

Dessa forma, este documento reuniu e analisou os dados sobre a doenca falciforme no Brasil
referentes ao ano de 2016. Sendo esta a primeira publicagdo, organizada pelo Ministério da Saude,
de dados sobre a doenca falciforme no Brasil.

Ressaltamos que o processo de sistematizacdo destes dados se deu (1) por meio do registro de
informac¢des no banco de dados nacional, pelos servicos vinculados ao Sistema Hemovida Web
Hemoglobinopatias e, de forma complementar, (2) por meio do preenchimento dos dados na
ferramenta Formsus — link encaminhado aos servicos ndao aderentes ao Sistema Hemovida Web
Hemoglobinopatias.

Nesta publicacdo, foram sistematizados os dados fornecidos pelos servicos num agrupamento de
hemoglobinopatias SS, SC e outras, sendo essa Ultima o somatdrio dos demais perfis hemoglobinicos
de doenga falciforme.

Os dados desta primeira compilacdo tornam-se base de referéncia para o monitoramento e a grada-
tiva ampliacdo de informacdo referente a doenca falciforme. Um dos principais problemas enfrenta-
dos para consolidagdo dessas informacg&es foi o ndo fornecimento e/ou fornecimento incompleto dos
dados pelas unidades federadas, dificultando a publicacdo de informacgdes mais fidedignas e tornan-
do o periodo de sistematizacdo mais extenso. Outra limitacdo foi a ndo normatizacdo da informacdo
referente ao uso de medicamento pelos estados, tornando impossivel a analise.

Ainda, em funcdo do ndo envio de dados, os Estados do Acre, Mato Grosso do Sul e Rio Grande do
Sul ndo foram incluidos na anélise.

Este perfil esta estruturado em cinco capitulos. O primeiro introduz o tema, apresenta a metodologia
utilizada e consolida os dados gerais sobre a doenca falciforme no Brasil; o segundo expde breves con-
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sideragOes sobre a distribuicdo e o controle de medicamentos; o terceiro faz breve reflexdo da impor-
tancia do exame de eletroforese no pré-natal para o diagndstico; o quarto traz a andlise das internacdes
ocorridas no SUS; e o quinto e ultimo capitulo apresenta as considerag¢des finais sobre o levantamento.

Salientamos que o referido perfil ndo contempla os dados do Programa Nacional de Triagem Neona-
tal, que possui transversalidade com essa politica, sendo possivel consultar os dados disponiveis e
publicados na Biblioteca Virtual do Ministério da Saude — BVS, intitulado: Caderno de Triagem Neo-
natal —2014-2016.



2 FREQUENCIA DAS HEMOGLOBINOPATIAS NO
BRASIL POR DIAGNOSTICO, SEXO E FAIXA ETARIA

2.1 Perfil do hemoglobinico das pessoas com doenga falciforme

Neste capitulo, serd apresentada a frequéncia das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por per-
fil hemoglobinico, sexo e faixa etdaria.

Na sistematizacao de dados referentes ao ano de 2016, o nimero de pessoas com hemoglobino-
patias — doenca falciforme — no Brasil foi de 25.449, dos quais 15.762 (61,94%) correspondem a
hemoglobinopatias — SS; 6.567 (25,80%) a hemoglobinopatias-SC; e 3.120 (12,26%) a outras hemo-
globinopatias (Tabela 1).

Tabela 1 — Frequéncia das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil hemoglobinico —
Brasil, 2016

) 2016
Diagnadstico
N2 %
Hemoglobinopatia — SS 15.762 61,94%
Hemoglobinopatia — SC 6.567 25,80%
Hemoglobinopatia — outras 3.120 12,26%

Fonte: Ministério da Saliide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 1 — Frequéncia das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil hemoglobinico —
Brasil, 2016
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A Tabela 2 apresenta a distribuicao percentual das hemoglobinopatias — doenca falciforme — segun-
do as regides geograficas e Unidades Federadas e Distrito Federal no ano de 2016. A Regido Sudeste
concentra 50,59% dos casos de hemoglobinopatias do Brasil, acompanhada pelas Regides Nordeste
(34,43%), Norte (8,23%), Centro-Oeste (6,21%) e Sul (0,54%).

