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RESUMO 

Exames oftalmológicos foram reaHzados em 50 crianças (faixa 
etária: 9 meses e 14 anos) portadoras de hemoglobinopatias. Tor­
tuosidade vascular aumentada foi veriftcada em 24% das crianças.
Lesões do tipo "black sunburst" foram vistas em 12% dos casos. 
Hemorragias em placa de salmão (saImon-patch) ocorreram em 4%, 
obUteraçAo arteriolar e retinopatia proliferativa mostraram-se pre­
sentes em apenas 1 caso, subseqüentemente submetido a fotocoagu­
laçAo preventiva. A prevalência das lesões retinianas mostrou-se 
maior com o aumento da faixa etária. Este trabalho enfatiza a Im­
port4ncia do exame oftalmol6gico de pacientes com anemia falci­
forme e suas variantes a partir da idade de 10 anos para possibilitar 
a detecçAo precoce e o tratamento Imediato da forma proUferativa 
que pode levar à cegueira. 
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INTRODUÇÃO 

A hemoglobinopatia falcifonne é 
uma doença heredi�a que ocorre 
principalmente na população negra, 
caracterizada pela produção de he­
moglobina anormal chamada HbS, 
que decorre da substituição do ami­
noácido valina pelo ácido glutâmico 
na posição 6 da cadeia 13. Essa he­
moglobina, influenciada por certos 
fatores, assume uma forma em foice, 
que será a responsável pela vasculo­
patia oclusiva e anemia por hemóli­
se, além de uma série de manífesta­
çóes clínicas e oculares(1 ). Suas va­
riantes são as hemoglobinopatias SC 
e S-beta talassemia, além da forma 
heterozigota da HbS(A-S)(2). 

As manifestações oculares são re­
presentadas por alterações orbitá­
rias(3), conjuntivais(4), uveaiS<5), papi­
lares(6) e retinianasC7l. As alterações 
retinianas, objeto deste estudo, p0-
dem ser divididas em proliferativas e 
não-proliferativas(81. 

A retinopatia falcifonne prolife­
rativa se não tratada precocemente 
pode levar à cegueira. Desta forma, 
procura-se neste estudo, através da 
avaliação retiniana de 50 crianças
portadoras de hemoglobinopatias, 
identificar a faixa etária associada à 
forma proliferativa para possibilitar 
uma atuação preventiva no momento 
adequado. 

MATERIAL E MÉTODOS 

Cinqüenta pacientes da Disciplina 
de Hematologia da Escola Paulista 
de Medicina, portadores de hemo­
globinopatias, foram submetidos a 
avaliação oftalmológica que consis­
tiu de mensuração da acuidade visual 
com a melhor correção 6ptica, bio­
microscopia do segmento anterior, 
oftalmoscopia indireta e angiografia 
fluoresceCnica dos casos que apre­
sentavam alterações fundosc6picas. 
Não foi possível a obtenção de acui­
dade visual de oito pacientes devido 
à idade dos mesmos.

ARQ. BRAS. OFI' AL. 53(4), 1990 http://dx.doi.org/10.5935/0004-2749.19900019



o diagn6stico específico da he­
moglobinopatia se baseou na eletro­
forese de hemoglobina (método do 
cetato de celulose). 

RESULTADOS 

Como mostra a Tabela I foram 
estudados cinqüenta pacientes porta­
dores de seis tipos diferentes de he­
moglobinopatias, sendo que trinta 
destes pacientes (60%) apresentavam 
anemia falcifonne, quatro hemoglo­
binopatias do tipo se, três casos de 
s-� talassemia e os treze pacientes 
restantes possuíam outros tipos de 
hemoglobinopatias. 

TABELA I 
Caracteristlca da populaçiio pedldlrlca 

estudada na Escola Paulista de Medicina 
segundo o diagnóstico hematol6glco. 

Tipo de 
Hemogloblnopetla 

Anemia falclfonne 
Hemogloblnopalla se 
S- � talassemia 
Hemogloblnopalla S 
heterozlgot> 
Hemogloblnopatla e 
heterozlgot> 
Hemogloblnopalla e 
homozlgot> 

TOTAL 

Nllmero de 
casos 

30 
4 
3 
6 

6 

50 

Em relação à distribuição por se­
xo tivemos vinte e dois pacientes do 
sexo masculino e vinte e oito do fe­
minino. 

A cor negra da pele foi a mais en­
contrada, estando presente em vinte 
e seis das crianças, enquanto a cor 
branca foi constatada em somente 
quatro dos casos de anemia falcifor-
me. 

A idade dos pacientes examinados 
teve como limite inferior o valor de 
nove meses e como limite superior a 
idade de catorze anos, ficando o va­
lor médio em 6,94. Apesar da limita­
ção do mimero de casos podemos ve­
rificar que a incidência de patologia 
retiniana foi maior no grupo de faixa 
etária mais elevada (onze a catorze 
anos) e menor no grupo mais jovem 
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TABELA I 
Distribuição da idade, sexo e presença de doença retiniana em crianças 

com anemia falclforme na EPM. 

Faixa etária Sexo Total de casos Patologia retiniana 

Masculino Feminino Presente Ausente 

0 - 3 2 3 5 1 4 
4 - 7 5 8 1 3  5 8 
8 - 1 1  3 5 8 2 6 

1 1  - 1 4  2 2 4 3 1 
TOTAL 1 2  1 8  30 1 1  1 9  

TABELA . 
Caracter(stica da população estudada segundo o tipo de Isão retiniana encontrada. 

