Ministério da Saude
Secretaria de Vigilancia em Saude e Ambiente
Departamento de Analise Epidemioldgica e Vigilancia de Doencas ndao Transmissiveis

NOTA TECNICA N2 4/2025-DAENT/SVSA/MS

1. ASSUNTO

Trata-se de um conjunto de orientacdées que visam subsidiar e
padronizar a notificacdo compulséria da Doenca Falciforme no ambito do Sistema
Unico de Saude.

2. CONTEXTUALIZACAO

A Doenca Falciforme (DF) é uma das doencas genéticas mais
prevalentes no Brasil e no mundo. Trata-se de uma doenca autossémica recessiva,
caracterizada por uma mutacao no gene HBB, responsavel pela producao da cadeia
beta da hemoglobina A (HbA), levando aformacao de uma variante anormal
chamada hemoglobina S (HbS), na sua forma mais comum. Outras variantes, como
as hemoglobinas C, D e E, quando combinadas com a HbS (heterozigose composta),
também resultam em diferentes formas de doenca. Estima-se quecerca de 5% da
populacao mundial seja portadora de alguma mutacao na globina beta e,
atualmente, ha entre 60 mil e 100 mil pessoas vivendo com DF no Brasil, com maior

prevaléncia e mortalidade na populacdo negral:2,

Como principal marco normativo nacional, a Politica Nacional de Atencao
Integral as Pessoas com Doenca Falciforme e outras Hemoglobinopatias (Portaria N2
1.391, de 16 de agosto de 2005) busca garantir a promogcao, prevencao,
integralidade do cuidado, diagndstico precoce, tratamento e reabilitacdo para

pessoas vivendo com a DF3. Em 2015, foram publicadas as diretrizes bésicas da
linha de cuidado para pessoa com a DF4.

Apds estes marcos importante para a DF, foi publicada a Nota
Informativa n2 03/2023- SVSA/COEX/SVSA/MS e a Portaria GM/MS n¢ 2.010, de 27 de
novembro de 2023 que tratam das bases legais, instrumentos de notificacao,
magnitude, etiologia e consequéncias da DF para salde e inclusdo da doenca na
Lista Nacional de Notificacdo Compulséria de Doencas, Agravos e Eventos de Saude
Publica, nos servicos de salude publicos e privados em todo o territério nacional,

respectivamente>:6.

O Ministério da Salde, em seu compromisso com a garantia da atencao
integral a salude e vigilancia da DF, publicou em 2024, a Portaria conjunta
SAES/SECTICS n? 16, de 01 de novembro de 2024 que aprova o Protocolo Clinico e

Diretrizes Terapéuticas da Doenca Falciforme?Z.

Dessa forma, apds reunides técnicas estabeleceu-se que a notificacao da
DF sera realizada no sistema e-SUS Sinan através da ficha de notificagcao/conclusao
e que devem ser notificados todos os casos SUSPEITOS e CONFIRMADQOS de DF. Por
isso, a notificacdo da DF, nesse sentido, torna-se como medida estratégica
fundamental para viabilizar o monitoramento da doenca no territério, visibilizar as



iniquidades e subsidiar a elaboracao de politicas publicas eficazes e equitativas que
reflitam a realidade vivida pela populacao negra no Brasil. Nesse contexto, essa nota
técnica visa orientar os profissionais de salde sobre a conduta para realizacao da

notificacao e conclusao dos casos no e-SUS Sinan.

3. OBJETIVO

Orientar os servicos de saude, publicos e privados, quanto a notificacao
compulséria da Doenca Falciforme (DF) em todo territério nacional no e-SUS Sinan.

4. ORIENTACOES E RECOMENDACOES

A notificacao de todos o0s casos suspeitos e confirmados de doenca
falciforme (D57), deve ser realizada por meio da ficha de notificacao/conclusao do e-

SUS Sinan (0048717754).
4.1. Definicoes de caso

4.1.1. Definicao de caso Suspeito

Considera-se caso suspeito de Doenca Falciforme:

e Aquele individuo que apresentar pelo menos dois dos achados ou
histdria clinica E dois ou mais dos achados laboratoriais
compativeis com as manifestacdes descritas no Quadro 1;

e Individuos que apresentam o teste de triagem neonatal positivo para

hemoglobina S.

