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RESUMO

Objetivos: Detectar os principais achados fundoscopicos em criangas
portadoras de hemoglobinopatias falciformes. Métodos: Foram estudados
26 pacientes com hemoglobinopatias falciformes, no Servigco de Oftalmolo-
giado Hospital Universitario Onofre Lopes, Natal, RN, que foram subme-
tidos a protocolo de pesquisa pré-estabelecido. Os resultados foram
avaliados estatisticamente pelo teste qui-quadrado. Resultados: A idade
média foi de 10,6 anos, com acuidade visual igual ou melhor que 20/25 na
maioria, excetuando-se 3 olhos, que apresentavam outras doengas asso-
ciadas. O tipomais freqiiente foio SS com 57,7% (15/26) dos casos, seguido
pelos SC e SA com 15,4% (4/26) cada, e pelo S-Thal com 11,5% (3/26). A
freqiiéncia daretinopatia por células falciformes foi maior apds os 10 anos
deidade, sendo mais freqiiente, em valores relativos, no tipo S-Thal (100%
dos casos) e, em valores absolutos, no tipo SS (9 casos). Os dois achados
mais comuns foram tortuosidade venosa (12/26) e “black sunburst” (7/26).
Conclusées: Observamos que a incidéncia de retinopatia por células
falciformes aumentou apds os 10 anos de idade e ndo evidenciamos
achados da doengca proliferativa. Portanto, enfatizamos a necessidade do
exame oftalmoldgico precoce nos portadores de anemia falciforme, como
forma de prevenir futuras complicagdes oculares.

Descritores: Anemia falciforme/diagnéstico; Hemoglobinopatias; Fundo de olho; Doenga
da hemoglobina C/diagnéstico; Doenca da hemoglobina SC/diagnéstico; Doengas
retinianas; Crianga

INTRODUCAO

As hemoglobinopatias falciformes sdo um grupo de doencgas heredita-
riasV, que ocorrem principalmente na populacdo negra®, pela formagio
anormal das hemoglobinas. As alteragdes podem ser qualitativas no caso
da HbS e da HbC quando o acido glutdmico da posicdo 6 da cadeia beta é
substituido pela valina e lisina respectivamente ou, quantitativas quando
hé formagdo de um menor numero de determinada cadeia como no caso das
talassemias. Os genétipos mais comuns sdo o tipo homozigdtico (SS), o
heterozigdtico ou trago falcémico (SA), o associado a hemoglobina C (SC),
e 0 associado a talassemia (S-Thal)®,

Tais hemoglobinopatias apresentam um quadro retiniano e vitreo carac-
teristicos, associados as manifestagdes clinicas sist€émicas, tais como, ane-
mia e fendmenos vaso-oclusivos®.

Herrik, em 1910?, iniciou o estudo sobre hemoglobinopatias descreven-
do o formato peculiar das hemacias em um paciente negro, com anemia,
artrite e dor abdominal. Posteriormente, Hann, Gillespie® demonstraram
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que a transformacao da hemacia normal em drepandcito ocor-
ria com a queda da tensdo do oxigénio. Em 1923, Taliaferro,
Huck® determinaram que a doenga falciforme é a expressio
homozigdtica de um gene. Em 1930, Cook® descreveu pela
primeira vez as alteragdes fundoscopicas na anemia falci-
forme, que s6 foram confirmadas em 1954, por Henry, Chap-
man®. Sua ligagdo ao genotipo SC foi comprovada em 1956,
por Hannon”; em 1957, por Goodman® et al., e em 1959, por
Lieb etal.®.

As manifestagdes oculares sdo representadas por alte-
ragdes orbitdrias, conjuntivais, uveais, papilares e retinia-
nas'!Y Com relacdo as alteragdes retinianas, podemos di-
vidir a retinopatia por células falciformes em ndo prolife-
rativa e proliferativa’'?, Dentre as formas de anemia falci-
forme, os pacientes do tipo SS apresentam quadro clinico
sistémico mais severo do que os do tipo SC. Por outro lado,
os efeitos oclusivos oculares sdo mais predominantes no
tipo SC, que possuem anemia apenas moderada e maior viscosi-
dade sangiiinea!:'?,

A retinopatia ndo proliferativa pode cursar com alguns
achados, tais como: tortuosidade venosa, em até 50% na
doenga homozigética; sinais ligados a oclusdo vascular e
hemorragias chamadas “salmon patch” e “black sunburst”,
sendo ambos mais freqiientes no tipo SC; aparéncia esbran-
quicada na periferia da retina (isquemia); alteragdes macu-
lares, sendo mais relacionadas ao tipo SS; estrias angidides,
que podem chegar até 22% em pessoas acima de 40 anos;
alteragdes no nervo optico, tais como, pontos escuros, peque-
nos e vermelhos, que s@o mais freqiientes no tipo SS; e outras
altera¢des, como oclusdo da artéria central da retinaV, bura-
cos retinianos e membrana epiretinianat®,

