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A doenga falciforme (DF) é uma das enfermidades genéticas e
hereditarias mais comuns no mundo. Decorre de uma mutag¢io no
gene que produz a hemoglobina A, originando outra, mutante, de-
nominada hemoglobina S, de heranca recessiva. Existem outras he-
moglobinas mutantes, como, por exemplo, C, D, E etc. Em par com
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, todas
essas combinag¢des tém manifestagdes clinicas e hematologicas se-
melhantes, por isso, universalmente, as condutas s3o iguais para
todas, levando-se em considerac¢do apenas o curso mais ou menos
severo de cada uma delas.

Entre essas associa¢des para a DF, a de maior manifestagdo cli-
nica é identificada como anemia falciforme (AF), determinada pela
presenca da hemoglobina S em homozigose (SS), ou seja, a pessoa
recebe de cada um dos pais um gene para hemoglobina S. Essa
combinaco é a que se denomina anemia falciforme. E importan-
te sempre lembrar que as rotinas, os medicamentos, os protocolos,
as condutas, os procedimentos e todas as diretrizes no dmbito do
Sistema Unico de Satude (SUS) sdo referentes 3 DF. A nio mengio
de DF, e sim de AF, refere-se apenas a forma HbSS, o que tecnica-
mente faz exclusio das demais.

A presenca de apenas um gene para hemoglobina S, combina-
do com outro para hemoglobina A, possui um padrao genético AS
(heterozigose), que ndo produz manifesta¢gdes da DF, sendo o in-
dividuo identificado como portador de traco falciforme (TF). Cabe
reiterar que o estado heterozigoto (AS) denominado trago falcifor-
me, de acordo com estudos internacionalmente considerados, nao
acarreta qualquer sintomatologia clinica, e sua importincia é para
orientac3o genética ao portador ou a sua familia, de acordo com a
publicac¢do Consenso brasileiro sobre atividades esportivas e militares e
heranga falciforme (BRASIL, 2009c¢).
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Uma mulher com TF pode gestar uma crianca com DF se o pai
da crianca também tiver o trago S ou trago C, D, E ou outros, e
vice-versa. No caso de casais que desejam a identificagdo genética
para HbS, o exame indicado e presente na tabela SUS ¢ a eletrofo-
rese de hemoglobina que, na crian¢a com mais de 4 meses e nos
adultos, pode ser realizado pelas diferentes metodologias existentes.
Nos recém-natos a metodologia é especifica, de acordo com o PNTN.

A mutagado determinante do gene da HbS é decorrente da substi-
tui¢cdo de uma base nitrogenada, a adenina (A), por outra, a timina
(T), no sexto cédon do gene beta. Assim, de GAG passa para GTG,
provocando a substitui¢io do acido glutdmico pela valina na cadeia
beta. A substitui¢io de um tGnico aminoacido na cadeia beta leva a
hemoglobina S a assumir uma configurac¢do diferente, que altera
a forma redonda das hemadcias, e faz com que assumam a forma
de foice ou lua crescente. As manifesta¢des clinicas decorrentes da
DF si3o extremamente varidveis entre as pessoas com a doenca e na
mesma pessoa, ao longo de sua vida. Os sintomas podem comecar
a aparecer ainda no primeiro ano de vida, mostrando a importincia
do diagnéstico precoce como principal medida de impacto positiva
na assisténcia de qualidade as pessoas com a doenga.

O fenémeno de afoicamento das hemacias é responsavel por
todo o quadro fisiopatolégico. As hemacias, quando assumem essa
forma, apresentam maior rigidez e vivem na circulagdo sanguinea
em média 10 dias, muito menos que o tempo médio usual de 120
dias, estando mais sujeitas a destrui¢io. Isso resulta em anemia
cronica intensa.

Os sinais clinicos observados sio decorrentes da forma afoicada
das hemadcias. Esse formato influencia intensamente no fluxo do
sangue da microcirculagdo, pois a irregularidade da superficie de
contato das hemadcias alteradas permite rea¢des quimicas interati-
vas entre estas e as células endoteliais, fazendo-as aderir a parede do
vaso sanguineo. As consequéncias da aderéncia s3o caracterizadas
pela vaso-oclusdo, com redugio do fluxo do sangue nos capilares,



causando estases venosa e hipéxia, que acarretam crises agudas in-
tensamente dolorosas e lesao tecidual organica crénica e progressiva.

Além das manifestacdes clinicas, como em outras doengas, os
sinais e sintomas da DF causam repercussdo em varios aspectos
da vida das pessoas, como a interacio social, as relagdes conjugais
e familiares, a educagio e o emprego. Embora essas manifesta¢oes
sejam intensas, podem ser prevenidas e tratadas, garantindo as pes-
soas longevidade com qualidade. O transplante de medula 6ssea
tem sido praticado em centros de pesquisa, e definido por protoco-
los para esse fim, o que faz com que haja pessoas indicadas e outras,
nao, para tal procedimento. Mas os estudos tém avancado muito
nessa area, contribuindo para a existéncia de uma pequena popu-
lacao nacional e mundial curada da DF, de acordo com os dados da
Sociedade Brasileira de Transplante de Medula Ossea.

Ainda nio ha dados consistentes sobre a mortalidade e a letalida-
de por DF no Brasil. A inexisténcia de informacio nos atestados de
6bito, a auséncia de cadastros informatizados nos centros de refe-
réncia e hemocentros e a existéncia de populagio sem diagnoéstico
revelam a necessidade de estruturagdo da rede de informagdo em
DF, para que se possa avaliar o impacto das politicas implementa-
das, nos indices de letalidade da doenga. Outro fator importante é
a necessidade, ja manifestada em varios centros de especialidade
de todo o mundo, da adequagao da DF ao Cédigo Internacional de
Doencas (CID), desatualizado, em face dos grandes avangos no co-
nhecimento da doenca.

Tabela 1 — Impacto dos cuidados de satide sobre a letalidade da doenca
falciforme

Letalidade (mortalidade entre os que tém DF)
Sem cuidados de saude Com cuidados de saude

Criangas até 5 anos 80,0% 1,8%

de idade (vida média de 8 anos)  (vida média de 45 anos)
Gestantes durante

o parto 50,0% 2,0%

Fonte: Banco Mundial e OMS.






A DF é uma enfermidade hereditaria causada por uma hemoglo-
bina mutante ligada a descendéncia de populag¢des originarias prin-
cipalmente da Africa subsaariana, e também da India, da Arabia
Saudita e de paises mediterrineos. Atualmente, a DF encontra-se
presente em grande parte da populagio mundial. Estudos dos as-
pectos antropolégicos da hemoglobina S (HDbS) sugerem que seu
aparecimento esteja ligado ao inicio do sedentarismo humano, ha
aproximadamente 30 mil anos. Aspectos epidemiolégicos também
sugerem que a malaria foi um fator importante na mutacdo que
gerou esse gene. Enquanto o ser humano teve habitos némades, a
densidade populacional manteve-se muito baixa, e a maldria nao
tinha transmissao continua. A partir, porém, dos primeiros assen-
tamentos agricolas e da adaptacao do mosquito vetor a esses novos
ambientes, a malaria tornou-se endémica, e dai a teoria de sua in-
terferéncia na mutag¢do ocorrida que gerou o gene da HbS.

Os estudos de haplétipos — designag¢do dada a sequéncia de DNA
herdada dos pais — da HbS sugerem que o gene determinante des-
sa hemoglobina teve origem no ocidente centro-africano e que as
migracdes de populagdes ancestrais o dispersaram por todo aque-
le continente, chegando a algumas populagdes mediterrdneas.
Outros haplétipos de interesse, fora do continente africano, s3o o
arabe-saudito e o asiatico, os quais, provavelmente, tiveram origens
distintas; no entanto, estes estdo correlacionados a quadros clinicos
menos graves, se comparados aos haplétipos africanos.

A HbS é muito frequente nas populagdes do continente africano,
principalmente nas regides equatoriais, subsaarianas, localizadas
ao norte do deserto de Kalahari, que serviu como barreira natu-
ral para a expansio do Plasmodium falciparum (mosquito transmis-
sor da malaria). A frequéncia dessa hemoglobina mutante chega
a 25% da populagio de algumas regides, como ao redor dos rios
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Gambia e Senegal e na Africa ocidental do litoral atlantico, como
também na regido ocidental centro-africana, nas regides cortadas
pelos dois rios, Benin e Niger, além do entorno do rio Congo, na
Africa Central. Conforme dados da Organizacio Mundial de Satide
(OMS), do Banco Mundial e da Ghana Sickle Cells Foundation, es-
tima-se que na Africa nascam cerca de 500 mil criancas por ano
com DF. Na Tabela 2 encontram-se os dados estimados de alguns
paises da Africa.

Tabela 2 — Doenca falciforme em alguns paises da Africa

CRIANCAS
TOTAL CRIANCAS
PAIS COM DOENCA
NASCIMENTO COM TRACO %
FALCIFORME
Nigéria 5.362.500 15a28 86.000
Congo 2.715.000 15a30 43.440
Angola 722.800 11 a37 21.684
Guiné 361.200 26 8.300
Burundi 294.800 26 6.486
Ghana 646.400 10 a 22 6.464
Serra Leoa 240.000 27 a 30 7.920
Burkina Fasso 585.600 2a28 5.900
Ruanda 360.800 20 4.693
Camardes 542.500 2a24 4.340
Congo Brazzaville 140.800 22 2.253
E?P“b“ca Centro- 144.400 20a22 2.166
ricana
Costa do Marfim 600.100 11 2.040

Fonte: Banco Mundial e OMS.

A situacdo nos paises americanos

Os paises das Américas (entre esses, o Brasil) atualmente apre-
sentam grupos populacionais com grande quantidade de portadores
de TF e com incidéncia significativa de DF, sendo esses indicadores



informacdes importantes para a estruturagdo de sistemas de satide
capacitados para melhorar a qualidade de vida e aumentar a longe-
vidade das pessoas com a doenga. A muta¢io causadora da DF era
inexistente nas Ameéricas, antes do fluxo migratorio de povos afri-
canos desenraizados de suas regides, trazidos pelos europeus para
o trabalho escravo. Os recentes estudos de haplétipos HbS podem
determinar boa parte da histéria desse fluxo de pessoas, mesmo
ap6s as miscigenacoes étnicas ocorridas. Atualmente o Programa
Nacional de Triagem Neonatal (PNTN), do SUS, passa por uma re-
formulag¢do e amplia¢do. Todos os estados brasileiros foram habili-
tados a realizar triagem neonatal em DF. Sera implantado o banco
de dados oficial do Ministério da Satide (MS), com validacao das
incidéncias da doenca e do traco falciforme, em todo o Pais. O aces-
so aos dados sobre essas incidéncias pode ser solicitado pelo e-mail:
triagemneonatal @saude.gov.br.






Os principais objetivos de qualquer sistema de satide devem ser
garantir as mais eficazes técnicas para melhorar a satde da po-
pulacdo bem como minimizar as desigualdades na distribuicao de
recursos, de maneira a ndo permitir que alguns grupos estejam
em desvantagem de forma sistematica. Nos tltimos anos, podem
ser contabilizados grandes avangos tecnolégicos no controle da DF.
Além da possibilidade de melhorar a qualidade de vida da popula-
¢3o, também de aumentar a longevidade das pessoas com tal enfer-
midade. O SUS, por meio da hemorrede e hospitais de referéncia,
tem garantido esses avancos a seus usudrios. No entanto, é possivel
melhorar a equidade na distribuicdo desses beneficios, com o en-
volvimento da rede de Ateng3o Basica de Satde (ATB) nos cuidados
das pessoas com DF. E também aprimorar a inclusdo nas demais
redes de atencio a satde.

A ATB caracteriza-se por um conjunto de praticas gerenciais e sa-
nitarias democraticas e participativas, sob a forma de trabalho em
equipe, dirigidas a populagdes de territérios bem delimitados, pelas
quais assume a responsabilidade sanitaria, considerando a dinimi-
ca existente no territério em que vive a populagdo. A ATB deve ser
o contato preferencial dos usudrios com o sistema de satide, sendo
orientada pelos principios da universalidade, da acessibilidade, da
coordenagdo do cuidado, do vinculo, da longitudinalidade, da inte-
gralidade, da responsabiliza¢io, da humanizacao, da equidade e da
participagdo social. A equipe da Estratégia da Satide da Familia (ESF)
é o centro ordenador desses servicos em todos os niveis de atenc3o.

A auséncia da DF na ATB deve-se a invisibilidade que a referida
enfermidade teve ao longo dos anos no sistema de satide. Isso, em-
bora tenha melhorado, ainda persiste em certo grau e exige medi-
das de correcdo. As pessoas que conseguem ser diagnosticadas sio
encaminhadas aos centros de atencao hematologica e passam a ser
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acompanhadas pelo restante de suas vidas por um hematologista,
sendo excluidas dos programas de promocio da satide e prevengio de
doencas. O acesso ao tratamento com o especialista pode ser dificil,
provocando a descontinuidade do cuidado, perda de vinculo com o
profissional da satide, com consequéncias desfavoraveis ao tratamen-
to, e baixa satisfa¢do das pessoas acometidas por doencas cronicas.

O impacto comprovado da aten¢io em unidades de satide mais
proximas ao local de moradia — propiciando vinculo bem estabele-
cido entre o usudrio e a equipe de satide e promovendo uma abor-
dagem mais integral — devera repercutir na reducao da morbiletali-
dade e no aumento da expectativa de vida para as pessoas com DF.
Essas mudancas significativas podem ser proporcionadas a popu-
lagao apenas qualificando os recursos ja existentes nas Unidades
Basicas de Satde (UBS). E ainda tém a vantagem de trazer para
esse tipo de servico uma parte da populagdo que nio frequentava
essas unidades e n3o era contemplada na ESF, como preconizado
na publicacio Manual de anemia falciforme para agentes comunitdrios
de satide (BRASIL, 2006¢).

A assisténcia as pessoas com DF, como ocorre com toda enfer-
midade cronica, deve privilegiar a agdo multiprofissional e multi-
disciplinar. A assisténcia deu-se apenas na média e alta complexi-
dade (hemocentros, hospitais de referéncia e emergéncias), o que
as deixa fora da UBS e, portanto, excluidas dos programas de satde
da crianca, do adolescente, da mulher, do homem, da satide bucal,
da vigilancia nutricional, entre outros, além de n3o privilegiar o au-
tocuidado e a atengdo integral. A descentralizacdo da atengdo para
as unidades mais acessiveis e de menor complexidade passou a ser
uma necessidade da pessoa com DF, para garantir a integralidade
do cuidado, numa clara demonstrag¢do de que essas diretrizes orga-
nizacionais do SUS reforcam-se umas as outras. Sob essa 6tica, tor-
na-se necessaria a cria¢gdo da Rede Integrada de Servicos de Satide
(RISS) as pessoas com DF.