Tipo de lesão retiniana SS 

Tortuosidade vascular 9 
Black sunburst 4 
Salmon patch 1 
Obliteração arteriolar O 
Sea lan O 
TOTAL 1 4  

(zero a três anos), demonstrada na 
Tabela II. 

A freqüência da lesão retiniana 
mostrou-se menor nos casos onde o 
índice de hemoglobina fetal foi 
maior que 10%, pois dos trinta casos 
de anemia falciforme, dezessete 

SC 

2 
1 
1 
1 
1 
6 

80B AS AC CC Total 

1 O 1 O 13  
1 O O O 6 
O O O O 2 
O O O O 1 
O O O O 1 
2 O O 23 

apresentavam HbF maior que 10% 
com somente dois casos com lesão 
retiniana, ao passo que dos treze ca­
sos com HbF menor que 10% s0-
mente cinco não apresentaram lesão, 
havendo neste caso uma positividade 
de 61 ,5%. 

Figura 1 - Retinografia mostrando lesão tipo "salmon palch" 
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Retinopatia faleiforme em crianças 

Figura 2 - Relinogralla mostrando oclusão arterlolar periférica 

Figura 3 - Angiogralla fluorescernica (má perfusão periférica) 

Em relação às lesões retinianas 
observamos cinco padrões distintos, 
como mostra a Tabela ill. As lesões 
do tipo "black sunburst" foram vis­
tas em 12% dos casos, tortuosidade 
vascular aumentada foi verificada em 
24% das crianças, hemorragias em 

1 60  

placa de salmão (salmon-patch) 
ocorreram em 4%, obliteração arte­
riolar em 2% e "sea fan" em 2% 
deles (figuras 1 e 2). 

A angiografia fluoresceÍnica de­
monstrou em alguns casos áreas de 
má perfusão periférica com anasto-

moses arteríolo-venulares (figura 3). 
A respeito da avaliação da acui­

dade visual (com a melhor correção) 
não houve alteração significativa. 

DISCUSSÃO 

Este estudo mostra que a doença 
retiniana de pacientes com hemoglo­
binopatias ocorre principalmente re­
lacionada aos genotipos SS e SC. 
Como se sabe, o tipo SS (anemia 
falciforme) provoca um alto Cndice 
de acometimento sistêmico e baixo 
de acometimento ocular, ao passo 
que o contrário se verifica em rela­
ção à hemoglobinopatia SC, como 
mostraram os resultados deste tra­
balhO(l). 

Das duas formas de retinopatia, a 
forma não-proliferativa é mais fre­
qüente nos pacientes mais jovens, 
enquanto que a forma proliferativa 
ocorre numa faixa etária mais eleva­
da, acima dos dez anos de idade. 
Nosso grupo de pacientes mostrou 
apenas um caso de retinopatia proli­
ferativa numa paciente do sexo fe­
minino de 14 anos de idade e com 
genotipo SC, sendo compatível com 
o esperado e demonstrado na litera­
tura(9). Uma classificação completa 
da retinopatia falciforme proliferati­
va foi idealizada e publicada por 
Goldberg em 197 1(8). 

O aparecimento de casos de reti­
nopatia proliferativa na faixa etária 
dos dez aos catorze anos, ainda que 
pouco freqüente, nos alerta para a 
necessidade de se iniciar um exame 
peri6dico a partir da segunda década 
da vida para que possamos detectar 
precocemente as formas proliferati­
vas, como propõe KimmeI(7). 

A retinopatia falciforme prolife­
rativa(1 0) quando instalada se com­
porta como outras patologias mais 
freqüentes como o diabetes e a reti­
nopatia da prematuridade, podendo 
acarretar hemorragias vítreas seve­
ras, descolamentos de retina de difí­
cil resolução, podendo culminar em 
cegueira. Neste estudo a fotocoagu­
lação retiniana com laser de argônio 
da paciente com retinopatia prolife-
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rativa atuou como fator preventivo 
da cegueira. 

Na bibliografia revisada dos t11ti­
mos 10 anos não há relato de qual­
quer trabalho referente a anemia fal­
ciforme e alterações retinianas em 
crianças brasileiras. Em relação à li­
teratura mundial existem alguns re­
latos, como os referidos neste traba­
lho. 

A hemoglobina fetal representa 
um fator de proteção para o paciente 
falcêmico e isto foi verificado neste 
trabalho onde somente 2 casos com 
lesão retiniana foram encontrados 
com taxa de HbF superior a 10'3, co­
mo já demonstrava Talbot em 
1983(9). 

SUMMARY 

Ophthalmic exominations were 
peiformed on 50 children (aged 9 
months-14 years) with hemoglobina-

Retinopatia faJciforme em crianças 

pathies. Venous tortuosity was pre­
sent in 24% of the children, black 
sunburst /esions were seen in 12% of 
the cases. Salnwn-patch hemorrha­
ges ocurred in 4%, arteriolar oblite­
ration and proliferative retinopathy 
were seen in only one case and this 
palient subsequently wuJerwent a 
preventive laser treatment. The pre­
valence of the retina /esions was as­
sociated to the increasing of the age 
of the palient. This work emphasizes 
the importance of the ophthabnic 
exomination beginning at the age of 
10 years o/d towards to the early 
detection and imediate treatment of 
the proliferative phase which some­
times may cause blindness.
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