Quadro 1. Principais achados clinicos e laboratoriais para suspeicao de caso de

Doenca Falciforme.

Achados ou histodria clinica

Achados laboratoriais

Ictericia

Crise vaso oclusiva

Dor generalizada

Anemia/palidez

Esplenomegalia

Ulceras de membrosinferiores
(ulceracao venosa)
Osteonecrose
Sequestro esplénico
Acidente Vascular Cerebral (AVC)
Priapismo
Sindrome toréacica aguda

Hemoglobina S aumentada (> 50%)
Hemoglobina baixa (6-9 g/dL)
Bilirrubina indireta aumentada (>
0,8%)

Porcentagem de reticulécitos
aumentada (>2,5%)
Haptoglobina diminuida (< 30%)
*Desidrogenase lactica aumentada
(LDH)

*QOs valores de LDH variam conforme o método laboratorial (e.g., espectrofotometria) e a populacdo de referéncia (Ex.: faixa etaria,

condicées locais).
Fonte: Ministério da Saude.

4.1.2. Definicao de caso Confirmado:

4.1.2.1. Critério Laboratorial

Considera-se caso confirmado de DF o individuo que apresente pelo
menos um dos seguintes testes laboratoriais positivos:

e Eletroforese de Hemoglobina com um dos seguintes padrdes

genotipicos:

o HbSS (Anemia Falciforme - Homozigose para HbS);
o HbSC (Dupla heterozigose para HbS e HbC);




o HbSR° ou HbSB* (Dupla heterozigose com Beta-Talassemia);
o HbSD (HbS/D Punjab ou Los Angeles);
o Outra dupla heterozigose da HbS com outra hemoglobina mutante;

o Teste Molecular Positivo, identificando mutacdes patogénicas no gene
da B-globina (HBB) associadas a DF;

¢ Hemoglobina S aumentada, maior que 50%.

4.1.2.2. Critério clinico e epidemioldgico

E m situacdoes excepcionais, como auséncia de acesso a exames
confirmatdrios, pode- se considerar um caso confirmado provisdrio se o paciente
apresentar todos os seguintes critérios:

e Teste do Pezinho positivo sem confirmacdo posterior disponivel,;

e Histéria clinica compativel com sindrome toracica aguda, acidente
vascular cerebral (AVC), sequestro esplénico e priapismo;

e Histéria familiar de DF em parentes de primeiro grau;

e Residéncia em area de alta prevaléncia da DF, especialmente em
populacdes de risco.

Observacdo: Casos classificados como confirmados provisérios devem ser
encaminhados para exames confirmatdrios assim que possivel.

4.1.2.3. Critério de exclusao

Nao sao considerados casos confirmados individuos com Traco
Falciforme (HbAS), que sao assintomaticos.

4.2. Notificacao dos casos:

Para a notificacao de DF, devera ser utilizado o cédigo D57. A notificacao
da DF deve ser realizada por qualquer servico de saude ou autoridade sanitaria local
ao identificar individuo que preenche os critérios de definicao de caso suspeito da
doenca, e realizada, preferencialmente, pelo servico de saude responsavel pelo
atendimento do caso, por meio da ficha de notificacao/conclusao (0048717754) no
E-SUS Sinan em até 7 (sete) dias.

Para realizar a notificacao, primeiramente o profissional devera realizar o
autocadastro no SCPA (https://scpa.saude.gov.br/usuario/novo) e solicitar acesso
para o perfil de “NOTIFICADOR” para realizar a notificacao dentro da sua esfera de
atuacao, conforme o Manual de instrucbes do e-SUS Sinan - 22 edicao

(http://plataforma.saude.gov.br/esussinan/manual-instrucoes- esussinan-2ed.pdf)7.