Na maioria das unidades de atencdo hematologica da Federacio,
a populagdo com DF é sempre a de maior presenca. No entan-
to, 80% das pessoas acometidas podem ter suas intercorréncias e
necessidades atendidas com bons resultados na UBS. A estrutura-
¢do dos servigos para incluir a DF nas suas agdes ja existentes requer,
porém, um trabalho de capacita¢io dos profissionais que atuam nas
UBS e nas ESF para o reconhecimento dos sinais e sintomas da
doenca, e também para a prestagio dos cuidados necessarios, con-
forme preconizado na Portaria MS/GM n° 1.391, de 16 de agosto de
2005, e no regulamento do Sistema Unico de Satde, na Portaria MS/
GM n° 2.084, de 9 de setembro de 2009, nos artigos de n°s 187 e 188.

E de importincia fundamental que todos os setores, no ambito
do SUS, sejam orientados sobre as informacgdes ja estabelecidas so-
bre a doenca. Os municipios devem desenvolver a¢des junto as es-
colas elementares e técnicas, as agéncias do Ministério do Trabalho
(MT) e do Ministério do Desenvolvimento Social e Combate a Fome
(MDS) para que incluam, em suas agdes e crescentemente, as ne-
cessidades sociais das pessoas com DF. Tais medidas, ja legalmen-
te estabelecidas, permitirdo que essas pessoas sejam retiradas da
invisibilidade ainda persistente com relacio a essa doenga. Cabe
destacar que os profissionais da Assisténcia Social tém papel fun-
damental no avanco desse processo.

A inclusio das pessoas com DF nas acdes das UBS propiciara aces-
so mais facil e mais plural, favorecendo a integralidade da atengdo
que lhes é devida. A DF, como qualquer doenca cronica, nao consti-
tui impedimento para que as pessoas com a enfermidade usufruam
de todas as ac¢des existentes na UBS, com a qualidade indispensavel.
Para tanto, impdem-se a capacita¢do e a qualificacio das equipes en-
volvidas. As pessoas com DF precisam estar cadastradas no servico
de referéncia. A UBS deverd manter com elas relacdo direta, me-
diante mecanismo estratégico de contato estabelecido para tal finali-
dade. A Atengdo Especializada, que se dard em centro de referéncia,
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constitui etapa de grande significado e desempenha papel funda-
mental, pois serd a norteadora da atengdo a ser praticada nas redes.

Objetivo da Linha de Cuidado

O objetivo da Linha de Cuidado é contribuir para a promogao
de uma mudanca na histéria natural da DF no Brasil, de modo a
reduzir a taxa de morbiletalidade, além de promover longevidade
com qualidade as pessoas com essa doenca. Pretende-se equacionar,
para as pessoas com DF, de acordo com o ja estabelecido pelo SUS,
as RISS, possibilitando a atengdo integral a satide perto da moradia
da pessoa com a doenca. Pretende-se promover uma linha conti-
nua de cuidado da pessoa com DF de maneira que as unidades de
ATB estejam integradas com os centros de referéncia, na Atencao
Especializada, e esta promova a inclusdo da DF nas demais redes.

Atencao Basica de Saude

Compete as unidades de ATB as seguintes providéncias de aten-
dimento as pessoas com DF:

Realizar avalia¢do clinica a partir do documento de pardmetros
para organizagdo de linhas de cuidado dos fatores de risco e
doengas cronicas, publicado em <www.saude.gov.br/dab>;

Solicitar pelo Programa Estadual de Triagem Neonatal/PETN a
triagem de todos os recém-natos 48 horas apds a primeira ali-
mentacdo até o quinto dia util de vida, incluindo aqueles que
precisam ficar internados (o que devera ser solicitado a UBS da
area pela maternidade);

Providenciar eletroforese de hemoglobina dos demais cujo exa-
me clinico sinalize para a suspeita da DF e dos adultos em idade
reprodutiva que assim o desejarem para diagnéstico de TF. O
exame para todos acima dos quatro meses de vida podera ser
realizado por quaisquer das metodologias disponiveis para esse
fim na Tabela SUS;


http://www.saude.gov.br/dab

Ter cadastro proprio das pessoas diagnosticadas com DF e TF,
e encaminhar aquelas com a doenca ao centro de referéncia da
regido para cadastramento e Atencdo Especializada;

Integrar as pessoas diagnosticadas com DF em todas as agdes
disponiveis na ATB pertinentes as suas faixas etarias, visando a
promocio de satide, na unidade mais proxima da residéncia, in-
cluindo acompanhamento multiprofissional de acordo com dire-
trizes clinicas estabelecidas nos manuais, nas rotinas e nos Proto-
colos Clinicos de Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da DF, do MS;

Encaminhar as pessoas com TF para orientacdo e informagdo
genética, a cargo de equipe, grupo ou profissional devidamente
qualificado para esse fim, na ATB;

Estabelecer relagio direta com a Atenc¢do Especializada de refe-
réncia sempre que avaliar como necessario;

Programar a realiza¢do de consultas e de exames disponiveis na
ATB das pessoas com DF, de acordo com a avaliac3o dos riscos
inerentes a doenga, considerando a necessidade individual e a
orientacdo do especialista;

Disponibilizar os medicamentos para os cuidados das pessoas
com DF, de acordo com a Relag3o Nacional de Medicamentos (Re-
name), regulamentados e pormenorizados na publica¢do Doenga
falciforme: condutas bdsicas para tratamento (BRASIL, 2012c), tais
como os de uso continuo — acido folico, penicilina oral ou inje-
tavel ou eritromicina em caso de reag3o alérgica a penicilina e,
quando indicados, os analgésicos, anti-inflamatérios e demais
antibiéticos —, bem como as imunizag¢Ges basicas e especiais;

Dar atengdo especial as possiveis complica¢bes decorrentes da
DF, encaminhando as pessoas nessa situa¢do a Atencdo Especia-
lizada, sempre que avaliar como necessario;

Promover o autocuidado na prevencio das tlceras e feridas de per-
na e encaminhar para tratamento das feridas abertas, nas unidades
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de referéncia locais para essa atengdo e de acordo com as normas
contidas na publica¢io Doenga falciforme /iilceras: prevengdo e trata-
mento (BRASIL, 2012d);

Promover o autocuidado, ampliando a autonomia das pessoas
com DF, e avaliar sua vulnerabilidade e sua capacidade para o au-
tocuidado, promovendo as interferéncias indicadas nas normas
contidas na publicagio Manual de educagio em satide: autocuida-
do em doenga falciforme (BRASIL, 2009D);

Encaminhar as pessoas com complica¢des agudas decorrentes
de crises inerentes a DF aos servicos de referéncia, caso haja
indicacdo;

Identificar os casos suspeitos de indica¢do para procedimento
cirtirgico de urgéncia ou emergéncia em func¢io de complica¢des
decorrentes da DF e encaminhé-los ao servico de referéncia;

Promover a qualificacio e educag¢io continuada dos profissionais
da ATB para a aten¢do em DF; e

Manter ativos nas ESF os cadastros de todas as pessoas atendidas
nas unidades e realizar busca ativa dos ausentes de forma a man-
ter sempre um vinculo regular e permanente com as familias.

A relacdo da ATB com os centros de referéncia deve ser organi-
zada de forma a facilitar o acesso toda vez que as pessoas neces-
sitarem de Atencdo Especializada fora das datas preconizadas ou
para orientacio e informacgdo. Os exemplos desse sistema sio do
Centro de Educagao e Apoio para as Hemoglobinopatias (Cehmob),
da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG), onde had um
servico de call center 24 horas para esse fim, realizado em parceria
com a Fundac¢io Hemominas, e que atende todo o estado de Minas
Gerais. Outro exemplo é o Centro de Hematologia e Hemoterapia
do Rio de Janeiro (Hemorio). Este dispde de uma rede de ambula-
térios nos municipios com contato direto para esse fim.



Deteccao precoce da DF

A detecgdo precoce da DF, realizada pelos PETN na ATB, é pri-
mordial para se iniciar a linha de cuidado da pessoa com a enfer-
midade, determinar a magnitude na populag¢io (incidéncia, preva-
léncia e mortalidade) e planejar a estrutura de sistemas em RISS.
Quando a detec¢io da DF se faz nos testes de triagem neonatal, o
diagnoéstico possibilita o inicio de cuidados especificos exigidos por
uma enfermidade degenerativa, considerando-se que a precocidade
e a integralidade da atencio podem ser determinantes na limitagao
dos agravos.

O exame de triagem neonatal consiste na coleta de gotas de san-
gue do calcanhar da crianga, dai ser popularmente conhecido como
teste do pezinho. Nesse sentido, exige-se que essa coleta aconteca
apos 48 horas da primeira alimentac¢do do recém-nascido, e até o
quinto dia util de vida da crianga, na unidade de satide mais proé-
xima da residéncia dos responsaveis. Na ATB, a crian¢a também
deverd receber as primeiras vacinas e os cuidados iniciais neces-
sarios. E importante salientar que o PNTN inclui, além da triagem
da DF, enfermidades como hipotireodismo, fenilcetonuria e outras,
dependendo do estado da Federagdo. A fenilcetontria requer que
a coleta do sangue se faca apds 48 horas da primeira mamada do
recém-nato.

A eletroforese de hemoglobina preconizada pelo PNTN para
essa faixa etaria é realizada pela metodologia do High-Performance
Liquid Chromatography (HPLC) ou da Focalizacao Isoelétrica, mé-
todos de maior especificidade e sensibilidade e, portanto, mais se-
guros quanto ao diagnoéstico de certeza. A partir dos 4 meses de
idade, o diagndstico pode ser feito por quaisquer das metodologias
existentes para eletroforese de hemoglobina. Quanto mais precoce

19



MINISTERIO DA SAUDE | Doenga Falciforme

for o diagnostico e, consequentemente, o estabelecimento de uma
linha de cuidado a satide, maiores serdo os beneficios individuais
para as pessoas com DF.

Realizado o diagndstico, e efetivadas as condutas com relagio aos
familiares preconizadas pelo PNTN, as criangas devem ser encami-
nhadas para o centro de referéncia de sua regido, a fim de serem
cadastradas e ter inicio a assisténcia especializada. Nesse centro,
devem ser reforcadas todas as informacdes sobre a doenca e seu
carater hereditario, além de se iniciarem as principais medidas de
profilaxia, como a penicilina e vacinas e o uso continuo de 4cido f6-
lico, e de se estabelecer o vinculo com a UBS local, de acordo com
a organizac¢do da rede. Até o quinto ano de vida, periodo de maior
ocorréncia de 6bitos e complicagdes graves, os cuidados profilati-
cos representam a esséncia do tratamento, de acordo com as pu-
blicacdes Manual de condutas bdsicas em doenga falciforme (BRASIL,
2006d), Autocuidado em doenga falciforme (BRASIL, 2009b) e Doenga
falciforme: condutas bdsicas para tratamento (BRASIL, 2012c).

Deteccao precoce do TF

A quantifica¢do da incidéncia de criangas nascidas com TF e DF,
obtida no programa de triagem neonatal, em determinada regiao,
gera dados que viabilizam a organizac¢do da rede de servicos de sat-
de em seus varios niveis de aten¢do. Assim, a cobertura do PNTN
devera ser universal e garantir acesso a 100% dos recém-nascidos
na regido. As criancas identificadas com TF (HbAS) serdo em n-
mero muito maior que as identificadas com a doenca. Cabe a coor-
denacio dos PETN identificar e informar todos os municipios sobre
as criancas nascidas com DF ou com o TF. Trago falciforme nio é
doenca. Sua presenca significativa na populagdo em geral sinaliza a
necessidade de preparac¢io de equipes multiprofissionais, nas UBS,
para desenvolver um trabalho de orientacio e informacio aos diag-
nosticados como portadores de trago. Todas as pessoas tém o direito



de receber as informagdes pertinentes a sua condi¢3o genética, com
zelo pelo sigilo e pelos seus direitos reprodutivos.

A qualificagdo dessas equipes deve contemplar, além do aspecto
da heranca genética, o conhecimento e as reflexdes sobre o signi-
ficado social da DF no Brasil, por representar as mais legitimas
raizes étnico-raciais e culturais. As davidas sobre TF na area dos
esportes e nas forcas armadas foram dirimidas no Consenso brasilei-
ro sobre atividades esportivas e militares e heranga falciforme no Brasil,
elaborado apo6s reflexdo minuciosa em férum préprio, em 2007, no
Rio de Janeiro, publicado pelo MS em 2009 e reeditado com o titu-
lo Trago falciforme: consenso brasileiro sobre atividades esportivas e mi-
litares (BRASIL, 2015). Sobre a orienta¢io e a informacgao genética,
ver a publicagdo Doenga falciforme: o que se deve saber sobre heranga
genética (BRASIL, 2014a).

Deteccao tardia da DF

O diagnostico da DF pode ter origem nas UBS, por solicitagdo
médica ou em outras diversas situagdes:

Na doacgio de sangue, cuja legislacdo prevé o rastreamento da
HDS, nos hemocentros e unidades de coleta nos estados e mu-
nicipios;

Nos exames solicitados em consultorios particulares e/ou hospi-
tais do setor privado;

Nos exames solicitados para a gestante no pré-natal, conforme
determinado na Estratégia da Rede Cegonha.

A metodologia para o diagnéstico é a eletroforese da hemoglobina,
em suas diferentes metodologias.

O diagnéstico tardio é, portanto, aquele realizado no periodo
pos-neonatal e destinado as pessoas em qualquer faixa etaria. Tem
sido frequente o diagnéstico em adultos ja na vida reprodutiva,
ap6s a maior visibilidade que a doenga alcangou nos tltimos anos,
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de acordo com dados coletados pelo Hemorio e pela Secretaria
Municipal de Satde de Salvador, BA. Confirmado o diagnostico, a
pessoa ou a familia (no caso de menores) devera receber a infor-
magdo adequada do profissional médico que solicitou o exame e,
a seguir, ser encaminhada ao servico especializado e mantido seu
vinculo com a UBS. Nessa etapa, o médico podera orientar sobre a
situagdo genética e oferecer a possibilidade do diagnéstico a familia.
O exame para essa situa¢do pode ser realizado mediante quaisquer
das metodologias existentes para a eletroforese de hemoglobina. A
eletroforese encontra-se na Tabela SUS e devera fazer parte dos exa-
mes disponiveis nas UBS, para ser solicitado pelo profissional médi-
co, quando suspeitar de diagnéstico de DF ou por interesse e direito
da pessoa em conhecer sua condi¢do genética para a referida doenca.