Os Estados da Bahia e Minas Gerais concentram, respectivamente, 24,02% e 22,52% das hemoglo-
binopatias do Brasil (Tabela 2).

Tabela 2 — Frequéncia e percentuais das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por unidade
federada e regido — Brasil, 2016

Hemoglobinopatia -

Hemoglobinopatia - SS Hemoglobinopatia - SC TOTAL
Regido UF Outras
Ne % Ne % Ne % Ne %

DF 1 0,11% 0 0,00% 878 99,89% 879 100,00%
Centro- GO 86 43,00% 82 41,00% 32 16,00% 200 100,00%

Oeste MS 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00%
MT 341 67,93% 141 28,09% 20 3,98% 502 100,00%
Total 428 27,07% 223 14,10% 930 58,82% 1.581 100,00%
AL 446 81,24% 91 16,58% 12 2,19% 549 100,00%
BA 3.117 51,00% 2.341 38,30% 654 10,70% 6.112 100,00%
CE 220 83,97% 31 11,83% 11 4,20% 262 100,00%
MA 452 99,34% 2 0,44% 1 0,22% 455 100,00%
Nordeste PB 256 69,57% 43 11,68% 69 18,75% 368 100,00%
PE 187 83,11% 34 15,11% 4 1,78% 225 100,00%
Pl 221 92,08% 4 1,67% 15 6,25% 240 100,00%
RN 342 73,71% 74 15,95% 48 10,34% 464 100,00%
SE 52 59,77% 11 12,64% 24 27,59% 87 100,00%
Total 5.293 60,41% 2.631 30,03% 838 9,56% 8.762 100,00%

AC 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00%
AM 264 85,71% 25 8,12% 19 6,17% 308 100,00%
AP 89 78,07% 2 1,75% 23 20,18% 114 100,00%
Norte PA 323 36,21% 130 14,57% 439 49,22% 892 100,00%
RO 9 6,25% 31 21,53% 104 72,22% 144 100,00%
RR 81 83,51% 0 0,00% 16 16,49% 97 100,00%
TO 368 68,15% 132 24,44% 40 7,41% 540 100,00%
Total 1.134 54,13% 320 15,27% 641 30,60% 2.095 100,00%
ES 225 80,94% 45 16,19% 8 2,88% 278 100,00%
MG 4.149 72,38% 1.481 25,84% 102 1,78% 5.732 100,00%
Sudeste RJ 2.403 70,84% 717 21,14% 272 8,02% 3.392 100,00%
SP 2.026 58,35% 1.120 32,26% 326 9,39% 3.472 100,00%
Total 8.803 68,38% 3.363 26,12% 708 5,50% 12.874 100,00%
PR 76 72,38% 27 25,71% 2 1,90% 105 100,00%

Sul RS 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00% 0 0,00%
SC 28 87,50% 3 9,38% 1 3,13% 32 100,00%
Total 104 75,91% 30 21,90% S 2,19% 137 100,00%
Total Geral 15.762 61,94% 6.567 25,80% 3.120 12,26% 25.449 100,00%

Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Os Graficos 2 a 26 apresentam as distribuicGes percentuais das hemoglobinopatias — doenca
falciforme — por perfil hemoglobinico, nas regides e nas unidades federadas, em 2016.