Segundo a fisiopatologia proposta por Goldberg!¥ e Roma-
yananda® a seqiiéncia de eventos inicia-se pela oclusdo ar-
teriolar na periferia da retina e conseqiiente novo arranjo dos
capilares adjacentes. Estes podem dilatar e formar comunica-
¢Oes artério-venosas, com a formagdo de neovasos entre a
retina vascular e avascular. Hemorragias de neovasos da retina
¢ do espago vitreo podem estimular a formagéo de proliferagio
fibroglial do novo tecido formado. Repetidas hemorragias no
vitreo podem acarretar tragdo sobre a retina, originando retinos-
quises e descolamento tracional®?,

Goldberg classificou a retinopatia proliferativa em 5 esta-
dios: 412,

I - Oclusoes arteriolares na periferia da retina;

II - Anastomoses artério-venosas na periferia da retina;

III - Proliferagdes fibrosas e neovasculares;

IV - Hemorragias no vitreo;

V - Descolamento de retina.

O objetivo deste trabalho ¢ detectar os principais achados
fundoscopicos em criangas portadoras de hemoglobinopatias
falciformes, examinadas no Hospital Universitario Onofre
Lopes (HUOL), Natal, Rio Grande do Norte.
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METODOS

Foram estudados 26 pacientes portadores de hemoglobi-
nopatias, durante o periodo de agosto de 1998 a agosto de
2000, no Servigo de Oftalmologia, do Hospital Universitario
Onofre Lopes (HUOL), Universidade Federal do Rio Grande
do Norte (UFRN). Todos os pacientes foram encaminhados
pelo Servigco de Hematologia Pediatrica do Hospital Infantil
Varela Santiago e Hospital Pediatria da UFRN, portando seus
respectivos tipos de hemoglobinopatias ja confirmados pelo
teste de eletroforese de hemoglobina em pH alcalino, onde se
qualificam e quantificam as hemoglobinas normais e anormais.

Foi instituido um protocolo de pesquisa pré-estabelecido
contendo: identificagdo completa, tipo de hemoglobinopatia,
exame oftalmolégico completo: 1) medida de acuidade visual
com a melhor corregdo Optica pela tabela de Snellen; 2) exame
ocular externo; 3) biomicroscopia do segmento anterior; 4)
tonometria de aplanagdo; 5) exame fundoscdpico sob midria-
se, incluindo oftalmoscopia binocular indireta e biomicrosco-
pia com lente de Goldmann; 6) retinografia e angiofluorescei-
nografia nos casos com alteragdes fundoscopicas.

Os resultados foram submetidos a analise estatistica com o
teste Qui-quadrado (X?) com nivel de significancia de até 5%.

RESULTADOS

Foram estudados 26 pacientes: 11 do sexo masculino
(42,3%) e 15 do feminino (57,7%), num total de 52 olhos.

Em relagdo ao grupo étnico, houve predominancia estatis-
ticamente significante (p=0,01) da cor parda, com 18 (69,2%)
pacientes, seguida pelos brancos com 6 (23,1%) e pelos negros
com2 (7,7%). A faixa etaria variou de 4 a 16 anos, com média de
10,61 anos.

A acuidade visual corrigida foi melhor ou igual a 20/25 em
49 olhos (94,2%), e pior ou igual a 20/200 em 3 olhos (6,7%).
Destes, dois apresentavam atrofia do nervo optico e um era
afacico, decorrente de facectomia apds catarata congénita,
ndo havendo relagdo com retinopatia por células falciformes.

Quanto a incidéncia dos tipos de hemoglobinopatias, o
mais freqiiente foi o tipo SS com 15 (57,7%) pacientes, seguido
pelos tipos SC e SA com 4 (15,4%) pacientes cada, e pelo tipo
S-Thal com 3 (11,5%) pacientes, sendo a diferenca de incidén-
cia do tipo SS sobre os demais estatisticamente significante (p
=0,02) (Tabela 1).

Observarmos na Tabela 2 que a incidéncia de patologia
retiniana foi maior no grupo de faixa etaria mais elevada (acima
de 10 anos) e menor no grupo mais jovem (abaixo de 10 anos),
sendo tal diferenga estatisticamente significante (p=0,015).