Deteccao tardia do TF

As pessoas identificadas com TF serdo em niimero muito maior
do que as identificadas com DF. As pessoas diagnosticadas com o
traco deverdo receber na UBS as orientag¢des e as informagdes sobre
sua condic¢do genética. Esse procedimento deve ser feito por equipe
qualificada, bem como o aconselhamento genético, caso esteja dis-
ponivel na rede, em se tratando de adulto. O aconselhamento ge-
nético, quando disponivel na rede de atencio, devera ser oferecido
a pessoa que o desejar. E importante reforcar a informacio de que
trago n3o é doenca e que, na vida reprodutiva, o portador de traco
deve atentar para o fato de que a sua especificidade genética possi-
bilita nascimento de criangas com DF, caso venha a procriar com
pessoa portadora de TF ou outros tracos, como o C, D, F etc. Para
capacitagdo das equipes, ver a publicagdo Doenga falciforme: o que se
deve saber sobre heranga genética (BRASIL, 2014a).

Cabe relembrar que a doenga pode originar-se da parceria da HbS
com outras hemoglobinas mutantes, como a C, D, E, beta talasse-
mia etc. A eletroforese de hemoglobina deverd estar disponivel nas
UBS para que o profissional médico a solicite, quando as pessoas



adultas desejarem avaliar sua condi¢3o genética para TF. O MS dis-
ponibiliza aos estados e municipios qualifica¢do de servigos do SUS
para realizag¢do de eletroforese de hemoglobina e para capacitacio
de equipes para orientacio e informagdo genética.

Diagnéstico na Estratégia Rede Cegonha

A necessidade de o Brasil reduzir a incidéncia de morte mater-
na nio poderd deixar de agregar a oferta da eletroforese de hemo-
globina, em qualquer das suas modalidades, no acompanhamento
pré-natal. As mulheres gravidas identificadas com DF precisam ser
encaminhadas ao pré-natal de risco. Faz-se necessaria a organiza-
¢3o da rede de atengdo a gestagdo e ao parto de mulheres com DF,
de forma a atender as normas e condutas preconizadas na publi-
cagdo Gestagdo em mulheres com doenga falciforme (BRASIL, 2006D).
A mortalidade materna em DF ainda precisa tornar-se mais visivel
no SUS, pois, quando nao cuidadas, ¢ alta a letalidade durante a
gestacdo e no parto das mulheres com a doenga. Tal fato é apresen-
tado nos dados do Banco Mundial e da SCF de Gana, e também no
Projeto Aninha, da UFMG, financiado pela CGSH/MS para essa
finalidade. Muitas mulheres em idade reprodutiva podem ter DF
sem que tenham conhecimento desse fato, como se constata nos
dados da Secretaria Municipal de Satide de Salvador, da Secretaria
de Estado de Satide da Bahia (Sesab) e do Hemorio. Por isso, mui-
tas mortes maternas podem ocorrer sem a identificagdo da DF, as-
sim como muitos abortos de repeti¢do. Por outro lado, a alta inci-
déncia de TF na populagdo permite as mulheres buscarem o direito
de se apropriar de sua condi¢3o genética, até aquele momento des-
conhecida, no entanto facilmente detectavel.

Na UBS, as equipes multiprofissionais devem ser qualificadas
para ofertar as mulheres detectadas com TF orientagdes e infor-
magdes sobre essa condi¢io genética, reforcando que trago nio é
doenca, e que elas nio precisardo de atendimento diferenciado no
pré-natal. Mulheres gravidas diagnosticadas com DF no pré-natal
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deverdo imediatamente ser encaminhadas ao servi¢o de referéncia
em gestacdo de alto risco para cadastro e inicio dos cuidados obs-
tétricos com apoio do centro de referéncia. A relacio da UBS com
os centros de referéncia deve ser organizada de forma a facilitar o
acesso toda vez que essas mulheres gestantes com DF necessitarem
de atencdo especializada fora das datas preconizadas pelos ambu-
latérios de alto risco.

O trabalho de parto das mulheres com DF necessita de monito-
ramento especial e de rede conectada para detectar sua entrada na
hora do parto e estarem prontas para intervengdo nas situagoes de
emergéncia e para o necessario monitoramento. A relagio com o
centro de referéncia especializado devera ser consistente, pelo alto
grau de possibilidade de enfrentar situac¢des de risco durante o tra-
balho de parto. A rede para o cuidado no acompanhamento da ges-
tagdo e no parto deve estar territorialmente definida, organizada e
inserida na rede de servigos para gestacao de alto risco. Isso é neces-
sario, diante das grandes possibilidades de intercorréncias durante
a gestacdo e o parto, como indicam as publica¢des Gestagdo em mu-
Iheres com doenga falciforme (BRASIL, 2006b) e Gestagdo de alto risco:
manual técnico (BRASIL, 2012e). Essa rede deve estar qualificada
para prestar essa modalidade de assisténcia e ciente dos riscos que
as mulheres com DF apresentam, se por acaso as medidas indica-
das nio forem precocemente instituidas.

Os Programas de Atencdo Integral a Satide da Mulher, a nivel
estadual, deverdo estabelecer estratégias de integragdo com os pro-
gramas locais de DF. A rede de atencdo a gestante com DF devera
conter todos os procedimentos e suportes preconizados nas publi-
cagoes ja referidas, além de manter relacio estreita com o centro de
referéncia em DF regional.



Com o diagnoéstico precoce por meio da triagem neonatal, a assis-
téncia na UBS inicia-se ja nos primeiros meses de vida de todas as
criancas, pois devem receber o cuidado e o acompanhamento para
aleitamento materno, crescimento e desenvolvimento, introdug¢do
de alimentos, higiene, vacinas, satide oral, além de outras indica¢des
especificas para a doenca. A medida que a crianga cresce, ela e sua fa-
milia devem ser devidamente preparadas para o autocuidado — e a as-
sisténcia nesse sentido precisa ser multiprofissional e humanizada.

Entende-se por humanizagio, além de se dispor de um ambien-
te confortavel para o atendimento das pessoas, levar em conside-
racdo que seu acolhimento pelos trabalhadores de satide precisa
ocorrer num plano efetivo de atengio e solidariedade, da forma
mais natural e espontinea possivel, tendo-se o cuidado de evitar
que transpareca, ainda que de forma subjacente, quaisquer sinais
de comprometimento com preconceitos e estigmas. Ha necessida-
de de exercitar uma escuta bastante atenta, e que o dialogo flua me-
diante linguagem respeitosa, utilizando-se de palavras acessiveis ao
publico leigo. Sobretudo, precisa ficar bem claro que tal atendimen-
to constitui n3o um favor, mas um direito legitimo dessas pessoas.

A assisténcia deve ocorrer na UBS mais préxima possivel da resi-
déncia da pessoa com DF e iniciada tao logo seja feito o diagnostico,
nessa propria unidade ou por encaminhamento do ambulatério ou
centro de referéncia apds os procedimentos iniciais dos cuidados
preconizados. As pessoas serdo acompanhadas pelas ESF, quando
houver. Caso contrario, ficardo a cargo de médicos generalistas e
demais profissionais de promogio da satide.

Nos cuidados iniciais, o diagnéstico ha que estar absolutamente
confirmado e o encaminhamento para o ambulatério especializa-
do constitui a primeira conduta. A relacio do ambulatério ou cen-
tro de referéncia com a UBS de moradia do diagnosticado deve ser

25



26

MINISTERIO DA SAUDE | Doenga Falciforme

estabelecida e estreitada para o acolhimento das pessoas. Ao retor-
nar a UBS, as condutas do especialista necessitam ser reforcadas
pelas equipes que acolherem essas pessoas: o uso de acido félico,
vacinas usuais e especiais, penicilina profilatica nas criancas até
cinco anos, todos em consonincia com os procedimentos preco-
nizados pelo MS, na publicagdo Doenga falciforme: condutas bdsicas
para o tratamento (BRASIL, 2012c).

Deve ser avaliada a percepgdo dessas pessoas para as orientagdes
recebidas sobre o carater hereditirio da doenga e sobre o diagnoés-
tico de seus familiares. Além disso, as familias podem ser prepa-
radas e apoiadas nas UBS para desenvolver o autocuidado em re-
lag3o a doenca. Para isso, os profissionais da ESF com énfase na
enfermagem devem ser instruidos e qualificados para esse fim. O
autocuidado em DF estd preconizado no Manual de educag¢do em
saude — vol. 1 — Autocuidado em doenga falciforme (BRASIL, 2009b).

As pessoas com DF podem ser cuidadas na satide bucal da UBS
desde que o profissional dessa area esteja devidamente instruido
para tal. Isso deve acontecer tanto em ag¢des de promogdo de satide
como nas agoes especificas para tratamento odontolégico. As con-
dutas em satide bucal estio definidas nas publica¢des Manual de
satide bucal na doenga falciforme (BRASIL, 2007) e Doenga falciforme/
Satide bucal: prevengdo e cuidado (BRASIL, 2014Db).

A inclusio das pessoas com DF nas UBS promovera o acesso a
acodes que possibilitardo cuidados especificos inexistentes nos cen-
tros de especialidade. O autocuidado familiarizara as pessoas e suas
familias com essa forma de prevencio de intercorréncias. Na difu-
sdo do autocuidado e na sua adog3o pelas pessoas com DF e sua fa-
milia, a enfermagem tem um papel decisivo. A satide bucal, a orien-
tagdo nutricional, o apoio da assisténcia social, o acompanhamento
do crescimento e desenvolvimento e o programa de atencio a satide
da mulher e do homem s3o cuidados a serem usufruidos nas UBS.
A familiaridade dos profissionais dessas UBS com esses cuidados
contribui, de modo decisivo, para a qualidade de vida das pessoas.



Cabe ressaltar que as equipes da ESF deverdo manter ativos os
cadastros de cada pessoa que as integre, de forma a viabilizar um
vinculo regular e definido pelo préprio servigo com o centro de refe-
réncia, visando realizar os procedimentos orientados pela Aten¢io
Especializada. A presenca de pessoas com DF, nos espagos de pro-
mog3o da satde, é fundamental para a integralidade na Atencao.
Promover o acesso a todos os programas de promogio de satde e
dispor de Atencdo em ambulatérios médicos muito contribuirdo
para superar barreiras, como as distincias dos centros de referén-
cia e dos hemocentros.

A ATB tem uma funcio primordial na aten¢ao em DF, pois 80%
das pessoas com essa doenga poderdo ter um acompanhamento
efetivo, de forma majoritaria, nas UBSs, mantendo-se sempre um
elo consistente com o ambulatério de especialidade ou centro de
referéncia, onde receberio aten¢io do hematologista e outros espe-
cialistas, necessarios, de forma rotineira, durante toda a vida.

Atencao Especializada / Ambulatério de Especialidades

Diante das diferentes realidades regionais do Brasil e da diver-
sidade da incidéncia da DF nos estados, a organizag¢do da rede de
atencio pode necessitar de ambulatérios de Atencio Especializada
locais ou regionais que incluam a DF. A distdncia dos centros de
referéncia pode exigir um modo de organizag3o que coloque a
Atencdo Especializada mais proximo do local de moradia das pes-
soas com a enfermidade. A incidéncia da doenca e a distincia da
residéncia das pessoas — necessitadas, portanto, de tratamento con-
tinuo — dos centros especializados devem ser consideradas, com vis-
tas a organizacdo da rede de atencdo. Reduzir essa distincia, favo-
recendo mais rapidez de acesso, é aspecto relevante. A hemorrede
tem um papel importante nesse contexto, ja que as pessoas com DF
podem necessitar com frequéncia de tratamentos hemoterapicos.

A coordenagdo dos PETNs, vinculados as secretarias estaduais
de satide, tem a responsabilidade pela triagem neonatal em cada
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unidade da Federacio, o que inclui os municipios. Assim sendo, a
transferéncia pelos PETN as secretarias municipais de satide dos da-
dos oficiais dos recém-natos diagnosticados com DF ou com TF nos
municipios constitui providéncia essencial a boa conducio do trata-
mento e ao planejamento das a¢des voltadas ao aprimoramento do
programa. As gestdes estaduais e municipais tém, por sua vez, a com-
peténcia de definir a referéncia especializada para todos os diagnos-
ticados com a doencga, precoce e tardiamente, nas redes de ateng3o.

Todas as pessoas com DF devem ser acompanhadas regularmen-
te pelo servico de referéncia hematoldgica de sua regido ou cidade.
Esses servicos deverdo ter as condi¢des necessarias para o acolhi-
mento e para a aplicagio dos protocolos de uso do DTC (Portaria
SAS/MS n° 473, de 26 de abril de 2013), de uso de hidroxiureia,
apresentado na publicacdo Doen¢a falciforme/Hidroxiureia: uso e
acesso (BRASIL, 2013), assim como no que se refere a quelag3o da
sobrecarga de ferro (Portaria SAS/MS n° 1.324, de 25 de novembro
de 2013). Tais procedimentos s3o de grande impacto na qualidade
de vida e na prevencao de sequelas das pessoas com DF. Se a aten-
¢3o nio for realmente adequada, elas poderdo adquirir outro aspec-
to, ainda mais desconfortavel em suas vidas ja dificeis: tornarem-se
pessoas com necessidades especiais.

O acidente vascular cerebral ou encefélico (popularmente conhe-
cidos como derrame cerebral) é uma intercorréncia da DF que pode
e deve ser prevenido, de acordo com o protocolo de atencio para o
uso de DTC. O tratamento confortavel da sobrecarga de ferro, que
pode acarretar lesdes de 6rgao, conta, hoje, com todos os quelantes
orais na Tabela SUS. Além disso, a HU é um medicamento que tem
o seu uso ampliado a cada dia, em face do impacto positivo que pro-
duz na vida das pessoas com DF, reduzindo as crises vaso-oclusivas,
algicas (dores) e infecciosas.