Grafico 2 — Percentual da distribuicao das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico e regido — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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PEFRIL DAS HEMOGLOBINOPATIAS DOENGA FALCIFORME papos 2016

2.1.1 Centro-Oeste

Grafico 3 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Distrito Federal — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 4 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Goids — Brasil, 2016

45,00 % —

43,00 % 41,00 %
40,00 % —
35,00 % —
30,00 % —
25,00 % —
20,00 % — 16,00 %
15,00 % —
10,00 % —

5,00 % —

0,00 %
HEMOGLOBINOPATIA - SS HEMOGLOBINOPATIA -SC ~ HEMOGLOBINOPATIA - OUTRAS

Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 5 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Mato Grosso — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
Nota: O Estado de Mato Grosso do Sul ndo foi representado nesta publicagdo em virtude do ndo envio dos dados ao Ministério da Saude.
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PEFRIL DAS HEMOGLOBINOPATIAS DOENGA FALCIFORME papos 2016

2.1.2 Nordeste

Grafico 6 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Alagoas — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 7 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, na Bahia — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 8 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Ceara — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 9 — Percentual da distribuicdao das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Maranhdo — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satiide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 10 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, na Paraiba — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 11 — Percentual da distribui¢do das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Pernambuco — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

17



MINISTERIO DA SAUDE seCRETARIA DE ATENCAO ESPECIALIZADA A SAUDE

Grafico 12 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Piaui — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 13 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Rio Grande do Norte — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 14 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Sergipe — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saliide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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2.1.3 Norte

Grafico 15 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Amazonas — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Salide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 16 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Amapd — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 17 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 18 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doencga falciforme — por perfil
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 19 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Roraima — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 20 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Tocantins — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Satide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
Nota: O Estado do Acre néo foi representado nesta publicagdo em virtude do n&o envio dos dados ao Ministério da Saude.
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2.1.4 Sudeste

PEFRIL DAS HEMOGLOBINOPATIAS DOENGA FALCIFORME papos 2016

Grafico 21 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Espirito Santo — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 22 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Minas Gerais — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 23 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, no Rio de Janeiro — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 24 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Sdo Paulo — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Salide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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2.1.5 Sul

Grafico 25 — Percentual da distribuicdao das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico e tipo, no Parana — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 26 — Percentual da distribuicdo das hemoglobinopatias — doenca falciforme — por perfil
hemoglobinico, em Santa Catarina — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
Nota: O Estado do Rio Grande do Sul ndo foi representado nesta publicagdo em virtude do ndo envio dos dados ao Ministério da Saude.
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2.2 Distribuicao dos pacientes com doenga falciforme por sexo

Considerando-se a distribuicdo das hemoglobinopatias — doenga falciforme — por sexo, 51,60% dos
pacientes sdo do sexo feminino e 48,40% do sexo masculino.

Tabela 3 — Frequéncia da doenga falciforme — hemoglobinopatias — por diagndsticos e sexo — Brasil,
2016

Masculino Feminino Total
Diagnéstico
N2 % N2 % N2 %
Hemoglobinopatia - SS 7.674 62,30% 8.088 61,59% 15.762 61,94%
Hemoglobinopatia - SC 3.197 25,95% 3.370 25,66% 6.567 25,80%
Hemoglobinopatia - Outras 1.447 11,75% 1.673 12,74% 3.120 12,26%
TOTAL 12.318 100,00% 13.131 100,00% 25.449 100,00%

Fonte: Ministério da Satide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web - Hemoglobinopatias e Formsus.

2.3 Distribuicao dos pacientes com hemoglobinopatias por faixa etaria

Quanto a distribuicdo dos pacientes com hemoglobinopatias — doenca falciforme — no Brasil, em
2016, por faixa etdria, a maior frequéncia ocorre entre 20-29 anos (19,92%). Observa-se, na distri-
buicdo por diagndstico, que a mesma faixa dos 20—29 se mantém sempre com o maior percentual
(Tabela 4 e Graficos 27, 28, 29 e 30).

