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Muito além do "Teste do Pezinho"

Far beyond ""neonatal screening"”

Ana C. Mendonga'
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Thiago B. C. Megid'

Antonio Fabron Junior’

A doencga falciforme caracteriza-se por uma alteragdo genética que resulta na produ-
¢do da hemoglobina S. A triagem neonatal para a HbS é de fundamental importincia
para o diagnostico da anemia falciforme, possibilitando a institui¢do de tratamento
preventivo, no sentido de diminuir a morbidade e mortalidade na infancia. Embora o
diagnostico precoce, através do "Teste do Pezinho", esteja ocorrendo praticamente em
todo o pais, que medidas estdo sendo tomadas apos a confirmagdo do diagnostico?
Realizamos um estudo transversal e retrospectivo em 22.785 (96,97%) de 23.497
nascidos vivos que foram submetidos ao exame de triagem neonatal. Todos os exames
foram realizados no primeiro més de vida. Foram diagnosticados quatro recém-nas-
cidos com o padrdo HbSS e dois HbSC. A primeira avaliagcdo especializada ocorreu de
2 a 9 meses apos o diagnostico. Em apenas um caso houve a administragdo adequada
das imunizagoes e da antibioticoterapia profilatica. O tempo de realiza¢do do teste de
triagem e a chegada dos resultados na Unidade coletora da amostra estdo geralmente
adequados. Levando-se em consideragdo a necessidade da institui¢do de um tratamen-
to profilatico em um centro especializado, é fundamental elaborar um fluxo que melhor
articule todos os atores envolvidos, visando amenizar as provaveis consequéncias e

sequelas desta doenga. Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2009,31(2):88-93.
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Introdugao

A doenga falciforme caracteriza-se por uma alteragao
geneticamente determinada na produgdo da hemoglobina,
formando a hemoglobina S (HbS)A." HbS sofre polimerizagdo
em situagdes de estresse oxidativo, alterando a capacidade
de deformabilidade e a plasticidade da hemacia, que assume
o formato de foice.> Com isto, ha maior risco de provocarem
fendomenos vasooclusivos, principais responsaveis pela
sintomatologia apresentada pelos homozigotos.! As mani-
festagdes clinicas envolvem crises dolorosas, sindrome tora-
cica aguda, AVC, alteragdes esplénicas, crise aplasica, tlce-
ras de perna, manifesta¢des osteoarticulares, hepatobiliares
e oculares, sindrome renal, complicag¢des cardiovasculares e

infecgdes.® Além da HbS, outra hemoglobina variante, tam-
bém de origem africana, a HbC, ocorre devido a uma mutagio
no gene da cadeia beta. As manifestagdes clinicas na
homozigose (HbCC) envolvem anemia hemolitica e
esplenomegalia leves.>* Pode ocorrer, entretanto, interagdo
entre os genes da HbS e HbC e talassemias, determinando os
gendtipos SC e ST, respectivamente.’

Nas sindromes falciformes (SS, SC ¢ ST), os eritrocitos
apresentam concentragao de HbS superior a 50%. Dentre es-
tas, destaca-se a anemia falciforme, definida pela homozigose
(HbSS), em fun¢ado de sua maior prevaléncia e gravidade cli-
nica.’ O individuo heterozigoto ¢ portador do trago falcémico
e ndo apresenta, portanto, alteragdes eritrocitarias, tampouco
manifestagdes clinicas importantes.
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Os portadores de anemia falciforme sdo assintomaticos
nos primeiros seis meses de vida, devido a presenga de
hemoglobina fetal (HbF) em concentragdes superiores as
encontradas nos adultos, que ¢ de 1%-2%. Apds este perio-
do, a sintese das cadeias gama, formadoras da HbF, € substi-
tuida pela das cadeias beta, ocorrendo a estabilizagdo na
produgao de globinas. Com isso, a HbS passa a ser produzi-
da em maior quantidade e o individuo perde a propriedade
protetora da HbF.

A anemia falciforme esta associada a alta morbidade e
mortalidade na infancia em decorréncia de sepse, sequestro
esplénico, crise aplasica, sindrome toracica aguda e acidente
vascular cerebral.’ A porcentagem de mortalidade é de 25% a
30% nos homozigotos menores de 5 anos.’