Esses ambulatorios deverdo se organizar a fim de:

Receber as pessoas diagnosticadas das areas pré-definidas pela
gestao local;

Possuir profissional médico qualificado na atengao e cuidado em
Doenca Falciforme;

Relacionar-se com o centro de referéncia regional ou estadual
para DF para procedimentos de maior complexidade, principal-
mente para a aten¢do hemoterapica;

Manter cadastro local atualizado de todas as pessoas diagnostica-
das com a DF na sua area de acdo, assim como cadastro estadual
atualizado, localizado em servigo centralizador pré-definido na
linha de cuidado local;

Prestar apoio matricial as equipes de ATB, a rede de urgéncia e
emergéncia e a de atengdo as gestantes e ao parto de mulheres
com DF, presencialmente ou mediante estratégias locais;

Orientar as pessoas com rela¢do ao retorno a ATB e/ou ao acom-
panhamento nesse nivel de aten¢io, como parte integrante dos
cuidados;

Estabelecer mecanismo de rela¢io com os municipios e as equi-
pes de satde sobre as pessoas que se encontram em acompa-
nhamento;

Diagnosticar os casos com indica¢do para procedimento cirtirgi-
co, em fungdo de complica¢des decorrentes de quadro evolutivo
da DF ou de outros fatores de risco, e encaminhar a demanda,
conforme pactuagio local;

Realizar o encaminhamento das pessoas com complicagdes agu-
das ou nio, decorrentes da DF, a outros pontos de atengdo, caso
haja necessidade; e
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Diretrizes Basicas da Linha de Cuidado

Estimular a inclusio social dessas pessoas, considerando as suas
necessidades como cidadaos, no dmbito do trabalho, da educa-
¢do e do desenvolvimento social.

Todas essas acdes estdo regulamentadas na publica¢do Doenga
falciforme: condutas bdsicas para tratamento (BRASIL, 2012c).

Centros de referéncia

Historicamente, os hemocentros e as universidades foram os
centros de referéncia para aten¢do em DF. Em face do aumento do
diagnostico com a implantacado da triagem neonatal, esses servigos
tiveram suas demandas aumentadas, principalmente em funcao
do surgimento da politica especifica de ateng¢do integral as pessoas
com DF — a PNDF — que retirou dos servigos de referéncia em tria-
gem neonatal a responsabilidade de absorver a clientela diagnosti-
cada para tratamento.

Todos os estados do Brasil possuem pelo menos 1 (um) hemo-
centro, que tém o comando da aten¢do hemoterapica em DF, mes-
mo quando nio fornece em seus espagos assisténcia as pessoas
com a doenca. Nos estados cujos hemocentros nio realizam ag¢des
de atencdo as pessoas com DF, estas acontecem em hospitais uni-
versitarios, hospitais gerais ou ambulatérios de especialidades. Vale
ressaltar que, dos 27 hemocentros coordenadores correspondentes
a cada unidade da Federagdo, 21 atendem regularmente, para efeito
de acompanhamento médico, as pessoas diagnosticadas com DF.

Portarias publicadas para normatizacao da atencio no SUS

Sdo as seguintes as portarias ministeriais que regem a Politica
Nacional de Atengdo Integral as Pessoas com Doenca Falciforme
(PNDF), inclusive a ado¢3o dos instrumentos necessarios a sua ade-
quada aplicagdo:

Portaria GM/MS n° 1.391, de 16 de agosto de 2005: institui no
ambito do SUS as diretrizes para a PNDF;



Portaria GM/MS n° 2.084, de 9 de setembro de 2009, artigos 187
e 188: regulamenta o Sistema Unico de Satde;

Portaria GM/MS n° 2.981, de 26 de novembro de 2009: aprova o
componente especializado da assisténcia farmacéutica (quelante
oral de ferro);

Portaria GM/MS n° 55, de 29 de janeiro de 2010: dispde sobre o
protocolo clinico e sobre as diretrizes terapéuticas para o uso de
hidroxiureia (HU) em doenga falciforme;

Portaria GM/MS n° 1.459/GM/MS, de 24 de junho de 2011,
(Rede Cegonha): inclui o exame de eletroforese de hemoglobina
para detec¢io da anemia falciforme no pré-natal;

Portaria GM/MS n° 3.161, de 27 de dezembro de 2011: dispde
sobre a administracdo da penicilina nas unidades de Atencio
Basica a Satide, no dmbito do SUS;

Portaria GM/MS n° 745, de 3 de agosto de 2012: inclui no procedi-

mento 2.05.02.0011 — ecodoppler transcraniano — o instrumento
de registro APAC e o valor de R$ 117,00 no servigo ambulatorial;

Portaria GM/MS n° 1.760, de 17 de agosto de 2012: estabelece
recurso a ser disponibilizado aos estados e municipios para o
procedimento de doppler transcraniano;

Portaria SAS/MS n° 473, de 26 de abril de 2013: estabelece o
protocolo de uso de dopller transcraniano como procedimento

ambulatorial na preven¢io ambulatorial do acidente vascular ce-

rebral e encefilico em pessoas com DF;

Portaria GM/MS n° 27, de 12 de junho de 2013: incorpora o uso
de hidroxiureia em criancas com doenga falciforme no Sistema
Unico de Satde (SUS);

Nota técnica DECIIS/SCTIE/MS n° 279, de 20 de agosto de 2013:

define a nova portaria dos produtos estratégicos para o SUS, in-

cluindo a hidroxiureia;
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Portaria SCTIE/MS n° 45, de 10 de setembro de 2013: torna pu-
blica a decisdo de incorporar a penicilina oral para profilaxia de
infeccio em criangas menores de cinco anos com doenga falci-
forme no Sistema Unico de Satde — SUS; e

Portaria SAS/MS n° 1.324, de 25 de novembro de 2013: aprova o
protocolo clinico e diretrizes terapéuticas da sobrecarga de ferro.

Todos os procedimentos assistenciais, propedéuticos e terapéu-
ticos universalmente preconizados para DF estdo na Tabela SUS.
Assim sendo, ao hemocentro coordenador ou aos centros de refe-
réncia definidos pela gestdo estadual cabera:

Manter cadastro local atualizado de todas as pessoas diagnosti-
cadas com a doenga no estado sob sua area de responsabilidade,
e repassa-lo via web para o MS; os hemocentros ou servigos que
ainda nio possuem cadastro informatizado poderdo solicitar a
CGSH apoio para implantacdo em sua unidade, utilizando as
ferramentas disponiveis para esse fim na CGSH;

Prestar apoio matricial as equipes de ATB, a Rede de Urgéncia e
Emergéncia e a de Atengao as Gestantes e ao Parto de Mulheres
com DF, presencialmente ou mediante estratégias locais;

Prestar assisténcia ambulatorial especializada eletiva de média e
alta complexidade, de forma multidisciplinar, nos termos expli-
citados nos protocolos, rotinas e publica¢ées do MS, responsabi-
lizando-se pela realiza¢do ou encaminhamento dos procedimen-
tos de média e alta complexidade;

Manter vinculo de responsabilidades e de comunicac¢do com as
unidades da ATB enquanto 6rgio orientador dos protocolos e
rotinas na atencdo as pessoas com DF;

Orientar as pessoas com relac3o ao retorno a UBS e/ou ao acom-
panhamento, nesse nivel de atenc¢3o, como parte integrante dos
cuidados;



Diagnosticar ou confirmar os casos com indica¢3o para procedi-
mento cirtrgico, em funcio de complicagdes graves decorrentes
de quadro evolutivo da DF ou de outros fatores de risco, e enca-
minhar a demanda conforme pactuagio local;

Realizar ou apoiar, caso se faca necessario, o encaminhamento
das pessoas com complica¢des agudas ou ndo decorrentes da DF
a outros pontos de atencio;

Apoiar e realizar a qualificagdo dos profissionais das demais re-
des de atencdo em DF; e

Estimular a inclusio social dessas pessoas, considerando as suas
necessidades como cidaddos no &mbito do trabalho, da educagio
e do desenvolvimento social.

Os hemocentros s3o, por sua propria natureza, centro de aten¢ao
hemoterapica, e os centros de referéncia devem contar com uma
rede capacitada a fornecer sangue e hemoderivados, além de espe-
cialistas, insumos e procedimentos adequados aos possiveis agra-
vos e as intercorréncias ou referéncias pré-definidas para encami-
nhamentos que se mostrem indicados. Todas essas a¢des estdo re-
gulamentadas na publica¢do Doenga falciforme: condutas bdsicas para
tratamento (BRASIL, 2012¢). Estima-se que 20% das pessoas com
DF, que poderdo estar sujeitas a cursos severos da doenga, terdo o
seu acompanhamento majoritariamente na Atencao Especializada.
Isso ndo impedira que tais pessoas sempre mantenham um elo
consistente com a ATB, onde receberio atengio e cuidados de pro-
mogao e prevencao em saude.
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As crises vaso-oclusivas s3o intensamente dolorosas, necessitam
de cuidados médicos e s3o responsaveis por grande niimero de in-
ternacdes anuais. A frequéncia dessas internag¢des pode inviabilizar
a vida escolar ou profissional e dependem muito da qualidade da
assisténcia recebida, das condi¢des emocionais e inser¢io socioeco-
némica da pessoa acometida. Entre 2008 e 2010, a Regido Sudeste
registrou, no STH/SUS, 14.032 internag¢des de pessoas com DF.

As intercorréncias que tenham indicag3o de internagio deverao
seguir as normas da regula¢do, assim como precisam ser estabele-
cidos os mecanismos de apoio especializado do centro de referéncia
na auséncia de especialista em DF no servi¢o hospitalar para inter-
nac3o. As internagGes para tratar das intercorréncias, quando neces-
sarias, poderdo ser feitas na rede hospitalar existente, que devera se
conectar com o centro de referéncia para melhor atender a pessoa
internada, recebendo instrugdes, quando isso se fizer necessario,
pela auséncia de especialista no servico. Os centros de referéncia
deverdo disponibilizar a forma de contato a ser estabelecida nesses
casos com a finalidade de:

Manter as informagdes atualizadas, quando usuérios forem in-
ternados na rede hospitalar, além de manterem contato a respei-
to dessas internagdes: suas causas e os procedimentos realizados,
duracio da internacdo e data da alta;

Acompanhar, quando n3o houver especialista no servigo hospita-
lar, o tratamento dos casos indicados pela Atencao Especializada,
para procedimento cirtrgico e tratamento das complicacoes;

Estar ciente, quando ndo houver especialista no servigo hospita-
lar, do andamento das internagdes eletivas ou de urgéncia de pes-
soas com DF, encaminhadas ou nio de outro ponto de atenco,
conforme diretrizes clinicas locais; e
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Orientar, no formulario de alta, o retorno dos usuarios a assistén-
ciana UBS e/ou a Atencao Especializada ambulatorial, de acordo
com diretrizes clinicas estabelecidas localmente.

As ocorréncias de internacdo sdo diretamente proporcionais a
qualidade da assisténcia prestada. Uma familia ou uma pessoa
orientada para o autocuidado com acesso a orientacio do especia-
lista e assistida na UBS proxima a sua residéncia terdo suas inter-
corréncias atendidas a tempo, assim como identificadas indicages
de internagdo hospitalar.

Rede de Urgéncia e de Emergéncia

Nesse nivel ocorrem os atendimentos as intercorréncias clinicas
de urgéncias e de emergéncias. Por isso, esses servigos devem ter
seus profissionais capacitados para o acolhimento as pessoas com
DF, que muitas vezes deixam de receber cuidados disponiveis pela
falta de familiaridade dos profissionais com a doenca e pela inexis-
tente conexdo com os centros de referéncia. As crises algicas e o
priapismo precisam ser tratados com rigor. Para tanto, ha que sen-
sibilizar os profissionais das urgéncias e emergéncias a se prepara-
rem para dar respostas que aliviem a angustia dessas pessoas que
apresentarem essas ocorréncias.

Prestar assisténcia é o primeiro cuidado das urgéncias e emer-
géncias, e isso deve ocorrer em ambiente adequado, até o encami-
nhamento dos individuos com complica¢bes agudas decorrentes
da DF a outros servi¢os, quando necessario, com a implanta¢io de
acolhimento com avalia¢3o de riscos e vulnerabilidades. Também
se faz necessario estabelecer comunicag¢do com o centro de referén-
cia onde a pessoa é acompanhada.

A despeito do acometimento sistémico da doenca, em geral o aten-
dimento da pessoa com DF ndo exige condutas ou procedimentos
complexos e onerosos. Por isso, a capacita¢io de trabalhadores do
SUS é a principal agao da PNDF. Os cuidados profilaticos adequados



e a implantag¢do do autocuidado na ateng¢io primaria — seja no lar,
na escola e, principalmente, nas unidades basicas de satide — vao
determinar o prognoéstico em face da ocorréncia de eventos agudos.

E fundamental a capacitagio, nos servicos locais ou regionais de
urgéncia e emergéncia, para prestar uma assisténcia de qualidade
aos eventos agudos. As pessoas em tais condi¢des podem ser acolhi-
das pelos profissionais desses servicos, desde que tenham conheci-
mento a respeito da DF e das intercorréncias em questio, pois isso
demanda procedimentos proprios. A maioria desses atendimentos
da-se em razio de crises algicas. Estas, quando bem tratadas, po-
dem ter boa resolu¢io em curto tempo nos servicos de emergéncias,
onde os procedimentos rotineiros existentes para analgesia em DF
estdo disponibilizados.

O sequestro esplénico, tipico da DF, requer atendimento emer-
gencial, pois se trata de uma das intercorréncias de grande gravi-
dade em criangas. H4 que orientar as familias quanto ao autocui-
dado, que ajuda a detectar com rapidez essa intercorréncia, para
demandar em tempo habil o servigo de emergéncia. A falta de co-
nhecimento na familia e a auséncia de familiaridade dos profis-
sionais de emergéncia sobre essa intercorréncia ainda levam ao
6bito de criangas de muitas regides do Brasil, sobretudo naquelas
mais distantes dos grandes centros. Pesquisa realizada pela UFMG
(Projeto Indexfal’) mostra o quadro doloroso dessa situacdo. A in-
formacao esta disponivel em: <http://www.jped.com.br/conteudo/
AA_270510_A01/port.pdf>.