Tabela 4 — Frequéncia das hemoglobinopatias hereditarias e demais transtornos por faixa etdria —
Brasil, 2016

Hemoglobinopatia -

Hemoglobinopatia - SS Hemoglobinopatia - SC Total
Faixa Etaria Outras
N2 % N2 % N2 % N2 %

<1lano 324 2,06% 127 1,93% 61 1,96% 512 2,01%

1a4anos 1.332 8,45% 557 8,48% 255 8,17% 2.144 8,42%
5a9anos 1.836 11,65% 727 11,07% 470 15,06% 3.033 11,92%
10 a 14 anos 1.848 11,72% 943 14,36% 448 14,36% 3.239 12,73%
15a 19 anos 2.266 14,38% 813 12,38% 407 13,04% 3.486 13,70%
20 a 29 anos 3.378 21,43% 1.158 17,63% 533 17,08% 5.069 19,92%
30 a 39 anos 2.466 15,65% 877 13,35% 373 11,96% 3.716 14,60%

40 a 49 anos 1.309 8,30% 556 8,47% 262 8,40% 2.127 8,36%

50 a 59 anos 692 4,39% 373 5,68% 149 4,78% 1.214 4,77%

60 a 69 anos 211 1,34% 267 4,07% 102 3,27% 580 2,28%

70 a 79 anos 45 0,29% 125 1,90% 41 1,31% 211 0,83%

80 anos acima 7 0,04% 20 0,30% 13 0,42% 40 0,16%

N3o Informado 48 0,30% 24 0,37% 6 0,19% 78 0,31%
Total Geral 15.762 100,00% 6.567 100,00% 3.120 100,00% 25.449 100,00%

Fonte: Ministério da Salide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web - Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 27 — Frequéncia do perfil hemoglobinico por faixa etéria — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 28 — Frequéncia da hemoglobinopatia SS por faixa etdria — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saide/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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Grafico 29 — Frequéncia da hemoglobinopatia SC por faixa etdria — Brasil, 2016
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Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.

Grafico 30 — Frequéncia das outras hemoglobinopatias (ndo SS e ndo SC) por faixa etdria — Brasil,
2016
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Fonte: Ministério da Satiide/SAES. Coordenacdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: Hemovida Web — Hemoglobinopatias e Formsus.
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2.4 Perfil das pessoas com hemoglobinopatias — doenga falciforme — por raga/cor

No que se refere a analise dos pacientes por ragca/cor, 58% dos registros apresentam-se com infor-
macoes e 42% sem informacdes.

Cabe salientar que a Portaria de Consolidacdo MS n2 1, art. 241, dispde sobre o preenchimento do
quesito raca/cor nos formuldrios dos sistemas de informagdo em saude e destaca-se:

A coleta do quesito cor e o preenchimento do campo denominado raga/cor serdo
obrigatdrios aos profissionais atuantes nos servigos de saude, de forma a respeitar
o critério de autodeclaragdo do usuario de saude, dentro dos padrdes utilizados
pelo Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE) e que constam nos formu-
larios dos sistemas de informagdes da salde, como branca, preta, amarela, parda

ou indigena. (BRASIL, 2017, art. 19).
O processo de conscientizacdo da importancia dos dados do quesito raga/cor coletados pelos servi-

¢os é gradativo e espera-se que, ao longo dos anos, a falta de registros seja minimizada e qualificada
a qualidade deles.
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Grafico 31 — Percentuais de raga e cor, em pessoas com hemoglobinopatias — doenca falciforme — por

regido — Brasil, 2016
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3 DISPENSACAO DE MEDICAMENTOS E PROCE-
DIMENTOS PARA PACIENTES COM DOENCA FAL-
CIFORME

Os medicamentos que compdem a rotina de tratamento e integram a farmdcia bdsica sdo: acido
félico (uso continuo), penicilina (obrigatoriamente até os 5 anos de idade), antibidticos, analgésicos
e anti-inflamatérios (usados nas intercorréncias). Hidroxiureia, quelantes de ferro, doppler transcra-
niano e transfusdes sanguineas estdo incluidos nos procedimentos da média e alta complexidade.