As infecgdes constituem as complicagdes mais fre-
quentes da anemia falciforme. Devido a ocorréncia de
infartos e trombos no bago (microoclusdes vasculares e
hipoxia tecidual), o que pode levar a autoesplenectomia, ha
comprometimento da fun¢do do 6rgdo. Isto prejudica o sis-
tema imune do individuo, com diminui¢do da capacidade
fagocitica e atividade de opsonizagdo e a produgdo de anti-
corpos. Como consequéncia, ha maior susceptibilidade a
infecgdes por microorganismos capsulados, principalmen-
te o Haemophilus influenzae (Hib) tipo B e pneumococo,
0s quais acometem, geralmente, pacientes menores de 5
anos. O risco ¢ trinta a cem vezes maior em criangas homo-
zigotas.”

Em 2001, através da portaria n® 8§22/01, o Ministério da
Saude instituiu o Programa Nacional de Triagem Neonatal
(PNTN). A triagem para a HbS foi incluida neste programa,
além da fenilcetontiria e do hipotireoidismo, devido: (1) as
doengas falciformes (SS, SC e ST) serem doengas que ndo
apresentam caracteristicas clinicas precoces; (2) serem de
facil detecgao laboratorial € economicamente viavesis; (3) per-
mitirem testes de alta sensibilidade e especificidade; (4) apre-
sentarem sinais e sintomas que podem ser reduzidos ou eli-
minados com a institui¢ao do tratamento e; (5) terem a neces-
sidade de um programa de acompanhamento apos o diag-
nostico.”!?

Assim, a triagem neonatal (TN) para a HbS, também
conhecida como "Teste do Pezinho", tem o objetivo de diag-
nosticar precocemente as doengas falciformes, que habitual-
mente ndo apresentam sintomas no periodo neonatal e assim
intervir no seu curso natural.

Para o "Teste do Pezinho" o ideal ¢ que a amostra de
sangue seja colhida entre 48 horas e sete dias apds o nasci-
mento, sendo aceitavel até o 30° dia.! A inclusdo das hemo-
globinopatias encontra justificativa em sua alta frequéncia
na populagdo brasileira. Apesar da imensa variedade de hemo-
globinas andmalas, apenas a HbS e a HbC sdo geralmente
pesquisadas pela TN. A anemia falciforme ¢ a doenga heredi-
taria monogénica mais frequente no Brasil, com uma incidén-
ciade 1-3 por 1.000 nascidos vivos, indice dez a trinta vezes
maior que a da PKU.#

O diagnéstico precoce da anemia falciforme, através da
TN, permite o acompanhamento dos pacientes antes das
manifestacdes e da sintomatologia e, com isto, a prevengao
das complicagdes e sequelas. A profilaxia abrange o trata-
mento medicamentoso, a administra¢ao de vacinas e a iden-
tificagdo precoce e manejo adequado dos episodios febris.’
Estas medidas reduzem significativamente, em média de 30%
para 1%, a mortalidade associada a anemia falciforme, prin-
cipalmente devido a infecg@o.’

A profilaxia medicamentosa inclui a administragao de
antibiotico desde os 4 meses de idade, ou ao diagndstico de
anemia falciforme, com manutengio até os 4 anos, com peni-
cilina VO ou penicilina benzatina.” Recomenda-se a vacina
antipneumococica conjugada 7-valente aos 2, 4 e 6 meses,
com reforgo entre os 12-15 meses, realizado com a vacina 23-
valente e vacinagdo contra o Hib aos 2, 4, 6 e 15 meses de
idade.” A vacina contra meningococo C conjugada também
esta indicada.!

As medidas a serem tomadas em seguida ao diagnosti-
co sao simples e de grande importancia para assegurar um
prognoéstico positivo para o paciente ¢ garantir sua qualida-
de de vida. O acompanhamento dos pacientes deve ser reali-
zado em centros especializados, de referéncia para o trata-
mento de hemoglobinopatias, com avaliagdes clinicas perio-
dicas e internagdes em situagdes de risco.

Embora o diagnostico precoce, através do "Teste do
Pezinho", esteja ocorrendo praticamente em todo o pais, este
estudo tem como objetivos: (1) estabelecer a prevaléncia da
doenga falciforme (DF) na DRS XIV (regido da cidade de
Marilia, estado de Sao Paulo), em nascidos no periodo de 01/
01/2004 a 31/12/2006, a partir do diagnoéstico firmado pelo
exame de TN; (2) analisar quais medidas foram instituidas
apos a confirmagao diagnostica da patologia; (3) verificar se
houve encaminhamento do paciente para um centro de refe-
réncia no tratamento de hemoglobinopatias, como o Hemo-
centro de Marilia, apos o diagnostico e averiguar a qualidade
do mesmo, através da evolugdo clinica apresentada pelo pa-
ciente; (4) analisar quais medidas profilaticas foram tomadas
e; (5) verificar, caso ocorra o ndo acompanhamento médico
em um centro de referéncia, quais as possiveis causas que
levaram o paciente a ndo realiza-lo.