! Plataforma virtual de base de dados virtual com todas as informagdes sobre a DF produzidas
por brasileiros. Foi desenvolvido pelo Nicleo de A¢des e Pesquisa em Apoio Diagnéstico
(Nupad/FM/UFMG) e pode ser acessado na area tematica “Satide da Populacio Negra”, da
Biblioteca Virtual em Satde, do site do MS. Por meio da ferramenta de busca, o programa
permite visibilidade imediata de todo o material publicado sobre a patologia. Disponivel
para acesso desde 2009 pelo site do Nupad, da Faculdade de Medicina da UFMG, a base de
dados possui atualmente 1.200 registros de documentos, incluindo os trabalhos apresentados
no V Simposio Brasileiro de Doenga Falciforme e outras Hemoglobinopatias. O projeto
pretende construir uma comunidade virtual sobre a DF, proporcionando a disseminagio de
informagdes a respeito da doenga.
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A rede de urgéncia e emergéncia tem um papel fundamental na
atencdo as crises algicas da DF. Elas aparecem como o evento agu-
do de maior presencga na vida das pessoas com a doenga. Podem
ser bem resolvidas, quando se dispde de profissionais qualificados
nos termos das normas preconizadas no Manual de eventos agudos
em doenga falciforme (BRASIL, 2009d) e no cartaz Eventos agudos em
doenga falciforme (BRASIL, 2009). Outra intercorréncia frequente
nos homens com DF, o priapismo, surge com elevado grau de gra-
vidade, quando o seu tratamento é mal conduzido. Nesse caso, pode
levar a amputacgio do 6rgio genital, com profundas repercussoes
na vida dos homens com DF e de suas familias. Capacitar as urgén-
cias e emergéncias em DF constitui um dos grandes desafios dos
gestores no SUS. E iniciativa que repercutira, de modo expressivo,
na qualidade de vida da populagdo acometida pela doenga, o que o
torna da maior relevincia na prevencio de agravamentos capazes
de levar ao 6bito.

Sistema de Apoio

A Coordenagdo-Geral de Sangue e Hemoderivados (CGSH) esta
vinculada ao Departamento de Atenc¢io Especializada e Tematica
(DAET), da Secretaria de Atenc3o a Satude (SAS), e destina recursos
da programacio plurianual (PPA) para a qualifica¢do da assistén-
cia aos centros de referéncia, universidades, estados e municipios.
Nesse contexto, o Comité de Assessoramento Técnico em Doenga
Falciforme (CAT-DF), estabelecido pela Portaria MS/GM n° 1852,
de 9 de agosto de 2006, responde pela elabora¢io dos protocolos,
normas, manuais e publica¢des. Todos os procedimentos protoco-
lares da DF estdo na Tabela SUS, contemplando os avangos na as-
sisténcia para atenc¢do de qualidade preconizada em todo o mundo.
Para uma eficaz assisténcia especializada, sdo necessarios a integra-
¢do, a organizacdo e a regulacio de apoio diagnéstico dos exames
laboratoriais de maior complexidade e exames de imagem como a
tomografia e o doppler transcraniano (DTC), além da regulagdo para
as demais especialidades.



Destacam-se, ainda, os seguintes servicos:

Realizar apoio diagnoéstico e terapéutico, exames complementa-
res ao diagnoéstico e tratamento das pessoas com DF com so-
licitagdes provenientes de todos os servicos, de acordo com as
diretrizes clinicas nacionais e com as estabelecidas localmente; e

Prestar assisténcia farmacéutica necessaria ao tratamento clinico
da DF, de acordo com as diretrizes clinicas nacionais e com as
estabelecidas localmente.

Além disso, é fundamental que essa assisténcia esteja integrada
a uma rede de medicina transfusional, j4 que as intercorréncias
clinicas de emergéncia muitas vezes precisardo de transfusdes san-
guineas e procedimentos hemoterapicos mais complexos, como a
sangria terapéutica e a exsanguineotransfusio. A hemoterapia exige
uma politica propria de hemovigilancia e seguranca transfusional,
ja preconizada e praticada pelo MS.
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A gravidade clinica nas pessoas com DF é varidvel, mas um
contingente significativo de pessoas com DF tem as formas mais
graves da doenca cursando de forma exacerbada. A morbidade e
a mortalidade s3o resultados de infec¢bes, hemolise e microinfar-
tos decorrentes de vaso-oclusao microvascular difusa e abrupta. E
necessario estabelecer um fluxo de encaminhamento pelo centro
de referéncia para a assisténcia dessas pessoas nas especialidades
médicas, para o diagnoéstico e para o acompanhamento e o trata-
mento das alteracdes especificas resultantes de eventos agudos ou
relacionados com os danos crénicos dos 6rgaos, como a cirurgia,
pneumologia, cardiologia, endocrinologia, nefrologia, neurologia,
oftalmologia e urologia.

A regulagdo para essa atengdo nas diversas especialidades, bem
como para os leitos hospitalares, deve orientar-se pelo grau de gra-
vidade das intercorréncias, uma vez que, quando n3o assistidas em
tempo habil, comprometem de forma grave a satide das pessoas,
além de serem usualmente acompanhadas de intensas crises algicas.

Todas as pessoas precisam ser acompanhadas durante o seu ciclo
de vida, por meio de medidas profilaticas, a¢des propedéuticas e te-
rapéuticas, e contar com condi¢des de acesso as acoes e aos servicos
de satide de média e de alta complexidades, necessarios ao cuidado
integral dos usuarios com DF, por meio das centrais de regulagdo
ou de acordo com a pactuagdo local.

Sistema logistico

Os centros de referéncia deverdo ter as condicdes para o acolhi-
mento e a aplicac¢io dos protocolos de uso do DTC, de hidroxiureia
e de quelagdo de ferro, como preconizados pelo MS. Tais procedi-
mentos sdo de grande impacto na qualidade de vida e na prevencao
de sequelas que podem, na auséncia do cuidado necessario, tornar
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as pessoas com DF também pessoas com necessidades especiais.
Aquelas em acompanhamento nas UBS devem marcar visitas regu-
lares aos ambulatérios de referéncia, para a realizacdo de todos os
procedimentos especializados e que estejam regulados na rede de as-
sisténcia de acordo com a necessidade de especializag¢do, tais como:

Ecocardiograma;
Estudos angiotomograficos;
Sorologias;

Fenotipagem eritrocitaria, etc.

Tanto os cuidados preconizados na UBS (autocuidado, vacinas
etc.) quanto os especializados (hidroxiureia, doppler transcraniano,
quelagdo de ferro, terapia celular para lesdes 6sseas e de tecidos
etc.) tém impacto positivo na redugdo ou auséncia de necessidade
transfusional. Com isso, aumenta-se a qualidade de vida e propor-
ciona-se longevidade para as pessoas. Tais procedimentos terapéu-
ticos estdo regidos por protocolos clinicos, anteriormente citados.

Também cabe, nesse nivel de assisténcia, a utiliza¢gdo da medi-
cina transfusional de maior complexidade, tal como esquemas de
hipertransfusio, que devem ser realizados nas pessoas oriundas de
eventos agudos graves ou com alteragdo no DTC que necessitem
dessa terapéutica como profilaxia de novos eventos semelhantes,
que apresentem risco de morte ou, no caso de alteragio do DTC, de
prevencio dos acidentes vasculares cerebrais ou encefalicos capazes
de levar a sequelas fisicas. Estima-se que 20% das pessoas com DF
serdo acompanhadas nos servigos de alta complexidade por neces-
sidades relacionadas diretamente com a doenga.

A incorporagdo de novas tecnologias terapéuticas pode favore-
cer a melhor qualidade de vida e maior longevidade das pessoas.
Atualmente, s3o realizadas em centros de pesquisas a terapia celular
para necrose asséptica, articulacdes do quadril e da cintura escapu-
lar, assim como para tlceras de perna; e o transplante de medula



REGurAcAO

6ssea. A Universidade Federal da Bahia (UFBA) atua em parceria
com o MS para promogio e avango da terapia celular na popula¢io
com DF. No tocante ao transplante de medula 6ssea (TMO), um
dos centros de referéncia é o Hospital das Clinicas da Universidade
de Sao Paulo, campus de Ribeirdo Preto.

A avaliagdo oftalmolégica de alta resolucio possui recursos que,
com intervengao terapéutica, impedem a cegueira por intercorréncias
da fisiopatologia da DF. A UFMG mantém parceria com o MS para
estudos e promocao do avanco dessa intervengao em pessoas com DF.

A necessidade de conhecimento sobre o perfil nutricional de
pessoas com DF requer estudos que atendam as especificidades
cultural e econémica. Nesse sentido, a Faculdade de Nutri¢ao da
Universidade do Estado do Rio de Janeiro (UER]) desenvolve pes-
quisas em parceria com o MS para a promogado desse conhecimento,
como subsidio importante na pratica de melhor atengio e cuidado
das pessoas com a doenca.

Por outro lado, também a satide bucal merece atenc¢io especial.
Além das alterag¢des ortodénticas, a ocorréncia de caries e de dificulda-
des periodontais constituem fatores de risco no tocante a pessoas
com DF. Estudos e pesquisas em satide bucal tém sido realizados em
parceria com o MS para maior conhecimento e cuidados nessa area.

Centros de pesquisas implantados em parceria com o
Ministério da Saude

Centro de Terapia Celular em Lesdes
Osseas e de Pele (FM/UFBA);

Centro de Estudos Nutricionais em Doenca
Falciforme (Nutrifal/Uerj);

Centro de Atencdo e Estudos em Satude Bucal
em Doenca Falciforme (Crofal/UFR]);
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Centro de Referéncia Oftalmolégica em
Doenca Falciforme (FM/UFMG);

Centro de Estudos e Atengdo a Gestantes com Doenca
Falciforme (Projeto Aninha/FM/UFMG); e

Centro de Estudos de Ortodontia do Hemorio/R].

Capacitacao

A Assessoria Técnica em Doenca Falciforme (ATDF), vinculada
como ja visto a CGSH/DAHU/SAE/MS, desenvolve intenso pro-
grama para a qualifica¢do das equipes que cuidam de pessoas com
DF, conforme abaixo:

Programacdo anual de capacita¢des multidisciplinares em todo
o Pais;

Promocao, nos estados e municipios, de incentivos para celebra-
¢do de convénios com essa finalidade;

Capacitacio em servigos, visando a promogdo de multiplicadores
locais nas diferentes tematicas. Os recursos para DF do PPA, da
CGSH, prioritariamente, s3o destinados a capacita¢io;

Realiza¢3o, bianual, do Simpésio Brasileiro de Doenca Falcifor-
me, em diferentes capitais, com a participa¢io de especialistas
estrangeiros e nacionais, para qualificagio em inovagdes tecno-
logicas em DF; e

Criag3o de centros de referéncia nas tematicas ainda pouco de-
senvolvidas no Brasil e no mundo, com resultados incentivados
e apoiados para incorporagdo nos procedimentos do SUS.

PublicacGes técnicas destinadas a normatizacao das rotinas/
protocolos no SUS

A ATDF/CGSH edita e distribui, regularmente, publica¢des espe-
cializadas, folderes e cartazes, tanto no formato impresso em papel
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como também em versdo digital, destinados a regula¢do das normas
e rotinas para aten¢do em DF. As publicagdes em versdo digital en-
contram-se disponiveis na Biblioteca Virtual do Ministério da Satide.

Manual de educacio em saiide, vol. 1 — Autocuidado
na doenga falciforme (2008)

Manual de educacio em saiide, vol. 2— Linha
de cuidado em doenca falciforme (2009)

Consenso brasileiro sobre atividades esportivas
e militares e heranga falciforme (2009)

Manual de satide ocular em doenga falciforme (2009)

Manual de anemia falciforme para agentes
comunitdrios de satide (2006)

Manual de doenga falciforme para a populagdo (2007)

Manual de eventos agudos em doenga falciforme (2009)

Manual de satide bucal na doenga falciforme (2007)

Gestagdo em mulheres com doenga falciforme (2006)

Doenga falciforme (f6lder, 2009)

Eventos agudos em doenga falciforme (cartaz e folder, 2010)
Doenga falciforme 100 anos (cartaz e folder, 2010)

Doenga falciforme: condutas bdsicas para tratamento (2012)
Doenga falciforme: saiba o que € e onde encontrar tratamento (2012)
Doenga falciforme — Ulceras: prevengo e tratamento (2013)

Doenga falciforme — A experiéncia brasileira na
Africa, 2006-2010 (2012)

Doenga falciforme — Hidroxiureia: uso e acesso (2013)

Doenca falciforme — Atengdo e cuidado, 2005-2010 (2013)
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Doenga falciforme — Satide bucal: prevengdo e cuidado (2014)
Doenga falciforme — O que se deve saber sobre heranga genética (2014)

Doenga falciforme — Enfermagem nas urgéncias e emergéncias: a arte
de cuidar (2014)

Doenga falciforme — Orientagdes bdsicas sobre o espago de trabalho
(2014)

Doenga falciforme — Capacidade instalada dos hemocentros coorde-
nadores (2014)

Doenga falciforme — Atengdo integral a satide das mulheres (2015)

Doenca falciforme — Atendimento odontoldgico: capacidade instalada
da hemorrede (2015)

Doenga falciforme — Consenso brasileiro sobre atividades esportivas e
militares (2015)

Doenga falciforme — Diretrizes bdsicas da linha de cuidado (2015)
Doenga falciforme — Orientagdo sobre o uso de sulfato ferroso (2015)

Doenga falciforme — Atengdo e cuidado ds criangas e aos adolescentes
na escola (2015)

Doenga falciforme — Protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas (2015)

Doenga falciforme — Atengdo e cuidado - 2011-2014 (2015)

Financiamento: qualificacdo da atencio

Os recursos financeiros destinados a qualificagdo, ampliacdo e
estruturacdo da rede ja constituida est3o alocados na programagao
plurianual (PPA) na Agao 4295 — Programa: 2015. Esses recursos
sdo prioritariamente para qualificacio de trabalhadores do SUS e
criacdo de centros de estudos e pesquisas. A tabela abaixo mostra a
evolucio desses recursos, desde 2004:



Tabela 3 — Mostra da evolugio de recursos utilizados

ANO VALORES EM REAIS
2004 5.400.000,00
2005 6.800.000,00
2006 8.300.000,00
2007 9.130.000,00
2008 8.894.443,78
2009 9.000.000,00
2010 10.757.022.00
2011 10.000.000 00
2012 14.217.187,90

Fonte: Manual do uso de hidroxiureia em Doenga Falciforme - 2010.