Em pacientes com DF, a asplenia funcional (auséncia da fun¢do normal do bago) aumenta a suscepti-
bilidade as infecgdes de repeticdo e infecgdes graves, principalmente aquelas causadas pelo Strepto-
coccus pneumoniae, responsavel por 70% das infec¢des (ZARKOWSKY et al., 1986).

As infeccOes sdo mais frequentes e graves em criancas com idade abaixo de 5 anos. Podem manifes-
tar-se, inicialmente, com febre e levar a morte em até 12 horas. O risco de meningite pneumocécica
é estimado em 600 vezes maior do que na populagdo em geral e a frequéncia de bacteremia em até
300 vezes maior que o esperado para a idade; 90% dos casos ocorrem nos trés primeiros anos de vida
(GASTON et al., 1986; NAOUM; NAOUM, 2004).

O uso de penicilina profilatica com o objetivo reduzir a incidéncia de infec¢des e a mortalidade é pre-
conizado desde o diagndstico da doenga falciforme até os 5 anos de idade, além do uso de um calen-
dario vacinal mais alargado. Essa profilaxia antibidtica pode ser feita com penicilina V/oral (fenoxime-
tilpenicilina/suspensdo) ou penicilina G/injetavel (penicilina G benzatina/intramuscular), conforme
consta no Manual de Condutas Basicas na Doenca Falciforme do Ministério da Saude (BRASIL, 2006).
Além de estarem recomendadas no manual do MS, as duas apresentac¢des de penicilina constam na
Lista Modelo de Medicamentos Essenciais para Criancas da Organizagdo Mundial de Saide (WORLD
HEALTH ORGANIZATION, 2011).

Com a publicacdo da Portaria n2 45, de 10 de setembro de 2013, o Ministério da Saude incorpora a
penicilina oral para profilaxia de infecgdao em criancas menores de 5 anos com doenca falciforme no
Sistema Unico de Satde (SUS) e, em maio/2015, inclui no Componente Estratégico da Assisténcia
Farmacéutica (CESAF). Em meados de 2016, iniciou-se a distribuicdo do medicamento aos estados e
ao Distrito Federal.

Na compra, distribuicdo e monitoramento da primeira aquisicdo desse medicamento, muitos desa-
fios tiveram de ser contornados no sentido da plena incorporagdo e dindmica nos estados e na intro-
ducdo deste medicamento na assisténcia aos pacientes, que vai desde o controle efetivo do atendi-
mento ao planejamento das respectivas demandas junto aos servicos que atendem esses pacientes.

Na préxima edicdo, sera apresentado panorama da utilizacdo deste medicamento, bem como os
desafios enfrentados pelos estados. Entretanto, é fundamental salientar que, apesar de todos os
desafios e dificuldades, este passo dado, sem duvida, refletiu em beneficio para muitas criancas,
proporcionando a reducdo da morbimortalidade e melhor qualidade de vida.
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4 PRE-NATAL

A gestacdo na doenca falciforme estd associada a um aumento de complicagdes clinicas maternofe-
tais. A gravidez pode agravar a doenca com a piora da anemia e o aumento da frequéncia e gravidade
das crises dlgicas e infeccdes. A doenca pode interferir na evolugdao normal da gestacao, ocorrendo
riscos significantemente maiores de morte nas gravidas com a doen¢a quando comparadas com as
mulheres sem doenca falciforme. O aumento das oportunidades de prevencdo e intervencdo esta
relacionado com o entendimento da doenca pela paciente, as condigdes médicas oferecidas no pré-
-natal e durante o parto, a previsibilidade das complica¢des relacionadas a gravidez e sua correta
abordagem precoce.

Os riscos maternofetais incluem aumento das crises vaso-oclusivas no pré e pos-par-
to, infecgdes do trato urindrio, complicagdes pulmonares, anemia, pré-eclampsia e
Obito. Nas complicagdes fetais, observam-se partos pré-termo, restricdo do cresci-
mento intrauterino devido a vaso-oclusdo placentéaria, sofrimento fetal durante o
trabalho de parto e no parto, além de elevagdo da taxa de mortalidade perinatal.
(BRASIL; UNIVERSIDADE FEDERAL DE MINAS GERAIS; MINAS GERAIS; FUNDACAO
CENTRO DE HEMATOLOGIA E HEMOTERAPIA DE MINAS GERAIS, 2009, p. 10).