Casuistica e Método

Foi realizado um estudo transversal, retrospectico e
analitico, em 22.785 recém-nascidos (RNs) que foram subme-
tidos ao exame de TN, no periodo de 01 de janeiro de 2004 a
31 de dezembro de 2006, na area de abrangéncia do Hemo-
centro da Faculdade de Medicina de Marilia (Famema), cida-
de localizada no interior do estado de Sao Paulo.

Os testes de TN foram realizados no laboratorio de re-
feréncia regional da Apae da cidade de Bauru, estado de Sao
Paulo. Além do resultado dos exames, o laboratério forneceu
onome da mae do RN, a data de realizagdo do teste, a cidade
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e a Unidade de Satide de origem do RN, o que permitiu obter
dados de todos os RNs testados positivamente para uma
hemoglobinopatia. Os critérios de elegibilidade e inclusdo
utilizados consistiram em criangas pertencentes a DRS XIV
que nasceram no periodo citado e que realizaram o Teste do
Pezinho onde foi confirmado o diagndstico de uma doenca
falciforme (DF).

A partir da identificag@o dos pacientes com confirma-
¢do diagnostica, foi realizado um levantamento dos prontu-
arios disponiveis no sistema de satide de Marilia em busca
de informagdes clinicas a respeito dos mesmos. O prontua-
rio de cada paciente foi submetido a analise individual e
minuciosa. Nesta analise, pesquisaram-se quais medidas
foram tomadas a partir do diagndstico. Apos esta coleta
preliminar de informagdes, as Unidades de Saude de refe-
réncia de cada crianca foram contactadas, solicitando-se
das mesmas alguns dados que permitissem localizar a fami-
lia do portador da doenga.

Com o objetivo de obter informagdes adicionais as
existentes nos prontuarios dos pacientes foi realizado um
questionario andnimo, que foi respondido pelo responsa-
vel legal da crianga. O questionario foi acompanhado de um
termo de consentimento livre e esclarecido que deveria ser
assinado, simultanecamente ao seu preenchimento, pelo
responsavel.

Quando houve disponibilidade do prontuario no siste-
ma de satde e possibilidade de sua analise, a recusa em assi-
nar o termo de consentimento ¢ de responder o questionario
ndo foi considerado critério de exclusdao. No entanto, foram
excluidos da analise os pacientes ndo pertencentes a DRS no
momento da coleta dos dados, por terem se mudado para
outras cidades ndo integrantes da regido e por ndo possui-
rem prontuario no sistema local, impedindo sua localizag@o.
Porém, em fungdo do pequeno tamanho da amostra, todos os
pacientes diagnosticados foram incluidos no calculo da
prevaléncia, respeitando-se os critérios ja mencionados, para
contribuir com a casuistica.

O questionario foi constituido de perguntas relativas
arealizagdo do exame do pezinho, a0 acompanhamento mé-
dico do paciente e as medidas profilaticas incluidas no tra-
tamento. Foi enviado, pelo correio, para cada Unidade de
Saude de referéncia dos pacientes, para ser aplicado pela
propria Unidade as familias dos portadores da DF, apos
contato telefonico com a enfermeira responsavel, a qual foi
devidamente orientada sobre a metodologia do trabalho.
Esta forma de aplicagdo foi eleita devido a proximidade ¢ o
vinculo existente entre a USF e o paciente, o que poderia
facilitar a obten¢@o de informagdes. Os questionarios res-
pondidos foram enviados ao Hemocentro de Marilia e ana-
lisados juntamente com os dados obtidos dos prontuarios,
quando possivel.

Em adigao, foi realizado um rastreamento, via Unidade
de Saude, dos pacientes que ndo foram atendidos em um
centro de referéncia para hemoglobinopatias, como o

Hemocentro da Famema, na tentativa de localizar aqueles
que ndo possuiam prontuario no sistema de saude da re-
gido e/ou mudaram-se da DRS no momento da coleta de
dados.