A Coordenacgao-Geral de Sangue e Hemoderivados/DAHU/SAS/
MS possui outras rubricas no Programa Seguranca Transfusional
e Qualidade do Sangue, com recursos assegurados no PPA, que
contemplam estruturagdo, reforma e compra de equipamentos, e
tém sido aplicados na qualificagdo da hemorrede publica/hospitais
de referéncia.






Todos os medicamentos e procedimentos para atenc¢io de quali-
dade estdo na tabela SUS. Os cuidados estdo sumarizados no qua-
dro a seguir. As vacinas recomendadas devem ser feitas conforme
normas definidas no Programa Nacional de Imunizag¢des (PNI). Os
medicamentos para uso nas pessoas com DF estdo divididos entre

os situados na farmacia basica e os do grupo de aquisi¢3o da gestio
estadual (HU e quelantes de ferro), subsidiados pelo MS.

O Quadro 1 enumera os tipos de avaliag3o e os intervalos a ser

obedecidos na aplicacio dos cuidados as pessoas com DF.

Quadro 1 — Cuidados Globais as Pessoas com Doenca Falciforme

TIPO DE AVALIACAO

Menos de 6 meses de idade
Mais de 6 meses de idade

1 a5 anos de idade

Mais de 5 anos de idade

Estudo familiar para DF se aceito
Educagdo familiar

Triplice, Sabin, BCG, MMR
Sarampo
Antipneumococicapolissacaride
Anti H. Influenza e Anti-hepatite B

Antipneumocdcica 10 valente e
Anti-influenza

Antivaricela, Antimenigocdcica,
Anti-hepatite A e Rotavirus

INTERVALO

Mensal

A cada 2 meses
A cada 3 meses
A cada 4 meses

Inicial

Permanente

Semestral

Anual

Anual acima dos 10 anos de idade

Intervalos padronizados no PNI

2 anos de idade, reforco em 5 anos
Intervalos padronizados no PNI
Intervalos padronizados no PNI
Apds 6 meses de idade, reforco em
1 més - Apés 1 ano - dose Unica
anualmente

Intervalos padronizados no PNI

Continua
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Conclusdo

TIPO DE AVALIAGAO

Hemoglobina

Hemograma com reticulécitos
Eletroforese de Hb e
quantificacdo de Hb Fetal
Ferritina

LDH — marcador de hemdlise
Aloanticorpos eritrocitarios

Fungao hepdtica
Anticorpos e antigenos para hepatite
BeC

Ultrassom abdominal

Ureia, creatinina, 4cido urico, EAS,
microalbumintrica de 24 h

Doppler TC
ECG e ecocardiograma

RX de térax, testes de fungdo
pulmonar

INTERVALO
Até os 5 anos de idade

A cada consulta
A cada 4 meses
Inicial

Anual
A cada consulta
Basal, pré e pds-transfusional

Anual
Anual nos transfundidos

Anual em maiores de 6 anos

Anual

Anual de 2 até 17 anos de idade
Bianual

Bianual nos maiores de 5 anos de
idade

Fonte: Comissdo de Assessoramento Técnico em Doenga Falciforme — CAT DF.

O Quadro 2 enumera os medicamentos utilizados em pessoas

com DF.

Quadro 2 — Tabela de Medicamentos

DESCRICAO

Acido acetilsalicilico 100 mg comp.
Acido acetilsalicilico 500 mg comp.
Acido félico sol. oral 6 mg 30 ml
Acido f8lico 5 mg

Ampicilina 500 mg comp.

Ampicilina suspensdo em p6 250 mg (50 mg/ml) 100 ml

Cefalexina 250 mg/5 ml 100 ml

Continua



Conclusdo
DESCRICAO

Cefalexina 250 mg/5 ml 60 ml
Cefalexina 500 mg cap.
Codeina 3 mg/ml frs. 120 ml susp. oral
Codeina 30 mg comp.
Codeina 30 mg + paracetamol 500 mg comp.
Codeina 60 mg comp.
Codeina 7,5 mg + paracetamol 500 mg comp.
Deferasirox 125 mg, 250 mg, 500 mg comp.
Diclofenaco potdssico sol. oral 15 mg/ml 10 ml
Diclofenaco de potassio 50 mg
Dipirona (sédica) 500 mg
Dipirona (sédica) 500 mg 10 ml
Dipirona 500 mg/ml 20 ml
Eritromicina 250 mg
Eritromicina 250 mg/ml 60 ml
Eritromicina 500 mg
Eritropoietina 4.000 Ul, 8.000 Ul
Fenoximetilpenicilina 500.000 Ul comp.
Fenoximetilpenicilina solu¢do oral 400.000 Ul 60 ml
Hidroxiureia 500 mg
Ibuprofeno 50 mg/mL solugdo o oral
Ibuprofeno 200 mg comprimido
Ibuprofeno 300 mg comprimido
Ibuprofeno 600 mg comprimido
Imipramina 25 mg
Maleato de enalapril 5 mg, 10 mg, 20 mg comp.
Metadona 5 mg
Metadona 10 mg/ml
Morfina 10 mg/ml
Morfina 10 mg
Morfina 30 mg
Penicilina G benzatina 300.000 Ul
Penicilina G benzatina 600.000 Ul
Penicilina G benzatina 1.200.000 Ul
Paracetamol 200 mg/10 ml gotas
Paracetamol 750 mg

Fonte: Comissdo de Assessoramento Técnico em Doenca Falciforme — CAT DF.






O texto a seguir tem como base o documento Diretrizes para o
cuidado das pessoas com doengas cronicas nas redes de atengdo a satide
e nas linhas de cuidado prioritdarias (BRASIL, 2012). Essa publicag3o
visa estabelecer as diretrizes para o cuidado na Rede de Atencao as
Pessoas com Doengas Cronicas, assim como subsidiar a organiza-
¢3o dessa rede e definir conceitos importantes para essa organizagio.

Instrumentos normatizadores

Esta publicacdo tem por objetivo orientar a organizag¢io da
Linha de Cuidado para a Atencao Integral as Pessoas com Doenca
Falciforme, no dmbito das Redes de Atengdo Integral (RAS), do
SUS. A Linha de Cuidado deve expressar os fluxos assistenciais que
precisam ser garantidos, a fim de atender as necessidades de satide
relacionadas com uma condicdo cronica e de implica¢des clinicas
multissistémicas. Além de expressar os fluxos assistenciais, a Linha
de Cuidado define as ages e os servigos ofertados por cada compo-
nente das RAS/SUS. Para isso, deve estar amparada nos Protocolos
Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (PCDT), de acordo com a reali-
dade da promoc3o da satide, em cada regido. Considera sempre as
evidéncias cientificas sobre o tema tratado.

Linha de Cuidado para a Ateng3o Integral as Pessoas com Doenga
Falciforme, no &mbito das RAS/SUS, precisa ter em sua estrutura
todos os componentes descritos nas portarias especificas das redes
com as quais mantém intersecgdo, a fim de promover a atengio in-
tegral e equanime, de forma sistémica e dindmica. O objeto do flu-
xo de atengdo é a pessoa com DF, em cada campo de necessidade. A
Linha de Cuidado para a Atengdo Integral as Pessoas com Doenga
Falciforme, no dmbito das RAS/SUS, precisa ter em sua estrutura
todos os componentes descritos nas portarias especificas das re-
des com as quais mantém interse¢do, a fim de promover a aten¢io
integral e equanime, de forma sistémica e dindmica. O objeto do

53



54

MINISTERIO DA SAUDE | Doenga Falciforme

fluxo de atencio é a pessoa com DF, em cada campo de necessida-
de, a partir de diretrizes macro e microinstitucionais, que atendam
acdes de promocdo, prevencdo, detec¢ao precoce, tratamento ade-
quado e multiprofissional no 4mbito das RAS. Para tanto, é preci-
so enfatizar varios aspectos que viabilizem, agora e no futuro, esse
formato de atendimento:

O conceito Satude é definido como um direito social e de cida-
dania, resultante das condig¢des de vida da populagao, garantido
mediante politicas sociais e econémicas que visem a redugdo do
risco de doenga e de outros agravos e ao acesso universal e igua-
litario as agdes e servigos, nos termos do que dispde o artigo 196
da Constitui¢io Federal;

A Lei n° 8.080, de 19 de setembro de 1990, regulamentou o Sis-
tema Unico de Satde (SUS);

O artigo 8° da Lei 10.205, de 21 de marco de 2001, definiu os
principios e diretrizes da politica nacional do sangue, compo-
nentes e hemoderivados, que foi implementada, no dmbito do
SUS, pelo Sistema Nacional de Sangue, Componentes e Deri-
vados (Sinasan), cuja finalidade é garantir a autossuficiéncia do
Pais nesse setor e harmonizar as a¢des do poder publico em to-
dos os niveis de governo;

O Decreto n° 7.508, de 28 de junho de 2011, dispde sobre a orga-
nizacio do SUS, o planejamento da satde, a assisténcia a satide
e a articula¢do interfederativa;

A Portaria GM/MS n° 1.391, de 16 de agosto de 2005, instituiu,
no dmbito do SUS, a Politica Nacional de Atengdo Integral as
Pessoas com Doenga Falciforme;

A Portaria GM/MS n° 1.559, de 1° de agosto de 2008, definiu a
Politica Nacional de Regulag¢do do SUS;

A Portaria GM/MS n° 992, de 13 de maio de 2009, estabeleceu a
Politica Nacional de Satide Integral da Populag3o Negra;



A Portaria GM/MS N° 2.048, nos artigos 187 e 188, de 3 de setembro
de 2009, regulamentou a Politica de Atencao Integral as Pessoas com
Doenga Falciforme, no mbito do Sistema Unico de Satide (SUS);

A Portaria GM/MS n° 4.217, de 28 de dezembro de 2010, aprovou
as normas de financiamento e execugdo do Componente Bésico
da Assisténcia Farmacéutica;

A Portaria GM/MS n° 4.279, de 30 de dezembro de 2010, estabe-

leceu diretrizes para a organizacio das RAS no ambito do SUS;

A Portaria GM/MS n° 1.600, de 7 de julho de 2011, reformulou a
Politica Nacional de Atengdo as Urgéncias e instituiu a Rede de
Atencdo as Urgéncias no dmbito do SUS;

A Portaria GM/MS n° 2.488, de 21 de outubro de 2011, aprovou
a Politica Nacional de Atengdo Basica (PNAB), estabelecendo a
revisdo de diretrizes e normas para a organizac¢do da Atencdo
Basica, para a Estratégia Satde da Familia (ESF) e o Programa
de Agentes Comunitarios de Satde (PACS); e

A Portaria GM/MS n° 252, de 19 de fevereiro de 2013, instituiu
a Rede de Atencdo a Satude das Pessoas com Doencas Croénicas.

Diretrizes gerais

Existéncia de um diagnoéstico confirmado de eletroforese de he-

moglobina em tempo oportuno, segundo as normas e diretrizes
do PNTN; ou diagnéstico tardio confirmado por eletroforese de
hemoglobina realizado em outro nivel da RAS, nas UBSs, nos
servigos de doagdo de sangue, no pré-natal, nos servicos privados
e demais servigos de diagnostico possiveis;

Atender as orienta¢des do Centro Operacional de Monitoramento

e Acompanhamento em Triagem Neonatal, que é uma unidade so-

licitante do sistema para a regula¢io do cuidado ao recém-nascido
triado com DF;
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Organizacdo dos niveis de aten¢do para DF no dmbito de uma
regido de satide, ou de varias delas, de acordo com pactuagdo nas
Comissoes Intergestores Regionais (CIR) e/ou nas Comissdes
Intergestores Bipartite (CIB) e no Colegiado de Gestao da Secreta-
ria de Estado de Satde do Distrito Federal (CGSES/DF), conside-
rando as necessidades de satide das respectivas populagdes, bus-
cando garantir a regionaliza¢do da atencdo especializada, de for-
ma que esta trabalhe com abrangéncia territorial e populacional;

Organizagdo da oferta integral de cuidados na RAS, por meio da
defini¢3o de competéncias de cada nivel de atencao, e do estabe-
lecimento de mecanismos de comunicagdo entre eles, além de
outros dispositivos;

Garantiadosprincipiosediretrizesdeuniversalidade, equidade, re-
gionalizagdo, hierarquizagio e integralidade da atengdo a satde;

Garantia de acesso regulado a Atencio Especializada, a Atengado
Ambulatorial e a Aten¢do Hospitalar;

Utilizag3o do sistema de informag3o em triagem neonatal para
o acompanhamento do cuidado, a gestdo de casos, o apoio as
decisodes clinicas e a regulagio do acesso aos servigos de Atencao
Especializada, assim como o planejamento, o monitoramento e
a avaliagio das agdes e dos servicos;

Acolhimento das pessoas com DF, em todos os niveis de Aten-
¢do, com posterior referéncia a Atenc¢io Bésica, a fim de que esta
coordene o cuidado necessario;

Ofertadeapoiodiagnésticoeterapéuticoadequadoparaotratamen-
to e acompanhamento da DF, com efetiva¢do de um modelo cen-
trado no usuario, baseado nas suas necessidades de satide, respei-
tando as diversidades étnico-raciais, culturais, sociais e religiosas;

Garantia da avaliacio e do acompanhamento periédicos das pes-
soas com DF de forma integral e criteriosa, considerando a tota-
lidade dos fatores de risco a que estdo sujeitas;



DireTRIZES DA LINHA DE CuipADO EM DF

Estabelecimento de estratégias para apoio ao autocuidado, de
maneira a garantir a autonomia do usuario e a corresponsabili-
zac¢io dos atores envolvidos; e

Defini¢3o de indicadores e metas de acompanhamento e de ava-
liacio da Rede de Assisténcia para a Linha de Cuidado da Doenca
Falciforme.

A programagio do cuidado deve considerar as diretrizes clinicas
da doenga falciforme, as necessidades individuais, os determinan-
tes sociais da satide e os principios descritos nas rotinas e protoco-
los da PNDF.

Atribuicoes gerais da RAS
Atencao Basica;
Atencdo Especializada;
Atencdo Ambulatorial;
Atencdo Hospitalar;
Atencdo nas Urgéncias e Emergéncias; e

Sistema de Apoio e Sistema de Logistica: exames, medicamentos
e tratamento fora de domicilio (TFD), que se facam necessarios
para atencdo de qualidade, considerando as diferencas regionais
e a incidéncia em cada estado.