Com relagdo ao percentual de patologia retiniana e o tipo
de hemoglobinopatia, verificamos que esteve presente em
100% dos casos do tipo S-Thal, 75% dos casos do tipo SC,
75% dos casos do tipo SA e 60% dos casos do tipo SS,
conforme demonstrado na Tabela 3.
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Tabela 1. Incidéncia das hemoglobinopatias no total de
criancas estudadas

Tipos de hemoglobinopatias n° pacientes %

SS 15 57,7
SC 4 15,4
SA 4 15,4
S-THAL 3 115
Total 26 100,0

Nota: Observa-se incidéncia significativamente maior da hemoglobinopatia SS

em relagdo as demais (p=0,02)

Tabela 2. Distribuicdo da idade, sexo e presenca de doengas
retinianas nas criangas estudadas

Faixa Sexo Total Patologias retinianas
etaria Masculino Feminino de casos Presente Ausente
0-5 1 2 3 1 2
6 -10 4 6 10 6 4
>11 6 7 13 11 2
Total 11 15 26 18 8

Nota: Aincidéncia de retinopatia falciforme aumentou significativamente apés
10 anos de idade (p = 0,015)

Conforme Tabela 4, detectamos seis padrdes distintos de
lesdes retinianas por ordem crescente de aparecimento: tor-
tuosidade venosa em 12 pacientes; lesdes tipo “black
sunburst” em 7 pacientes (Figura 1); anastomoses vasculares
em 2 pacientes; e hemorragia tipo “salmon patch” (Figura 2),
oclusdes periféricas e branco sem pressdo em 1 paciente cada.
Foi diagnosticado 1 caso de palidez isolada do nervo 6ptico e
1 caso com lesdes hiperpigmentadas em retina inferior, ambos
pertencentes ao tipo SS, além de 1 caso de neurorretinite
subaguda difusa unilateral (DUSN), pertencente ao tipo SA
(Tabela 4).

As lesdes tipo tortuosidade venosa e hemorragia “black
sunburst” foram mais freqiientes no tipo SS. O tinico caso de
hemorragia “salmon patch” foi evidenciado no tipo SA.

O caso de oclusdes periféricas e o de branco sem pressdo
foram encontrados apenas no tipo S-Thal. Houve 2 casos de
anastomoses vasculares, sendo 1 no tipo SS e 1 no tipo SA
(Tabela 4).

Nao foram observadas complicagdes oculares decorrentes
da retinopatia por células falciformes, neste estudo, tais como
hemorragia vitrea ou descolamento de retina.

Tabela 3. Relagdo do percentual de patologia retiniana e o tipo
de hemoglobinopatia nas criancas estudadas
Tipos de Total de Patologia retiniana
hemoglobinopatia casos Presente Ausente
N % N %
SS 15 9 60 6 40
SC 4 3 75 1 25
SA 4 3 75 1 25
S-THAL 3 3 100 - 0
Total 26 18 8

Tabela 4. Achados fundoscépicos de acordo com os tipos de
hemoglobinopatias estudados

Tipo de leséo SS SC SA S-Thal Total
Tortuosidade venosa 6 2 3 1 12
“Black sunburst” 5 1 - 1 7
“Salmon patch” - - 1 1
Oclusbes periféricas - - - 1 1
Anastomoses 1 - 1 - 2
Branco sem presséo - - - 1 1
Outros 2* - 1x* - 3
Notas: (*) 1° caso: foi detectada palidez do disco dptico; 2° caso: lesdes
puntiformes hiperpigmentadas em retina inferior; (**) 1 caso de DUSN

DISCUSSAO

Nesta série de casos, evidenciamos que a hemoglobino-
patia falciforme mais freqiiente foi o tipo SS com 57,7% (15/26)
do total, seguido pelos tipos SC e SA com 15,4% (04/26) cada,
e S-Thal com 11,5% (3/26) dos casos; semelhante ao encontra-
do em outros estudos da literatura'%12,

A freqiiéncia de retinopatia foi maior no grupo de faixa
etaria acima de 10 anos, semelhante a outros estudos!®'®),
alertando para a importancia do exame oftalmoldgico precoce e
periodico em pacientes portadores de hemoglobinopatias.

Conforme os estudos de Gongalves et al.(!9 ¢ Talbot et al.!”,
a retinopatia ndo proliferativa ¢ mais freqiiente nos pacientes
jovens, enquanto que a forma proliferativa ocorre numa faixa
etaria mais elevada, acima dos vinte anos de idade. De forma
semelhante, ndo detectamos caso de retinopatia proliferativa,
provavelmente pela baixa idade das criangas estudadas.