Os dados coletados a respeito de cada paciente foram
analisados separadamente e posteriormente unificados. Nao
foram utilizados programas de computador especificos para
a analise, devido ao pequeno numero de pacientes diagnos-
ticados com DF.

Este estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa envolvendo seres humanos da Faculdade de Me-
dicina de Marilia (Famema) de acordo com o protocolo de
estudo n®347/07.

Resultados

Dos 23.497 nascidos vivos no periodo selecionado para
o estudo, segundo os dados governamentais disponiveis no
Seade, na DRS XIV, 22.785 foram submetidos ao "Teste do
Pezinho", o que corresponde a 96,97% da populagio inicial.
O diagnostico de uma DF foi feito no primeiro més de vida em
todos os casos.

O tempo médio da coleta do sangue realizada na Unida-
de de Satde de referéncia do RN, a partir do nascimento, foi
de 27 dias.

Através do exame de triagem neonatal foram diagnosti-
cados seis RNs com alteragdes compativeis com uma DF,
sendo quatro com o padrdo SS e dois com o genotipo SC
(Tabela 1).

Tabela 1. Hemoglobinopatias estruturais diagnosticadas
através da Triagem Neonatal de 22785 RNs
no periodo de 2004 a 2006 na DRS XIV

Hemoglobinopatia N° (%) Prevaléncia (%)
SSs 4 (66,67) 0,017
sC 2(33,33) 0,008
Total 6 (100) 0,025

A primeira consulta no Hemocentro de Marilia ocorreu
de 2 a 9 meses apds o encaminhamento feito pela Unidade de
Saude de referéncia do RN.

Os dados obtidos de cada RN com DF sao descritos a
seguir.

Paciente 1, sexo masculino, nascido em 18.03.2004 com
padrio eletroforético FS, compativel com o diagndstico de
anemia falciforme. Iniciou acompanhamento no Hemocentro
de Marilia aos 2 meses de idade. Entre a realizagdo do teste e
o resultado do mesmo, apresentou dor abdominal, edema em
pés e maos e palidez. Foi vacinado com antipneumocoécica
aos 2, 4 e 6 meses com refor¢o aos 3 anos; anti-Hib aos 2,4 ¢
6 meses e antimeningococo C conjugada. No momento da
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pesquisa estava em uso de antibiotico (penicilina cristalina
via oral) com inicio aos 2 meses. Nao tinha historia familiar de
anemia.

Paciente 2, sexo feminino, nascida em 21.08.05, com
padrao eletroforético FS, compativel com o diagndstico de
anemia falciforme. A partir do diagnoéstico iniciou acompa-
nhamento numa Unidade de Satide da Familia (USF). No pron-
tuario conseguido junto a esta USF, constava apenas duas
consultas e sem referéncia se a crianga teve quadros infecci-
0sos, recebido vacinagdes ou antibiotico profilatico. Sugeri-
do pela USF que a crianca fizesse acompanhamento no
Hemocentro, sendo recusado pela mae, que optou por acom-
panhamento com pediatra particular.

Paciente 3, sexo masculino, nascido em 03.10.2006, com
padrao eletroforético FS, compativel com o diagndstico de
anemia falciforme. Em abril de 2007, seis meses apds o diag-
noéstico, sem acompanhamento clinico, foi internado com
quadro de celulite em membro inferior esquerdo e anemia a
esclarecer. A mae desconhecia o diagndstico no momento da
internacdo. Apos tratamento com transfusdo sanguinea e
antibioticos (ampicilina + oxacilina + ceftriaxone por dez dias)
a paciente recebeu alta hospitalar e foi encaminhada para o
Hemocentro, onde iniciou acompanhamento. Embora tenha
feito o "Teste do Pezinho" precocemente, o paciente foi in-
ternado sem ter em maos o resultado desse teste. Posterior-
mente, foi conseguido o resultado do teste que mostrava o
padrdo compativel com anemia falciforme. Sem historia fami-
liar de anemias.

Paciente 4, sexo feminino, nascida em 30.03.2004, com
padrao eletroforético FSC, compativel com o diagndstico de
dupla heterozigose SC. O responsavel pela paciente se recu-
sou a responder o questionario enviado. No entanto, a paci-
ente possuia prontuario no Hospital de Clinicas de Marilia,
no qual constava uma unica consulta no Hemocentro, reali-
zada nove meses apds o diagnostico obtido pelo teste de
TN. Sem historia familiar de anemias.

