
         
 

 

 

Material de apoio para a Nota Técnica CVDANT 

nº02/2025 – DVDCNT/CVE/CCD/SES/SP 

 Contextualização 

A Doença Falciforme (DF) é uma doença genética, bastante 

prevalente no Brasil e no mundo. Trata-se de uma doença autossômica 

recessiva, caracterizada por uma mutação no gene HBB, responsável 

pela produção da cadeia beta da hemoglobina A (HbA), levando à 

formação de uma variante anormal chamada hemoglobina S (HbS), na 

sua forma mais comum. Outras variantes, como as hemoglobinas C, D 

e E, quando combinadas com a HbS (heterozigose composta), também 

resultam em diferentes formas de doença. Apesar das particularidades 

que distinguem as doenças falciformes e das variadas gravidades, 

todas essas doenças têm manifestações clínicas e hematológicas 

semelhantes. 

As Doenças Falciformes são doenças  crônicas (85% são Anemia 

Falciforme, a forma de evolução clínica de maior gravidade), 

congênitas, de origem genética, com padrão de herança autossômico 

recessivo, evolutiva, progressiva e fatal. A mediana de sobrevida é 

estimada em 40 anos para indivíduos com doença falciforme e de 80 

anos para a população geral. 

Essa condição faz com que as hemácias (glóbulos vermelhos do 

sangue), que em condições adequadas são redondas, assumam a 

forma de “meia lua” ou “foice” (daí o nome “doença falciforme”). Essa 

mudança de formato ocorre em situações de esforço físico, estresse, 

frio, traumas, desidratação, infecções, entre outros. Ao assumir esse 

formato falciforme, os glóbulos vermelhos têm dificuldade de passar 

pelos vasos sanguíneos e não oxigenam o organismo de maneira 

satisfatória, causando má circulação. As manifestações clínicas da DF 

podem afetar, assim, quase todos os órgãos e sistemas, ocorrendo a 

partir do primeiro ano e se estendendo por toda vida. As principais 



         
 

 

manifestações incluem: crises de dor, icterícia, anemia, infecções, 

síndrome mão-pé, crise de sequestração esplênica, acidente vascular 

encefálico, priapismo, síndrome torácica aguda, crise aplásica, 

ulcerações, osteonecrose, complicações renais, oculares, dentre 

outras, incluindo complicações tardias relacionadas à sobrecarga de 

ferro secundária às transfusões. 

A vaso-oclusão crônica leva ao dano de órgãos e à inflamação 

crônica. A liberação de produtos de hemólise e a ativação de células 

inflamatórias (como leucócitos) perpetuam o ciclo de inflamação e 

dano vascular. 

 A doença também envolve um estado inflamatório crônico, 

onde a inflamação promove a aderência de glóbulos vermelhos 

falciformes às células endoteliais que revestem os vasos, piorando a 

vaso-oclusão e lesando órgãos vitais. 

Desde 2005, quando foi instituída a Política Nacional de Atenção 

Integral às Pessoas com Doença Falciforme e outras 

Hemoglobinopatias, o Ministério da Saúde vem implementado 

estratégias visando melhorias nas áreas de hemoterapia, fomento à 

implantação da Linha de Cuidado da Atenção em Doença Falciforme, 

capacitação de profissionais e cooperações internacionais. Em 2015, o 

SUS passou a realizar o transplante de medula óssea para pessoas com 

Doença Falciforme. 

O diagnóstico da DF é realizado, principalmente, no Programa 

Nacional de Triagem Neonatal (PNTN) – “Teste do Pezinho” no recém-

nascido. Crianças a partir dos quatro meses de idade, jovens e adultos 

que ainda não fizeram diagnóstico para detecção da doença podem 

realizar o exame de sangue chamado eletroforese de hemoglobina, 

disponível no Sistema Único de Saúde (SUS). A eletroforese de 

hemoglobina também está inserida na rotina do pré-natal, que é 

garantido a todas as gestantes e parceiros.  



         
 

 

O teste do pezinho é o principal método de diagnóstico de DF no 

estado de São Paulo. Esse exame é realizado em 98% dos nascidos 

vivos. Entre, 2014 e 2024 foram realizados o diagnóstico de DF em 

2.415 crianças recém nascidas, sendo que, todas elas receberam o 

diagnóstico confirmatório, na fase assintomática da doença e antes de 

completarem  45 dias de vida. 

Em 2005 foi instituída, no âmbito do SUS, a Política Nacional de 

Atenção Integral às Pessoas com Doença Falciforme (PNAIPDF), por 

meio da Portaria GM/MS n° 1.391/2005, visando reduzir as taxas de 

morbidade e mortalidade, promover maior sobrevida com qualidade às 

pessoas com essa doença e, informar a população em geral sobre a 

DF. 