Quanto mais precoce o diagndstico da doenca falciforme e o estabelecimento da atengdo integral a
estas pessoas, maior a possibilidade de longevidade com qualidade de vida.

Com base nos dados constantes na Tabela 6, é importante destacar o baixo indice de realizagao de
exames nos estados, como se observa de forma sequencial em cada um deles. Quando a énfase é
dada as gestantes cadastradas pretas ou pardas de forma estratificada, observa-se na Regido Norte,
que, das 75,76% das gestantes, somente 1,58% realizou o exame, seguida das RegiGes Nordeste
(3,47%), Centro-Oeste (2,46%), Sul (4,22%) e Sudeste (5,05%).
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Tabela 6 — Realizacdo do exame de eletroforese em gestantes por unidade federada e regido — Brasil

2016
Gestantes Frequéncia e Percentual Frequéncia e Percentual ACERLIERIG R GYEL

Cadastradas  Gestantes com Exames de Gestantes Cadastradas Gestantes com Exzfmes

Regido UF (Sisprenatal) Eletroforese realizados (Negras e Pardas) COEEE G TR

(Negras e Pardas)
Ne N¢ % Ne % Ne %
DF 105 1 0,95% 49 46,67% 0 0,00%
Centro - GO 58.455 458 0,78% 33.905 58,00% 271 0,80%
Oeste MS 32.238 1.651 5,12% 15.565 48,28% 889 5,71%
MT 33.449 976 2,92% 19.766 59,09% 543 2,75%
Total 124.247 3.086 2,48% 69.285 55,76% 1.703 2,46%
AL 15.511 454 2,93% 11.194 72,17% 354 3,16%
BA 116.691 6.614 5,67% 85.611 73,37% 5.065 5,92%
CE 84.645 1.763 2,08% 61.344 72,47% 1.398 2,28%
MA 31.514 1.119 3,55% 20.309 64,44% 511 2,52%
Nordeste PB 36.078 379 1,05% 22.251 61,67% 196 0,88%
PE 53.116 950 1,79% 31.902 60,06% 550 1,72%
PI 21.375 951 4,45% 15.056 70,44% 720 4,78%
RN 26.268 347 1,32% 14.701 55,97% 201 1,37%
SE 9.392 454 4,83% 6.436 68,53% 321 4,99%
Total 394.590 13.031 3,30% 268.804 68,12% 9.316 3,47%
AC 12.364 81 0,66% 8.999 72,78% 43 0,48%
AM 27.026 139 0,51% 20.740 76,74% 112 0,54%
AP 9.749 72 0,74% 7.845 80,47% 61 0,78%
Norte PA 88.972 1.503 1,69% 69.112 77,68% 1.154 1,67%
RO 10.998 416 3,78% 6.863 62,40% 263 3,83%
RR 8.061 164 2,03% 6.171 76,55% 135 2,19%
TO 15.751 417 2,65% 11.271 71,56% 303 2,69%
Total 172.921 2.792 1,61% 131.001 75,76% 2.071 1,58%
ES 30.190 2.146 7,11% 15.489 51,31% 1.166 7,53%
MG 151.613 3.716 2,45% 73.838 48,70% 1.863 2,52%
Sudeste

RJ 62.817 1.047 1,67% 31.176 49,63% 487 1,56%
SP 217.595 18.836 8,66% 69.218 31,81% 6.056 8,75%
Total 462.215 25.745 5,57% 189.721 41,05% 9.572 5,05%
PR 108.118 22.444 20,76% 26.010 24,06% 5.787 22,25%
Sul RS 69.509 1.464 2,11% 10.146 14,60% 238 2,35%
e 55.987 5.162 9,22% 7.697 13,75% 941 12,23%
Total 233.614 29.070 12,44% 43.853 18,77% 6.966 15,88%
Total Geral 1.387.587 73.724 5,31% 702.664 50,64% 29.628 4,22%