Paciente 5, sexo ¢ data de nascimento desconhecido.
O "Teste do Pezinho", realizado em 25.10.05, mostrava o pa-
drao eletroforético FS, compativel com anemia falciforme. Feito
contato telefonico, fomos informados pela enfermeira res-
ponsavel pela USF de referéncia que o teste foi realizado,
mas o paciente ndo pertencia mais aquela regido, ndo sendo
possivel localiza-lo para a obtengdo de dados. O paciente
nao tinha prontuario de atendimento no sistema de saude de
Marilia. Foi excluido da elaboracdo dos resultados e analise
final.

Paciente 6, sexo desconhecido, data de nascimento
desconhecida, procedente de Tupd. O "Teste do Pezinho"
foi realizado em 29.10.04, mostrava o padrao eletroforético

FSC, compativel com o diagnoéstico de dupla heterozigose
SC. Apos contato telefonico com enfermeira responsavel
pelo posto de saude de origem, fomos informados que a
familia do paciente havia se mudado para Sdo Paulo, nao
sendo possivel localiza-los. Sem prontuario no sistema de
saude de Marilia. Excluido da elaboragdo dos resultados e
analise final.

Discussao

O "Teste do Pezinho" realizado em 96,7% dos nascidos
vivos da regido DRS XIV demonstra o sucesso deste progra-
ma naregido de abrangéncia do Hemocentro de Marilia. Além
disso, observa-se que o tempo médio da coleta do sangue
realizada nas Unidades de Saude, a partir do nascimento, ¢
de 27 dias, o que esta de acordo com a recomendagdo da
literatura.

A prevaléncia da homozigose para a HbS, clinicamen-
te chamada de anemia falciforme, encontrada em nascidos
vivos na regido de Marilia, ¢ de 0,017%, o que esta abaixo
dos dados existentes na literatura, que é de 0,1% a 0,3%.

Muitas dificuldades foram encontradas para analisar
quais medidas foram instituidas apds a confirmag@o diag-
noéstica da patologia e para verificar se houve encaminha-
mento do paciente para um centro de referéncia no tratamen-
to de hemoglobinopatias. Em adi¢@o, devido a precariedade
de dados contidos em todos os prontudrios disponiveis na
rede de saude e ao desconhecimento dos pacientes por parte
de algumas Unidades de Saude requisitadas, as quais nao
tinham meios disponiveis para localiza-los, ndo foi possivel a
aplica¢d@o complementar do questionario na tentativa de se
obterem informagdes adicionais em todos os casos.

Na maioria dos casos, o diagnostico da DF foi realiza-
do precocemente, o que possibilitaria fornecer orientagdes
clinicas e a introducdo da profilaxia necessaria em tempo
habil, tais como as primeiras vacinas aos 2 meses de idade.
No entanto, em apenas um caso (paciente 1) houve a admi-
nistragdo adequada das imunizagdes e o inicio da antibio-
ticoterapia profilatica. Neste caso, constatou-se que a enfer-
meira da Unidade tinha conhecimento a respeito do PNTN e
da necessidade de encaminhamento do paciente para cen-
tro de referéncia, o que consistiu no diferencial para abor-
dagem terapéutica profilatica da crianga. Portanto, a partici-
pacdo efetiva de profissionais devidamente capacitados ¢
fundamental para o encaminhamento correto apds o diag-
noéstico de DF.

Embora tenha feito o "Teste do Pezinho" precocemen-
te, o paciente 3 foi internado sem ter em maos o resultado
desse teste. As complicagdes infecciosas desenvolvidas por
este paciente poderiam ter sido evitadas caso ele estivesse
em tratamento profilatico com antibidticos e tivesse recebido
as vacinagdes preconizadas. Verificou-se neste caso que hou-
ve um retardo no encaminhamento do paciente pela Unidade
de Saude para o centro de referéncia. Além disso, ocorreu
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Tabela 2. Profilaxia recomendada pela Sociedade Brasileira de
Pediatria para portadores de doenga falciforme
Antibioticoterapia
(dos 4 meses/ao diagnéstico aos 4 anos de idade)

1. Penicilina benzatina IM a cada 21 dias ou
300.000 Ul em criangas com peso inferior a 10 kg
600.000 Ul entre 10 e 27 kg
1.200.000 Ul em criangas acima de 27 kg