As Resoluções SS relacionadas às hemoglobinopatias em São 

Paulo abordam a triagem neonatal e o tratamento das doenças, como 

a Resolução SS-25/2010 que estabelece fluxos para o Programa de 

Triagem Neonatal em todo o estado, e a Resolução SS-48/2018 que 

criou um Grupo de Trabalho para elaborar diretrizes de diagnóstico, 

acompanhamento e tratamento. 

Aspectos epidemiológicos 

Estima-se que cerca de 5% da população mundial seja portadora 

de alguma mutação na globina beta e, atualmente, há entre 60 mil e 

100 mil pessoas vivendo com DF no Brasil, com maior prevalência e 

mortalidade na população negra. Segundo o Ministério da Saúde, em 

2023, o Boletim Epidemiológico Saúde da População Negra demonstrou 

que a incidência de DF no estado de São Paulo foi de 6,52:10.000 

nascidos vivos. 

No Brasil, entre os anos de 2014 e 2020, a média anual de novos 

casos de crianças diagnosticadas com DF no PNTN foi de 1.087, numa 

prevalência de 3,75 a cada 10.000 nascidos vivos. Estima-se que há 

60.000 a 100.000 pacientes com DF no país. A distribuição no Brasil é 

bastante heterogênea, sendo a Bahia, o Distrito Federal e Minas Gerais 



         
 

 

as unidades federadas de maior incidência. Uma vez que se trata de 

uma doença genética de origem africana, a DF é mais comum (mas 

não exclusiva) em pretos e pardos. 

No estado de São Paulo foram registrados 80 óbitos em 2019, 

aumentando para 109 em 2024, sendo 76% pardos e pretos. Quanto 

às internações registradas no SIH, foram 3.000 em média ao ano e, 

em 2024, com um custo de R$ 3.352.170,43. 

 A Beta S talassemia (uma doença falciforme), também é 

diagnosticada na triagem neonatal e é produto da miscigenação racial. 

A talassemia (anemia hemolítica de origem genética, de maior 

prevalência na população branca), é também conhecida como "anemia 

do Mediterrâneo" devido à sua prevalência em regiões banhadas por 

ele, como Grécia e Itália e em outras áreas como o Oriente Médio, 

Norte da África e Sul da Ásia. O estado de São Paulo é o estado 

brasileiro mais cosmopolita da União e tivemos, ao longo da história, 

várias correntes migratórias advindas de territórios os quais a 

talassemia é muito mais frequente do que a Anemia Falciforme. O 

período de maior fluxo migratório de italianos para o Brasil foi 

entre 1870 e 1920. Em Ribeirão Preto, a imigração ganhou força 

especialmente após 1888, com a abolição da escravatura, para suprir 

a demanda por mão de obra, nas lavouras de café. No início do século 

XX, metade da população de Ribeirão Preto era composta por italianos 

ou seus descendentes. Temos, assim, um cluster de Beta S Talassemia 

na mesorregião de Ribeirão Preto.     

  

 Com base na Nota Técnica n.º 4/2025-SVSA/MS, a notificação de 

todos os casos suspeitos e confirmados de doença falciforme (D57), 

deve ser realizada por meio da ficha de notificação/conclusão do e-SUS 

Sinan (Anexos 1 e 2).  

  

 A notificação compulsória é mais um instrumento de garantia de 

atenção e cuidado a todas as pessoas diagnosticadas com DF, inclusive 

com traço falciforme (apesar de não ser critério de notificação). Assim, 



         
 

 

é muito importante que a vigilância conheça previamente a rede de 

laboratórios e de referência para o cuidado das pessoas diagnosticadas 

com DF (Anexo 3) e o fluxo proposto de rastreio, diagnóstico e 

encaminhamentos para pessoas com DF (Anexo 4). 

 

Nesse sentido, solicitamos o engajamento dos Grupos de 

Vigilância Epidemiológica (GVE) no apoio técnico e na orientação dos 

serviços municipais de saúde, assegurando que todos os profissionais 

envolvidos compreendam a relevância da notificação compulsória e da 

integralidade do cuidado. O cumprimento dessas diretrizes será 

determinante para fortalecer a vigilância epidemiológica e para reduzir 

desigualdades no acesso ao diagnóstico e tratamento. 

 

Esta Divisão de Doenças Crônicas não Transmissíveis e a 

Diretoria Técnica do Centro de Vigilância Epidemiológica “Prof. 