Responsabilidades comuns dos componentes da Atencao
Basica, da Atencao Especializada, da Atencao Ambulatorial e
da Atencao Hospitalar

Planejar o cuidado considerando a avaliagdo da vulnerabilidade e
da capacidade de autocuidado das pessoas com DF;
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Organizar a¢des que promovam os cuidados necessarios, quan-
do couber, apoiando o cuidado e articulando com os demais ni-
veis de atengdo;

Disponibilizar todos os medicamentos para os cuidados das
pessoas com DF, de acordo com a Relac¢do Nacional de Medica-
mentos (Rename), bem como as imunizag¢des bésicas e especiais,
assim como a prescri¢io e a dispensac¢do dos medicamentos in-
dicados, tais como acido fdlico, penicilina, analgésicos, anti-in-
flamatérios, regulamentados e pormenorizados em publicagdes,
manuais, rotinas e PCDT, padronizados pelo MS, de acordo com
as atribui¢des do ponto de atengio;

Promover o autocuidado na prevencio das tlceras e feridas de per-
na e encaminhar a pessoa com DF para o tratamento das feridas
abertas, nos niveis de atenc¢do para esse cuidado, de acordo com
defini¢des em manuais, rotinas e PCDT padronizados pelo MS;

Registrar as informacdes referentes as pessoas e as a¢des relacio-
nadas a DF nos sistemas de informacao vigentes, quando couber;

Manter comunica¢io com as equipes multiprofissionais dos de-
mais niveis de atencdo que compdem a linha de cuidado; e

Realizar o primeiro atendimento de urgéncia ou emergéncia e
encaminhar as pessoas com complica¢des agudas decorrentes
da DF a outros servicos dos niveis de atencdo, conforme a neces-
sidade individual.

Responsabilidades da ATB

Realizar busca ativa, acolhimento, diagnéstico e acompanhamen-
to, de acordo com os protocolos e as diretrizes clinicas estabeleci-
das pelo MS e/ou adequada pelo nivel local;

Prevenir, identificar e cuidar precocemente as possiveis compli-
cagdes decorrentes da doenca falciforme;



Encaminhar para a Atenc¢do Especializada os casos diagnostica-
dos em fungdo de complica¢des graves decorrentes do curso cli-
nico da doenga ou, quando esgotadas as possibilidades terapéu-
ticas na UBS, com base no controle dos fatores de risco e no aco-
metimento de 6rgdos-alvo, ou de acordo com diretrizes clinicas
e pactuagdo locais, considerando as necessidades individuais; e

Coordenar o cuidado das pessoas com DF, mesmo quando refe-
renciadas para outros niveis da RAS.

Responsabilidades da Atencao Especializada

Prestar assisténcia ambulatorial eletiva de média e alta comple-
xidades, de forma multiprofissional, as pessoas diagnosticadas
com DF, de acordo com os protocolos e as diretrizes clinicas es-
tabelecidas pelo MS e adequada pelo nivel local ou regional;

Realizar contrarreferéncia em casos de alta para os servigos
de ABS, bem como comunicar periodicamente aos municipios e
as equipes de satide a respeito das pessoas que estio em acom-
panhamento;

Orientar a pessoa com rela¢io ao retorno a ABS e/ou ao acompa-
nhamento nesse nivel de aten¢do, quando necessario;

Garantir condi¢des para o acolhimento e a aplica¢io dos proto-
colos de uso do DTC, do uso de hidroxiureia, da quelacdo da
sobrecarga de ferro e hemoterapia, como preconizados pelo MS;

Encaminhar para a Aten¢3o Hospitalar os casos diagnosticados
para procedimentos clinicos ou cirtrgicos, em funcdo de com-
plicacdes decorrentes da DF, quando esgotadas as possibilidades
terapéuticas na Aten¢io Ambulatorial;

Manter cadastro local atualizado de todas as pessoas diagnostica-
das com DF na sua area de acio;
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Realizar o encaminhamento das pessoas com complica¢des agu-
das ou nio decorrentes da DF para outros niveis de atengdo, caso
haja necessidade;

Promover a inclusdo social das pessoas com DF considerando
as suas necessidades como cidad3os no ambito do trabalho, da
educacdo e do desenvolvimento social; e

Contar com a hemorrede capacitada a fornecer sangue e hemo-
derivados, além de especialistas, insumos e procedimentos ade-
quados aos possiveis agravos e as intercorréncias na DF, confor-
me os protocolos do MS.

Responsabilidades da Atencao Hospitalar

Realizar avaliacdo e tratamento dos casos referenciados pela
Atencdo Basica de Satude ou pela Aten¢do Ambulatorial para pro-
cedimentos clinicos ou cirtirgicos e tratamento das complica¢des
decorrentes da DF;

Prestar cuidado integral e multiprofissional as internacgdes ele-
tivas ou de urgéncia de pessoas com DF, encaminhadas ou n3o
de outro nivel de atenc¢io, conforme os protocolos e as diretrizes
clinicas estabelecidas pelo MS e/ou adequadas pelo nivel local
ou regional;

Programar alta hospitalar com a participagdo da equipe multi-
profissional, realizando orienta¢des com foco no autocuidado; e

Realizar contrarreferéncia e orientar o retorno dos usuarios, em
casos de alta, aos servigos de Atengdo Basica de Satide e/ou Aten-
¢ao Especializada, bem como comunicar periodicamente aos
municipios e as equipes de satide a respeito dos usudrios que
estdo em acompanhamento.



DireTRIZES DA LINHA DE CuipADO EM DF

Responsabilidades da Atencao as Urgéncias e Emergéncias

Prestar assisténcia e os primeiros cuidados as urgéncias e emer-
géncias, em ambiente adequado, até o encaminhamento das
pessoas com complicagdes agudas decorrentes da DF a outros
niveis de aten¢do, quando necessario, com a implantac¢do de aco-
lhimento e avaliacio de riscos e vulnerabilidades;

Manter comunicag¢do com os demais niveis de atenc¢io a satide;

Disponibilizar procedimentos rotineiros de analgesia para o aten-
dimento as crises algicas na DF conforme normatizado pelo MS;

Atuar em emergéncia, quando em situagdo de sequestro espléni-
co caracteristico da DF;

Disponibilizar procedimentos de medicina transfusional;
Prestar assisténcia emergencial ao priapismo nos homens; e

Promover a capacitagdo dos profissionais de emergéncias em
procedimentos especificos para atendimento a DF, na prevengdo
de agravamentos que podem conduzir ao 6bito.

Responsabilidades do Sistema de Apoio

Realizar apoio diagnéstico e terapéutico das solicitagdes prove-
nientes de todos os niveis de atencio, de acordo com as pactua-
¢oes locais ou regionais definidas com base nos protocolos e nas
diretrizes clinicas estabelecidas pelo MS e/ou adequadas pelo
nivel local ou regional;

Prestar assisténcia farmacéutica necessaria ao tratamento clinico
das pessoas com DF, considerando a forma de organizag¢do da ges-
tdolocal e regional, as necessidades de satide locais e a Rename; e

Manter relagdo direta com os servicos de hemoterapia, ja que as
intercorréncias clinicas de emergéncia em DF muitas vezes preci-
sardo de transfusdes sanguineas e procedimentos hemoterapicos
mais complexos, como a sangria terapéutica e a exsanguineo-
transfus3o.
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Responsabilidades do Sistema Logistico

Operacionalizar a implementacdo de sistemas de informagao
que permitam o acompanhamento do cuidado, a gest3o de casos,
o apoio as decisdes clinicas e a regula¢do do acesso aos servigos
de Atencdo Especializada, assim como o monitoramento e a ava-
liag3o das acdes e servigos; e

Disponibilizar um sistema de transporte sanitario, por meio de
pactuacdes nos Colegiados Intergestores Regionais (CIR) e/ou
nas Comissoes Intergestores Bipartite (CIB) e no Colegiado de
Gestao da Secretaria de Estado de Satde do Distrito Federal (CG-
SES/DF), garantindo o fluxo adequado entre os niveis de atencao
aos usudrios com DF, tanto na urgéncia quanto nas agdes eleti-
vas, por meio de veiculos adaptados, quando necessario.

Responsabilidades da Regulacao

Promover o acesso as a¢des e aos servicos de satde de média e
de alta complexidade, necesséarios ao cuidado integral das pes-
soas com DF, por meio das Centrais de Regulag¢do ou de acordo
com a pactuacio local ou regional, garantindo a transparéncia e
a equidade no acesso, em tempo oportuno, independentemente
da natureza juridica dos estabelecimentos de satide, levando em
consideracdo a estratificaco de risco e as diretrizes clinicas defi-
nidas pela gestao federal, regional ou local; e

Estabelecer um fluxo de encaminhamento aos niveis de Atenc¢io
Especializada para o diagnoéstico, o acompanhamento e o trata-
mento das diversas altera¢des especificas resultantes de eventos
agudos ou relacionados com os danos cronicos dos 6rgios.

Responsabilidades do MS, das secretarias de Saude
estaduais, municipais e do Distrito Federal

Implementar a¢des para que todos os estabelecimentos de saii-
de que atendam as pessoas com doengas cronicas como a DF



possuam infraestrutura adequada, recursos humanos capacita-
dos e qualificados, recursos materiais, equipamentos e insumos
suficientes, de maneira a garantir o cuidado necessario;

Garantir o repasse financeiro dos procedimentos de doppler
transcraniano (DTC), de acordo com a Portaria GM/MS n° 1.760,
de 17 de agosto de 2012, e a compra centralizada de penicilina
oral pela CGSH;

Promover a formagio e a qualificacio dos profissionais e dos
trabalhadores de satide, de acordo com as diretrizes da Politica
Nacional de Educa¢io Permanente em Satde;

Utilizar os sistemas de informacdo vigentes para os cuidados
prestados as pessoas com DF, com a finalidade de possibilitar o
planejamento, o monitoramento, a avalia¢3o, o controle e a regu-
lag3o das agdes realizadas, garantindo a resolutividade entre os
sistemas;

Adotar mecanismos de monitoramento, avaliacio e auditoria
com vistas a melhoria da qualidade das a¢des e dos servigos ofer-
tados, considerando as especificidades dos estabelecimentos de
saude e suas responsabilidades;

Estimular a participac¢do popular e o controle social, visando a
contribui¢do na elaboracio de estratégias para implanta¢io da
linha de cuidado da DF;

Elaborar e divulgar protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas
para qualificar o cuidado das pessoas com DF;

Elaborar, desenvolver estratégias de comunicacio e disponibi-
lizar publica¢bes, materiais didaticos, informativos ou outros
materiais de interesse das pessoas e dos profissionais de satide
relacionados com a DF e seus fatores de risco;

Manter atualizados os dados dos profissionais e de servigos de
satde, de acordo com o respectivo nivel de gestao, publico e pri-
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vado, que presta servico ao SUS, no Sistema de Cadastro Nacio-
nal de Estabelecimentos de Satide (SCNES); e

Manter atualizado o cadastro nacional de pessoas com DF que
estdo sendo cuidadas nos Estados.

Competéncia do MS

Definir diretrizes gerais para estruturagdo das linhas de cuidado
da DF;

Realizar estudos visando subsidiar e justificar a incorporagdo de
tecnologias inovadoras ou novos usos de tecnologias ja existen-
tes no SUS para qualificar o cuidado das pessoas com DF;

Efetuar a habilitacio dos estabelecimentos de satide que realizam
acoes de atengdo as pessoas com DF, quando couber, de acordo
com critérios técnicos estabelecidos em portarias especificas;

Desenvolver e disponibilizar sistemas de informacdo para regis-
tro dos cuidados prestados as pessoas com DF, com a finalidade
de obter informagdes que possibilitem o planejamento, o moni-
toramento, a avalia¢do, o controle e a regula¢io das a¢des realiza-
das, garantindo a operabilidade entre os sistemas;

Garantir, no que couber, a oferta dos medicamentos de compra
centralizada necessarios para o tratamento da DF, de acordo com
a Rename e conforme o disposto em legislagdes especificas; e

Promover a qualifica¢gdo dos trabalhadores do SUS com a pro-
moc¢io de eventos, seminarios, simposios, oficinas e uso de fer-
ramentas de educag¢io a distincia (EAD) para a qualificacdo da
assisténcia as pessoas com DF.

Competéncia especifica das secretarias estaduais de Satide

Prestar apoio institucional as secretarias municipais de Satde
para a qualificacdo e a consolida¢io das agdes voltadas a atencdo
as pessoas com DF;
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Ter atuag3o territorial, com a defini¢do e a organizag¢do da rede nas
regides de satide, a partir do perfil epidemiolégico das doengas
crénicas como a DF e das necessidades de satide da populagio de
cada regido, considerando os conceitos de escala, no que se refere
a economia e a qualidade do cuidado;

Realizar a articulagdo interfederativa para pactuac¢do de agdes e
de servicos em ambito regional ou inter-regional para garantia da
equidade e da integralidade do cuidado;

Definir estratégias de articulagdo com as secretarias municipais
de Satde do seu Estado, com vistas ao desenvolvimento de planos
de agdo regionais para elabora¢3o das linhas de cuidado;

Acompanhar e apoiar a organizag3o e a implementag3o regional
das linhas de cuidado que irdo compor as RAS/SUS, consideran-
do todos os niveis de ateng¢ao, bem como os sistemas logisticos e
de apoio necessarios para garantir a oferta de a¢des de promogao,
prevencao, diagnoéstico, tratamento e cuidados paliativos para o
cuidado das pessoas com DF;

Organizar a referéncia e a contrarreferéncia estaduais e regionais
por meio da regula¢do com definicio do fluxo dos usudrios entre
os pontos de atencdo da rede, de acordo com as necessidades de
satide dos usuarios;

Garantir a oferta dos insumos e medicamentos necessarios para
o tratamento da DF, de acordo com a Rename e com o disposto
em legislacées especificas, no que couber;

Apoiar e organizar a implantac3o de sistemas de informagao vi-
gentes, disponibilizados pelo MS, aos municipios, e apoiar sua
utilizacdo; e

Manter cadastro informatizado das pessoas com DF cuidadas em
seu estado e repassa-lo atualizado para a WEB-DF do MS.
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Competéncia das secretarias municipais de Saude

Planejar e programar as acdes e 0s servicos necessarios para o
cuidado das pessoas com DF, considerando-se os servicos dispo-
niveis, a base territorial, o perfil e as necessidades de satide locais;

Apoiar a tomada de decisdes relativas a implantac¢do da linha de
cuidado para compor a rede de atengdo para DF, a partir das in-
formagdes obtidas pelos sistemas de informacoes vigentes, pes-
quisas e inquéritos populacionais;

Operacionalizar a contratacio dos servicos, quando nio existir
capacidade instalada no préprio municipio;

Pactuar as linhas de cuidado com os municipios da respectiva
regido de satide, garantindo a oferta de cuidado integral as pes-
soas com DF;

Organizar e pactuar o fluxo e a regulagdo intra e intermunicipal
das agdes e dos servicos da rede de atencao a satide, visando a ga-
rantia do acesso dos usudrios, de acordo com suas necessidades;

Implantar sistemas de informacio, disponibilizados pelo MS ou
desenvolvidos localmente, e contribuir para sua utiliza¢do de for-
ma a obter registros dos dados relativos ao cuidado das pessoas
com DF atendidas nos servigos de satide que estio sob responsa-
bilidade do municipio; e

Garantir a oferta dos insumos e medicamentos necessarios para
o tratamento da DF de acordo com a Rename e de acordo com o
disposto em legislacdes especificas, no que couber.