2. Penicilina VO de 12/12h*
125mg para menores de 2 anos
250mg para maiores de 2 anos

*Eritromicina em caso de alergia

Imunizacéo

1. Antipneumocécica conjugada 7-valente aos 2, 4 e 6 meses
de idade

Reforgco aos 12-15 meses (23-valente)

2.Contra Haemophilus Influenzae aos 2, 4, 6 € 15 meses
de idade

uma falha na comunicagdo entre as esferas do Sistema de
Satde, onde o exame foi coletado, o laboratério de referén-
cia, detentor do diagnostico e a familia. Apos seis meses da
realizagdo do exame, a Unidade de Saude ndo havia, aparen-
temente, recebido o resultado do "Teste do Pezinho" e a
familia desconhecia o diagnostico.

A profilaxia recomendada pela Sociedade Brasileira de
Pediatria, através de medidas simples e de baixo custo, quan-
do instituidas precocemente, podem alterar o curso da pa-
tologia e melhorar a qualidade de vida destes pacientes
(Tabela 2).

O PNTN preconiza nao somente o diagnostico precoce
das doengas como também a intervengdo precoce no qua-
dro, no sentido de diminuir os danos, através de acompanha-
mento médico rigoroso. Notou-se que os principios do pro-
grama nao sao efetivamente aplicados a realidade clinica da
DF. Dos seis pacientes diagnosticados, apenas dois esta-
vam em acompanhamento no Hemocentro de Marilia, e, des-
tes, em apenas um caso foi instituida a profilaxia recomenda-
da a tempo. Outros dois pacientes ndo realizavam acompa-
nhamento e tratamento médico em centro de referéncia para
hemoglobinopatias e dois pacientes ndo pertenciam mais a
DRS em questao.

Conclusoes

O tempo de realizagdo do teste de triagem neonatal e a
chegada dos resultados na Unidade Basica de Saude estdo
geralmente adequados, o que possibilita rapido encaminha-
mento para o servi¢o de referéncia. Foi detectada uma defici-
éncia na articula¢ao dos servicos de saude (Unidades Basi-
cas e Hemocentro), uma vez que ha demora na primeira con-
sulta dos pacientes no Hemocentro e, durante o periodo de
espera, as familias ndo sdo adequadamente informadas do
diagnostico e ndo ¢é realizada consulta médica para avaliagdo

da crianga. A profilaxia recomendada ndo ¢é realizada na maio-
ria dos casos. O Hemocentro nao ¢ informado do diagnosti-
co de anemia falciforme.

Levando-se em consideragdo a necessidade de insti-
tuicdo de tratamento especifico (profilaxia de infecgdes) em
um centro de referéncia (no caso da DIR XIV, o Hemocentro
de Marilia), conclui-se que € necessaria a elaboragdo de um
protocolo para melhor articulagdo dos servigos citados com
o objetivo de intervir precocemente visando evitar ou, pelo
menos, amenizar provaveis consequéncias ¢ sequelas desta
doenga.

Seria necessaria orientagdo efetiva das familias, para
esclarecé-las quanto a importancia de acompanhamento mé-
dico adequado, devido aos riscos e repercussdes da doenga
para a crianga.

Por fim, o Hemocentro ndo ¢ comunicado pela Apae de
Bauru, sede da TNN, sobre os pacientes diagnosticados, o
que poderia orientar a busca ativa dos mesmos por este ser-
vigo.

Abstract

Sickle disease is characterized by a genetic alteration which produces
hemoglobin S. Neonatal screening for HbS has a major importance
in the diagnosis of sickle anemia, thereby enabling preventive
treatment in order to reduce childhood morbidity and mortality.
Although early diagnosis by neonatal screening is being performed
in practically the entire country, what measures are being taken
after diagnostic confirmation? We carried out a cross-sectional
retrospective study of 22,785 (96.97%) of 23,595 live births
submitted to neonatal screening. All tests were performed within the
first month of life. Four newborns with HbSS and two with HbSC
were diagnosed. The first specialized evaluation occurred between
2 and 9 months after the disease had been identified. Only one case
received correct immunization and prophylactic antibiotic therapy.
The time between the screening test and the samples arriving at the
collecting units was appropriate. Taking into account the necessity
of establishing prophylactic treatment at specialized centers, effective
communication between healthcare services is essential to safeguard
against possible consequences and sequelae related to the disease.
Rev. Bras. Hematol. Hemoter. 2009; 31(2):88-93.

Key words: Newborn;, sickle disease; neonatal screening.
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