Apés cadastro realizado o notificador devera acessar a pagina do e-SUS

Sinan (https://esussinan.saude.gov.br/login) e realizar a notificacao, seguindo os
protocolos descritos dentro do Manual de instrucdes do e-SUS Sinan - 22 edicao

(http://plataforma.saude.gov.br/esussinan/manual-instrucoes-esussinan-2ed.pdf).

Em casos em que nao seja possivel a notificacao diretamente no
sistema, a ficha fisica de notificacdo do e-SUS Sinan (0048717754) devera ser
preenchida e encaminhada para uma unidade notificadora do e-SUS Sinan, conforme
normatizacao local, para que esse caso seja inserido no sistema. Tendo em vista
esse contexto, o profissional que fard a insercao das informacdes presentes na ficha
de notificacao no sistema devera ter perfil previamente autorizado de “DIGITADOR”
em sua referida esfera de atuacao.

4.3. Conclusao dos casos
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Todos os casos notificados deverao ser avaliados e investigados, quando
necessario e, apdés esse processo deverao ter o bloco de conclusao do caso
preenchida. A investigacao e conclusao dos casos no sistema sao de
responsabilidade de um técnico de vigilancia, conforme descrito no Manual de
Instrucdes do e-SUS Sinan - 22 edicao
(http://plataforma.saude.gov.br/esussinan/manual-instrucoes-esussinan-2ed.pdf),
dentro da sua esfera de atuacao, podendo ser apoiado pelos demais entes
federados.

Para realizar a conclusao da ficha no sistema o usudrio deve ter peffil
previamente autorizado no SCPA como ADMINISTRADOR e/ou Técnico de Vigilancia,
dentro da sua esfera de atuacao, conforme o Manual de instrucdes do e-SUS Sinan -
22 edicao (http://plataforma.saude.gov.br/esussinan/manual-instrucoes-esussinan-
2ed.pdf). O campo evolucao devera ser preenchido como:

e Cura - em casos de pacientes curados através da realizacao
Transplante de células-tronco hematopoiéticas (TCTH);

» Obitos pelo agravo notificado - quando o individuo evoluiu para
6bito tendo como causa basica a DF;

» Obito por outras causas - quando o individuo evoluiu para 6bito
tendo como causa basica outra condicao que nao seja a DF.

Levando em consideracao a cronicidade da doenca, individuos que nao
foram curados ou nao foram a 6bito, conforme especificado acima, deverao deixar
esse campo em branco e, deverao informar no campo de informacodes
complementares e observacdes a frase: “Individuo vivendo com Doenca Falciforme”.

5. CONSIDERACOES FINAIS

As orientacdes desta nota técnica sao essenciais para assegurar a
correta notificacdao e o monitoramento dos casos de DF, considerando o cédigo D57
da CID. A adocao do e-SUS Sinan como plataforma oficial para o registro dos casos
SUSPEITOS e CONFIRMADOS contribui para a padronizacao dos dados, possibilitando
um acompanhamento mais eficiente da doenca e permitindo a implementacao de
politicas publicas de salude mais eficazes.

Além disso, a publicacao do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas,
estabelece bases sdlidas para o diagndstico, tratamento e acompanhamento dos
pacientes, promovendo maior qualidade no atendimento e reduzindo as
desigualdades no acesso aos servicos de saude.

A publicacdo desta nota técnica reforca o compromisso do Ministério da
Salde com a vigilancia e atencao integral a saude das pessoas que vivem com DF.
Por isso é fundamental que os profissionais de salde compreendam a importancia
da notificacdo compulsoria da DF, contribuindo para a vigilancia epidemiolégica e o
aprimoramento continuo das estratégias de cuidado. A correta implementacao das
orientacbes aqui descritas sera determinante para a efetivacdao das politicas
publicas voltadas a DF. Informacbes adicionais podem ser dirigidas a esta
coordenacao geral por meio do e-mail cgiae@saude.gov.br.
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