Alexandre Vranjac”, da Coordenadoria de Controle de Doenças da 

Secretaria de Estado da Saúde de São Paulo reiteram seu compromisso 

com a vigilância e a atenção integral às pessoas com DF e coloca-se à 

disposição, por meio de nossa equipe técnica para esclarecimentos 

adicionais. 
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ANEXO 1 Ficha de Notificação 

 

 



         
 

 

 

 

 

 



         
 

 

ANEXO 2 Ficha notificação/conclusão  

 



         
 

 

 



         
 

 

 

 

 

 

 

 

 



         
 

 

 

ANEXO 3 Rede de Referência no estado de São Paulo – Grupo 

técnico de triagem neonatal e doenças raras da Coordenadoria 

de Planejamento em Saúde 

SERVIÇOS DE REFERÊNCIA DE TRIAGEM NEONATAL, ESTADO DE SÃO PAULO - 2025. 

Departamento de 
Saúde 

Serviços de Referência de triagem neonatal Regiões de cobertura  

DRS 1 - São Paulo  1. Instituto Jô Clemente (APAE) de São Paulo 

DRS 1 – Grande São Paulo  
DRS 3 – Araraquara  
DRS 4 – Baixada Santista 
DRS 10 – Piracicaba 
DRS 12 – Registro  
DRS 15 – São José do Rio Preto 
DRS 16 – Sorocaba   
DRS 17 – Taubaté  

DRS 7 - Campinas 
3. Hospital das Clínicas da UNICAMP de 
Campinas 

DRS 6 – Bauru 
DRS 7– Campinas  
DRS 9 – Marília  
DRS 11 – Presidente Prudente   
DRS 14 – São João da Boa Vista 

DRS 13 - Ribeirão Preto 
2.  Hospital das Clínicas da FMUSP-RP - FAEPA 
Ribeirão Preto 

DRS 2 – Araçatuba  
DRS 5 – Barretos 
DRS 8 – Franca  
DRS 13 – Ribeirão Preto 

Fonte: GTAS III Triagem Neonatal e Doenças Raras/CPS - SESSP. 
Portaria Nº 822, de 06/06/2001 - Instituiu o Programa Nacional de Triagem  
Neonatal / PNTN.  

 

 

 

 

 

 

 

 



         
 

 

 

 

Centros de Referência para o Acompanhamento de pacientes pediátricos e adultos  
com Hemoglobinopatias, no Estado de São Paulo - 2025.                                                                                                                                                                                                                                                

Departamento de Saúde Centros de Referência para Hemoglobinopatias.  

DRS 1 - São Paulo HCFMUSP – ICHC e Instituto de Criança-ITACI  

DRS 1 - São Paulo Hospital São Paulo da Unifesp 

DRS 1 - São Paulo Hospital Santa Marcelina de Itaquera - São Paulo 

DRS 1 - São Paulo Hospital da Santa Casa de São Paulo  

DRS 1 - São Paulo Hospital Infantil Darcy Vargas*  

DRS 1 - São Paulo Hospital Infantil Candido Fontoura*  

DRS 1 - São Paulo Hospital Municipal Infantil Menino Jesus* 

DRS 1 - São Paulo Hospital de Transplantes Euryclides de J. Zerbini **  

DRS 6 - Bauru Hospital das Clínicas da UNESP de Botucatu 

DRS 9 - Marília Hospital das Clínicas da Faculdade de Medicina de Marilia  

DRS 7 - Campinas Hospital das Clínicas da Unicamp de Campinas  

DRS 7 - Campinas Centro Infantil Boldrini de Campinas  

DRS 11 – Presidente Prudente Hospital Regional de Presidente Prudente 

DRS 13 - Ribeirão Preto Hospital das Clínicas da FMUSP de Ribeirão Preto  

DRS 15 - São José do Rio Preto  Hospital de Base de São José do Rio Preto  

Fonte: GTAS III Triagem Neonatal e Doenças Raras/CPS - SESSP. 
*Atendimento pediátrico. 
 **Atendimento de adultos - não recebe casos novos do PNTN. 

Resolução SS - 82, de 23-6-2010 - Regulamentação da rede de Hemoglobinopatias no Estado de São Paulo.  
 

 
 
 

 
 

 
 
 

 
 

 
 
 

 
 

 



         
 

 

 
 
 

 
 

ANEXO 4 Fluxo de diagnóstico e encaminhamento aos Centros de 
Referência 
 

 
Fonte: Ministério da Saúde. Portaria Conjunta SAES/SECTICS nº 16, de 01 de novembro de 2024. 