Fonte: Ministério da Saude/SAES. Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados: B.| — Sisprenatal Web.
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5 INTERNACOES

Considerando o reflexo da necessidade de atendimentos dos pacientes com doenga falciforme em
ambiente hospitalar, seguem as Tabelas 7, 8 e 9 na quais sdo apresentados os registros em 2016
referentes as internagdes no sistema do SUS — Sistema de Informacao Hospitalar — SIH, com o deta-
Ihamento de frequéncias, distribuicdo por faixa etdria e periodo médio de internagao.

O intuito da sistematizacdo dessas informacdes, a partir desta edicdo, que sera realizada anualmen-
te, visa contribuir com o olhar de todos os interessados nesse tema e em seus reflexos como estu-
dantes, sociedade civil, pesquisadores, profissionais de salude, entre outros. Uma segunda questdo
importante de transversalidade ndo abordada nesta edicdo, mas sem duvida sera introduzida como
informac¢des de monitoramento, sdo os dados sobre mortalidade.
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Tabela 7 — Frequéncia de internagGes por unidade federada, regido e sexo — Brasil, 2016

2016
Regido UF Masculino Feminino Total
Ne % % Ne¢ %
DF 202 51,14% 193 48,86% 395 100,00%
GO 140 50,91% 135 49,09% 275 100,00%
C [o]
entro- Oeste
MS 30 39,47% 46 60,53% 76 100,00%
MT 51 44,74% 63 55,26% 114 100,00%
Total 423 49,19% 437 50,81% 860 100,00%
AL 22 64,71% 12 35,29% 34 100,00%
BA 717 49,72% 725 50,28% 1442 100,00%
CE 55 40,44% 81 59,56% 136 100,00%
MA 168 46,41% 194 53,59% 362 100,00%
Nordeste PB 62 49,21% 64 50,79% 126 100,00%
PE 57 57,58% 42 42,42% 99 100,00%
Pl 152 50,50% 149 49,50% 301 100,00%
RN 33 45,83% 39 54,17% 72 100,00%
SE 76 46,06% 89 53,94% 165 100,00%
Total 1.342 49,03% 1.395 50,97% 2737 100,00%
AC 13 54,17% 11 45,83% 24 100,00%
AM 26 35,62% 47 64,38% 73 100,00%
AP 1 33,33% 2 66,67% 3 100,00%
Norte PA 108 49,54% 110 50,46% 218 100,00%
RO 55 64,71% 30 35,29% 85 100,00%
RR 11 68,75% 5 31,25% 16 100,00%
TO 95 56,55% 73 43,45% 168 100,00%
Total 309 52,64% 278 47,36% 587 100,00%
ES 135 48,74% 142 51,26% 277 100,00%
Sud MG 704 52,58% 635 47,42% 1339 100,00%
udeste

RJ 518 51,80% 482 48,20% 1000 100,00%
SP 1.476 51,23% 1.405 48,77% 2881 100,00%
Total 2.833 51,54% 2.664 48,46% 5497 100,00%
PR 89 47,85% 97 52,15% 186 100,00%
Sul RS 85 43,59% 110 56,41% 195 100,00%
Ne 49 61,25% 31 38,75% 80 100,00%
Total 223 48,37% 238 51,63% 461 100,00%
Total Geral 5.130 50,58% 5.012 49,42% 10.142 100,00%

Fonte: Ministério da Satide/SAES, Sistema de Informagdo Hospitalar do SUS (SIH/SUS).

