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Sickle cell disease: Objective: Evaluate the Neonatal Screening Program of the Health Secretariat of the State of

Santa Catarina for sickle-cell disease, from January 2003 to December 2012, regarding program
coverage and disease frequency.

Methods: Descriptive, observational, cross-sectional study with retrospective data collection.
The variables analyzed were: number of live births in the State of Santa Catarina; number of
screened children; number of children diagnosed with sickle-cell trait and sickle-cell disease;
type of sickle-cell disease diagnosed; age at the time of sample collection, ethnicity/skin color,
gender, and origin of children with sickle-cell disease. Descriptive measures and frequency
tables were used for data analysis.

Results: During the study period, there were 848,833 live births and 730,412 samples were
screened by the program, resulting in a coverage of 86.0%. There were 6173 samples positive
for sickle-cell trait and 39 for sickle-cell disease. Among children with sickle-cell disease, the
median age at the time of sample collection was 6 days. Regarding the ethnicity/skin color,
25 (64.1%) children were white, seven were black, and seven others were not specified. The
Midwest and the Highland (Planalto Serrano) of Santa Catarina were the regions with the highest
incidence of sickle-cell disease.

Conclusion: Coverage by the Neonatal Screening Program of Santa Catarina is good, but did not
demonstrate an improvement trend over the years. The frequency of sickle-cell disease is low
and lower than in the North, Northeast, and Midwest regions. The median age in days at the
time of collection is older than the age recommended by the Ministry of Health.

© 2016 Sociedade Brasileira de Pediatria. Published by Elsevier Editora Ltda. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/
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Avaliacdo de um programa de triagem neonatal para doenca falciforme

Resumo

Objetivo: Avaliar o Programa de Triagem Neonatal da Secretaria de Saude do Estado de Santa
Catarina (PTN-SES/SC) para doenca falciforme de janeiro de 2003 a dezembro de 2012, em
relacdo a sua cobertura e a frequéncia da doenca.

Métodos: Estudo descritivo, observacional e transversal com coleta retrospectiva dos dados.
As variaveis analisadas foram: nimero de nascidos-vivos no Estado de Santa Catarina; niUmero
de criancas triadas; nimero de criancas diagnosticadas com traco e doenca falciforme (DF);
tipo de DF diagnosticada; idade da coleta, cor/etnia, sexo e procedéncia das criancas com DF.
Foram usadas as medidas descritivas e as tabelas de frequéncia para analise dos dados.
Resultados: No periodo estudado, houve 848.833 nascidos vivos e 730.412 amostras triadas
pelo programa, que geraram cobertura de 86%. Das amostras triadas, foram encontradas
6.173 criancas com traco falciforme e 39 com DF. Entre as criancas com DF, a mediana da
idade em dias na data da coleta foi de 6. Das 39 criancas doentes, 25 (64,1%) eram da cor/etnia
branca, sete da negra e sete de outra cor/etnia. As regioes do Planalto Serrano e do Meio-Oeste
de Santa Catarina foram as regiées com maior incidéncia de DF.

Conclusdes: A cobertura do PTN-SES/SC é boa, contudo nao apresentou tendéncia de melhoria
ao longo dos anos. A frequéncia da DF é baixa e menor do que nas regides Norte, Nordeste e
Centro-Oeste. A mediana da idade em dias no momento da coleta esta acima do preconizado
pelo Ministério da Saude.

© 2016 Sociedade Brasileira de Pediatria. Publicado por Elsevier Editora Ltda. Este é um artigo
Open Access sob uma licenca CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.
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Introducao

A doenca falciforme (DF) representa um grupo de enfermida-
des hematologicas hereditarias autossémico-recessivas, que
inclui diversos gendtipos, nos quais ha predominio da hemo-
globina S (Hb S)."~* A presenca dessa hemoglobina anormal
é responsavel pelas principais manifestacoes clinicas da
doenca, as quais decorrem dos fendmenos vaso-oclusivos e
das disfuncées isquémicas cronicas.*

A distribuicdo da doenca falciforme é heterogénea, é
mais frequente entre negros e pardos. Segundo dados do Ins-
tituto Brasileiro de Geografia e Estatistica (IBGE) de 2009,
no Brasil negros e pardos representaram 6,9% e 44,2% da
populacao, respectivamente, o que reflete a heterogenei-
dade da doenca falciforme no pais.®

Em junho de 2001, por meio da Portaria do Ministério
da Salde n° 822, ocorreu ampliacdo das doencas triadas
pelo Programa Nacional de Triagem Neonatal ja existente
(fenilcetonuria e hipotireoidismo congénito), incluindo a
deteccao de doencas falciformes e outras hemoglobinopa-
tias, além da fibrose cistica.® O diagndstico da DF é feito
laboratorialmente pela deteccao da Hb S e de sua associacao
com fracoes quantitativas de outras hemoglobinas.

O programa de triagem neonatal, aliado aos cuida-
dos multiprofissionais, permitiu reduzir significativamente
a morbidade e a mortalidade decorrentes da doenca, como
mostram estudos em outros paises.®

O objetivo desse trabalho é avaliar o Programa de Tri-
agem Neonatal da Secretaria da Salde do Estado de Santa
Catarina (PTN-SES/SC) para DF e outras hemoglobinopatias
em relagdo a sua cobertura e as incidéncias da doenca e do
traco falciformes de janeiro de 2003 a dezembro de 2012.

Métodos

Estudo descritivo, observacional e transversal aprovado pelo
Comité de Etica do Hospital Infantil Joana de Gusmao sob o
parecer 029/2013.

As variaveis analisadas foram obtidas retrospectivamente
de um banco de dados no Laboratério Central (Lacen) da
Secretaria de Estado da SalUde e do Sistema de Informacgoes
sobre Nascidos Vivos (Sinasc). Os dados coletados foram
referentes a janeiro de 2003 a dezembro de 2012.

As variaveis analisadas incluiram: nimero de criancas
nascidas vivas no Estado de Santa Catarina; nimero de
criancas triadas pelo PTN-SES/SC para DF e outras hemo-
globinopatias; nUmero de criancas diagnosticadas com traco
e doenca falciformes pelo PTN-SES/SC; tipo de doenca fal-
ciforme diagnosticada pelo referido programa; diagnostico
final das criancas cujas primeiras amostras foram inconclu-
sivas; idade na coleta, cor/etnia, sexo e procedéncia das
criancas com DF, de acordo com as macrorregides de Santa
Catarina.’

Em relacdo a variavel cor da pele, foi usado o critério
definido pelo Instituto Brasileiro de Geografia e Estatistica
(IBGE).> A informacdo dessa variavel foi obtida da ficha pre-
enchida pela enfermagem no momento da coleta da amostra
sanguinea.

A coleta da amostra de sangue foi feita pela equipe de
enfermagem em hospitais, maternidades ou postos de salde
dos municipios de Santa Catarina. Essa amostra, obtida do
calcanhar da crianca e depositada em papel-filtro, foi pos-
teriormente enviada ao Lacen para analise.

0 método adotado para testar as amostras de sangue
foi a cromatografia liquida de alta resolucao associada a
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