Evidenciamos em nosso estudo que a doenga retiniana por
células falciformes predominou, em valores absolutos, no tipo
SS (09/15), semelhante ao trabalho de Gongalves et al.(%
Talbot et al./? e Condon et al.'®. Em valores relativos, tal
retinopatia predominou no tipo S-Thal, com 100% dos casos,
seguido pelos tipos SC e SA, com 75% cada, e pelo tipo SS,
com 60%. Tais achados foram semelhantes aos de outros
trabalhos da literatura, como o de Gongalves et al.(?,

Dentre os principais achados fundoscopicos, podemos
destacar, pela ordem de freqiiéncia, a presenca de: 1) tortuosi-
dade venosa, sendo mais incidente no tipo SS, fato evidencia-
do em outros estudos!®!?; 2) lesdo tipo “black sunburst”, que
pode ser decorrente de um processo reparativo apds hemorra-
gia pré, intra ou sub-retiniana’?, sendo mais freqiiente no tipo
SS e inexistente no tipo SA, resultado semelhante ao encontra-
do de Gongalves et al.!9; 3) hemorragia tipo “salmon patch”,
que pode se formar apos oclusido e ruptura abrupta de uma
arteriola retiniana de tamanho intermediario”, tendo ocorrido
em | caso do tipo SA, ndo sendo encontrado semelhante
achado na literatura pesquisada. O tnico caso de oclusdo
periférica ocorreu no tipo S-Thal, diferente de outros tra-
balhos da literatura®'*?Y. Os demais achados, tais como
anastomoses vasculares e branco sem pressdo, tiveram baixa
incidéncia, como era previsto.

Arq Bras Oftalmol 2002;65:615-8



618 Achados fundoscopicos em criancas portadoras de anemia falciforme no estado do Rio Grande do Norte

A literatura referente a anemia falciforme ndo oferece muitas
informagdes sobre o quadro oftalmoldgico na populagéo in-
fantil.

CONCLUSOES

O tipo de hemoglobinopatia mais freqiiente neste estudo
foio grupo SS (p=0,02).

Houve predominancia da cor parda e do sexo feminino neste
estudo, tendo o primeiro significancia estatistica (p =0,01).

A incidéncia de patologia retiniana por células falciformes
mostrou-se maior com o aumento da faixa etaria apos 10 anos
(p=0,015).

A doenga retiniana por células falciformes foi, em valores
absolutos, maior no grupo SS e, em valores relativos, maior no
grupo S-Thal.

Os achados fundoscopicos mais freqiientes foram tortuo-
sidade venosa ¢ hemorragia tipo “black sunburst”, estando
ambos mais relacionados ao tipo SS.

Apesar de ndo ter havido caso de retinopatia proliferativa
por células falciformes no presente estudo, e da maioria dos
pacientes apresentar boa acuidade visual final com correcéo,
enfatizamos a necessidade de um exame oftalmoldgico preco-
ce e acompanhamento periddico das criangas portadoras des-
sa patologia, principalmente apds os 10 anos de idade, como
medida de se evitar complicagdes oftalmologicas futuras.

ABSTRACT

Purpose: To point out the main fundoscopic findings in
children with sickle cell trait hemoglobinopathies. Methods:
We studied 26 patients with sickle cell hemoglobinopathies in
the ophthalmological ward at the Hospital Universitario
Onofre Lopes, Natal, RN. The patients were submitted to a
research questionnaire and the results were statistically eva-
luated by the X? test. Results: The average age was 10,6 years,
with visual acuity equal or better than 20/25 in the majority,
except for three eyes which presented other associated
pathologies. The most frequent type was SS in 57.7% (15/26)
of cases, followed by SC e SA in 15.4% (4/26) each, and by S-
Thalin 11.5% (3/26). The frequency of sickle cell retinopathy
was higher after 10 years of age, being more frequent, in
relative values, in type S-Thal (100%) and, in absolute values,
in type SS (9 cases). The two most common findings were
venous tortuosity (12/26) and “black sunburst” (7/26). Con-
clusion: We observed that the incidence of retinopathy in
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sickle cell increased with age over 10 years and no evidence of
proliferative disease was found. Therefore, we emphasize the
need for early ophthalmological examination in carriers of sickle
cell disease as a form of preventing future complications.

Keywords: Sickle cell disease/diagnosis; Hemoglobinopa-
thies; Fundus oculi; Hemoglobin C disease/diagnosis; Hemo-
globin SC disease/diagnosis; Retinal diseases; Children
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