As secretarias de satide dos estados, dos municipios e do Distrito
Federal deverao garantir aos niveis de atengdo a satide tecnologias
adequadas e profissionais aptos e suficientes para atender a regio
de satde ou a populagdo sob sua responsabilidade, considerando
que a caracterizag¢do desses niveis deve obedecer a uma defini¢io
minima de competéncias e de responsabilidades.



Caberd as Comissoes Intergestores pactuar as responsabilidades
especificas dos entes federativos na linha de cuidado para a DF, de
acordo com o seu porte demografico e seu desenvolvimento econo-
mico-financeiro, estabelecendo as responsabilidades individuais e
as solidarias.

As Comissoes Intergestores Regionais (CIR) e/ou as Comissoes
Intergestores Bipartite (CIB) e o Colegiado de Gest3o da Secretaria
de Estado de Satude do Distrito Federal (CGSES/DF) deverao pac-
tuar as linhas de cuidado regionais incluindo a oferta de cuidado
nos diferentes niveis de atencdo no que se refere ao cuidado das
pessoas com DF.

Consideracgoes adicionais

O incentivo para organizag¢3o das a¢des e dos servicos necessarios
a estruturagdo das linhas de cuidado, no &mbito da Aten¢io Basica,
ocorrera por meio do Bloco de Financiamento da Atencio Basica,
do Programa Nacional de Melhoria do Acesso e da Qualidade da
Atencao Basica, do Programa Academia da Satude, do Programa
Satde na Escola, dos Nucleos de Apoio a Satde da Familia, do
Componente Basico do Bloco de Financiamento da Assisténcia
Farmacéutica e do Piso Variavel de Vigilancia e Promogio da Satde.
O incentivo para a organizacao das a¢des e servicos de média com-
plexidade relacionados com as linhas de cuidado de que trata esta
publicacdo serd objeto de portarias especificas e estara atrelado ao
desenho regional da linha de cuidado correspondente, confirma-
da por ata da reuniio da CIB. O incentivo para a organizacio das
acoes e servicos de alta complexidade relacionados com as linhas
de cuidado sera objeto de portarias especificas, e estara atrelado ao
desenho regional das linhas de cuidado, confirmado por ata da re-
unido da CIB.
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Centros de referéncia em Doenca Falciforme

Nacional

Federacido Nacional das Associa¢des de Pessoas

com Doenca Falciforme (Fenafal)

E-mail: fenafal br @gmail.com

Regioes | Estados |

INSTITUICAO

Distrito Federal
Hospital da Crianca de Brasilia

Goids
Hospital de Clinicas —
Universidade Federal de Goids

Mato Grosso

Hemocentro Centro de Hemoterapia
e Hematologia de Mato Grosso
hemo@ses.mt.gov.br
redehemo@ses.mt.gov.br

Mato Grosso do Sul
Nucleo Hemoterapico do
Hospital Regional

Mato Grosso do Sul

Nucleo Hemoterapico do Hospital
Universitdrio
secgab@ndu.ufms.br

Mato Grosso do Sul
Hemonuicleo da Santa Casa

Distrito Federal

CENTRO-OESTE

ENDERECO

SAIN, Quadra 4, Asa
Norte. Brasilia/DF
CEP: 70620-000

Primeira Avenida, s/n°,
Setor Universitério
Goiania/GO

CEP: 74605-050

Rua 13 de junho, n°
1.055, Centro
Cuiaba/MT

CEP: 78005-100

Av. Eng. Luthero
Lopes, n° 36,

Aero Rancho V
Campo Grande/MS
CEP: 79084-180

Av. Senador

Filinto Muller, s/n°,
Vila Ipiranga
Campo Grande/MS
CEP: 79080-190

Rua: Eduardo Santos
Pereira, n® 88
Campo Grande/MS
CEP: 79002-250

TELEFONE/FAX

Tel.: (61) 3341-2701
Fax: (61) 3341-1818

Tel.: (62) 3269-8394

Tel.: (65) 3623-0044
(65) 3624-9031
(65) 3321-4578
Fax: (65) 3321-0351

Tel.: (67) 3378-2677
(67) 3378-2678
(67) 3375-2590
Fax: (67) 3378-2679

Tel.: (67) 3345-3302
(67) 3345-3167
(67) 3345-3168

Tel.: (67) 3322-4159
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INSTITUICAO

Alagoas

Hemoal — Centro de Hematologia e
Hemoterapia de Alagoas
hemoal@saude.al.gov.br

Bahia

Centro de Hematologia e
Hemoterapia da Bahia
hemoba@hemoba.ba.gov.br

Maranhzo

Hemomar — Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Maranhao
supervisao@hemomar.ma.gov.br

Paraiba

Hemoiba — Centro de Hematologia e
Hemoterapia da Paraiba
hemocentrodaparaiba@yahoo.com.br
hemo.pb@bol.com.br

Pernambuco

Hemope — Centro de
Hematologia de Pernambuco
presidencia@hemope.pe.gov.br

Piaui
Hemopi — Centro de Hematologia
e Hemoterapia do Piaui

Rio Grande do Norte

Hemonorte — Centro de Hematologia
e Hemoterapia do Rio Grande do
Norte

hemodirecaogeral @rn.gov.br

Sergipe

Hemose (Hemolacen) — Centro de
Hematologia e Hemoterapia de
Sergipe
hemo-se@hemolacen.se.gov.br

Ceara

Hemoce — Centro de Hematologia e
Hemoterapia do Ceara
diretoria@hemoce.ce.gov.br
hemoce@hemoce.ce.gov.br

NORDESTE

ENDERECO

Av. Jorge de Lima, n° 58,
Trapiche da Barra
Maceié/AL

CEP: 57010-300

Ladeira do Hospital
Geral, 2° andar , Brotas
Salvador/BA

CEP: 40286-240

Rua 5 de Janeiro, s/n°,
Jordod

S3o Luis/MA

CEP: 65040-450

Av. D. Pedro Il, n° 1.119,
Torre

Jodo Pessoa/PB

CEP: 58040-013

Av. Ruy Barbosa, n° 375
Recife/PE
CEP: 52011-040

Rua 1° de Maio, n° 235,
Centro

Teresina/PI

CEP: 64001-430

Av. Alexandrino de
Alencar, n° 1.800, Tirol
Natal/RN

CEP: 59015-350

Av. Tancredo

Neves, s/n°,

Centro Administrativo
Gov. Augusto Franco
Aracaju/SE

CEP: 49080-470

Av. José Bastos,
n° 3.390,
Rodolfo Tedfilo
Fortaleza/CE
CEP: 60440-261

TELEFONE/FAX

Tel.: (82) 3315-2102
(82) 3315-2106
Fax: (82) 3315-2103

Tel.: (71) 3116-5602
(71) 3116-5603
Fax: (71) 3116-5604

Tel.: (98) 3216-1137
(98) 3216-1139

(98) 3216-1100

Fax: (98) 3243-4157
Tel.: (83) 3218-5690
(83) 3218-7601

Fax: (83) 3218-7610
PABX: (83) 3218-7600
PABX: (81) 3421-5575
Tel.: (81) 3182-4900
(81) 3182-5430

(81) 3182-6063

Fax: (81) 3421-5571

Tel.: (86) 3221-8319
(86) 3221-8320
Fax: (86) 3221-8320

Tel.: (84) 3232-6702
Fax: (84) 3232-6703

3234-6012
3259-3191
3259-3195
3259-3201

Tel.: (79
(79
(79
Fax: (79

Tel.: (85) 3101-2273

5) 3101-2275
Fax: (85) 3101-2307
5) 3101-2300



INSTITUICAO

Acre

Hemoacre — Centro de Hemoterapia
e Hematologia do Acre
hemoacre.saude@ac.gov.br

Amapa

Hemoap — Centro de Hemoterapia
e Hematologia do Amapa
hemogab@hemoap.ap.gov.br
hemoap@hemoap.ap.gov.br

Amazonas

Hemoam — Centro de Hemoterapia
e Hematologia do Amazonas
hemoam@hemoam.am.gov.br
presidencia@hemoam.am.gov.br

Pard

Hemopa — Centro de Hemoterapia
e Hematologia do Pard
gabinete.hemopa@hotmail.com

Rondénia

Hemeron — Centro de Hematologia
e Hemoterapia de Rondénia
fhemeron@fhemeron.ro.gov.br

Rondénia
Policlinica Osvaldo Cruz

Roraima

Hemoraima — Centro de
Hemoterapia e Hematologia
de Roraima
hemoraima@yahoo.com.br

Tocantins

Hemoto — Centro de Hemoterapia
e Hematologia de Tocantins
hemocentro@saude.to.gov.br

CENTROS DE REFERENCIA EM DOENCA FALCIFORME

NORTE
ENDERECO

Av. Getulio Vargas,
n® 2.787, Vila Ivonete
Rio Branco/AC

CEP: 69914-500

Av. Raimundo Alvares
da Costa, s/n°,

Jesus de Nazaré
Macapa/AP

CEP: 68908-170

Av. Constantino Nery,
n° 4.397, Chapada
Manaus/AM

CEP: 69050-002

Trav. Padre Eutiquio,
n°2.109,

Batista Campos
Belém/PA

CEP: 66033-000

Av. Circular II, s/n°,
Setor Industrial
Porto Velho/RO
CEP: 78900-970

Av. Governador
Jorge Teixeira, s/n°,
Distrito Industrial
Porto Velho/RO
CEP: 76806-150

Av. Brigadeiro Eduardo
Gomes, n° 3.418

Boa Vista/RR

CEP: 69304-650

301 Norte, conj. 2,
lote I. Palmas/TO
CEP: 77001-214

TELEFONE/FAX

68) 3248-1377
68) 3228-1494
68) 3228-1500
68

<
(
Fax: (
(68) 3228-1494

Tel./Fax: (96) 3212-6289

Tel.: (92) 3655-0100
Fax: (92) 3656-2066

Tel./Fax: (91) 3242-6905
(91) 3225-2404

—

: (69) 3216-5490
69) 3216-5491
69) 3216-2204

Fax: (69) 3216-5485

P

Tel.: (69) 3216-5700

Tel.: (95) 2121-0859
(95) 2121-0861
Fax: (95) 2121-0860

Tel.: (63) 3218-3287
Fax: (63) 3218-3284
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Espirito Santo

Hemoes — Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Espirito Santo
hemoes@saude.es.gov.br

Minas Gerais

Hemominas — Centro de Hemoterapia
e Hematologia de Minas Gerais
presid@hemominas.mg.gov.br
sepre@hemominas.mg.gov.br

Rio de Janeiro

Hemorio — Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Rio de Janeiro
diretoria@hemorio.rj.gov.br
gabdg@hemorio.rj.gov.br

Siao Paulo
Hemorrede de Sao Paulo
hemorrede@saude.sp.gov.br

S3o Paulo

Fundacio Hemocentro — Centro
Regional de Hemoterapia

de Ribeirao Preto/SP

INSTITUICAO

Parana

Hemepar — Centro de Hemoterapia e
Hematologia do Parana
hemepar@pr.gov.br

Santa Catarina

Hemosc — Centro de Hemoterapia e
Hematologia de Santa Catarina
hemosc@fns.hemosc.org.br

Rio Grande do Sul
Grupo Hospitalar Concei¢ao

Rio Grande do Sul
Hospital de Clinicas (HCC)
secretariageral@hcpa.ufrs.br

SUDESTE
ENDERECO

Av. Marechal Campos,
n° 1.468, Maruipe
Vitéria/ES

CEP: 29040-090

Rua Gr3o Parg, n° 882,
Santa Efigénia

Belo Horizonte/MG
CEP: 30150-340

Rua Frei Caneca, n° 8,
Centro

Rio de Janeiro/R)
CEP: 20211-030

Rua Dr. Enéas de Carvalho
Aguiar, n° 188, 7° andar,
sala 711, Cerqueira César
S3o Paulo/SP

CEP: 05403-000

R. Ten. Cat3o Roxo, n°
2.501, Monte Alegre
Ribeirdo Preto/SP
CEP: 14051-140

suL
ENDERECO

Travessa Jodo Prosdécimo,

n° 145, Alto da Quinze
Curitiba/PR
CEP: 80060-220

Av. Othon Gama d’Ega,
n° 756, Praga D. Pedro |,
Centro

Florianépolis/SC

CEP: 88015-240

Rua Domingos

Rubbo, n° 20,

5° andar, Cristo Redentor
Porto Alegre/RS

CEP: 21040-000

Rua Ramiro Barcelos,
n°2.350

2° andar, sala 2.235
Porto Alegre/RS
CEP: 90035-003

TELEFONE/FAX

Tel.: (27) 3137-2466
(27) 3137-2458
Fax: (27) 3137-2463

Tel.: (31) 3280-7492
(31) 3280-7450
Fax: (31) 3284-9579

Tel.: (21) 2332-8620
1) 2332-8611
1) 2332-8610
1) 2332-9553
.

(2
Fax: (2
(21) 2224-7030

:
a1

(11) 3066-8287
(11) 3066-8125

Tel.: (16) 2101-9300

TELEFONE/FAX

Tel.: (41) 3281-4024

PABX: (41) 3281-4000

Fax: (41) 3264-7029

Tel.: (48) 3251-9741
(48) 3251-9700
Fax: (48) 3251-9742

Tel.: (51) 3357-4110

Tel.: (51) 2101-8898
(51) 2101-8317
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