Nota: Estratificagdo do banco, conforme correlagdo da Classificagdo Estatistica Internacional de Doengas e Problemas Relacio-
nados com a Saude - CID: CID-10, D57.0 - anemia falciforme com crise, D57.1 - anemia falciforme sem crise, D57.2 - transtornos
falciformes heterozigotos duplos e D57.8 - Outros transtornos falciformes.
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Tabela 8 — Frequéncia de internagGes por faixa etdria e sexo — Brasil, 2016

2016
(::;;n:f::::) Masculino Feminino Total
N2 % Ne % N2 %

Oalano 4 50,00% 4 50,00% 8 100,00%
1a4anos 1.055 55,61% 842 44,39% 1897 100,00%
5a9anos 972 52,26% 888 47,74% 1860 100,00%
10 a 14 anos 707 51,27% 672 48,73% 1379 100,00%
15a 19 anos 581 47,12% 652 52,88% 1233 100,00%
20 a 29 anos 935 50,68% 910 49,32% 1845 100,00%
30a39anos 500 48,45% 532 51,55% 1032 100,00%
40 a 49 anos 167 40,05% 250 59,95% 417 100,00%
50 a 59 anos 92 38,02% 150 61,98% 242 100,00%
60 a 69 anos 46 46,94% 52 53,06% 98 100,00%
70a 79 anos 42 60,00% 28 40,00% 70 100,00%
80 anos acima 29 47,54% 32 52,46% 61 100,00%
Total 5.130 51,00% 5.012 49,00% 10.142 100,00%

Fonte: Ministério da Saude/SAES, Sistema de Informagdo Hospitalar do SUS (SIH/SUS).

Nota: Estratificagdo do banco, conforme correlagdo da Classificagdo Estatistica Internacional de Doengas e Problemas Relacionados com a
Saude - CID: CID-10, D57.0 - anemia falciforme com crise, D57.1 - anemia falciforme sem crise, D57.2 - transtornos falciformes heterozi-
gotos duplos e D57.8 - Outros transtornos falciformes.

Tabela 9 — Frequéncia de internacdes por periodo de dias e sexo — Brasil, 2016

2016
Internagdo Masculino Feminino Total
Ne % Ne % Ne %

0 a5 dias 3.254 50,22% 3.226 49,78% 6480 100,00%
5a 10 dias 1.260 51,05% 1.208 48,95% 2468 100,00%
10 a 15 dias 358 49,93% 359 50,07% 717 100,00%
acima de 16 dias 258 54,09% 219 45,91% 477 100,00%
Total 5.130 51,00% 5.012 49,00% 10.142 100,00%

Fonte: Ministério da Saude/SAES, Sistema de Informac&o Hospitalar do SUS (SIH/SUS).

Nota: Estratificagdo do banco, conforme correlagdo da Classificagdo Estatistica Internacional de Doengas e Problemas Relacionados com a
Saude - CID: CID-10, D57.0 - anemia falciforme com crise, D57.1 - anemia falciforme sem crise, D57.2 - transtornos falciformes heterozi-
gotos duplos e D57.8 - Outros transtornos falciformes.
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6 CONSIDERACOES FINAIS

Muitos foram os desafios na sistematizagao e compilagao de dados nesta primeira edi¢ao, em espe-
cial no que diz respeito a coleta dos dados e a qualidade das informacgGes recebidas. Em contraponto,
acreditamos que esses desafios foram oportunos para iniciarmos um processo de sistematizacado e
coleta de dados que contribuira de forma gradativa com a mudanca do olhar e, sobretudo, a ampli-
tude e as dimensdes da doenga falciforme no Brasil.

Partimos de um cendrio que acreditamos ser muito maior e com desafios diversos a serem enfren-
tados, e esta publicacdo tem o intuito de anualmente contribuir com esse processo, ficando, assim,
aberto um canal de sugestdo para as proximas publicacdes.

Agradecemos a todos os estados, com seus respectivos servigos de referéncia, que forneceram infor-

macao acerca de seus pacientes e esperamos contar com essa colaborac¢do no sentido de qualificar e
ampliar a informagdes aqui constantes anualmente para as proximas edi¢Ges desta publicagdo.
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