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RESUMO
Objetivos: Identificar os principais achados fundoscópicos em pacientes portado-
res de anemia falciforme encaminhados a um Serviço Oftalmológico de Referência
em Goiânia (GO).
Métodos: Foram realizados exames oftalmológicos em 50 pacientes (100 olhos)
portadores de hemoglobinopatia falciforme para observar quais as alterações reti-
nianas mais comuns nesse grupo.
Resultados: O tipo de hemoglobinopatia mais encontrado foi o SS, seguido pelas
hemoglobinopatias SC, AS e Sthal. Dentro da amostra estudada, 22% apresentaram
alterações retinianas. Destes 73% eram do sexo masculino. A alteração retinianas
encontradas foram: “sea fan”, “black sunburst”, hemorragia vítrea e descolamento de
retina. Em relação à classificação da retinopatia, 73% apresentaram a forma pro-
liferativa, sendo vista nos tipos AS e SC e 27% apresentaram a forma não-proliferativa
da retinopatia, sendo vista nos portadores do tipo SS.
Conclusão: Foi observado elevado número de pacientes com alterações retinianas
na amostra estudada, sendo o maior número em portadores da hemoglobinopatia
SC, seguido dos grupos AS e SS. As alterações proliferativas foram as mais observa-
das. Hemorragia vítrea e descolamento de retina foram as manifestações pro-
liferativas de maior prevalência e mostraram ser mais frequente em portadores da
hemoglobinopatia SC na população estudada.

Descritores: Anemia falciforme; Hemoglobina falciforme; Retina; Descolamento
retiniano; Hemorragia vítrea

ABSTRACT
Purpose: To identify retinal manifestations in patients with sickle cell disease referred to
a reference eye hospital in Goiânia (GO).
Methods: Ophthalmic evaluation was made in 50 patients (100 eyes) with sickle cell
disease to evaluate the most common manifestations of this group.
Results: Hemoglobinopathy SS was the most commonly found, followed by hemoglobin
SC, AS and Stahl. Twenty-two percent of the patients had retinal changes, of these 73%
were male. Retinal changes observed were: “sea fan”, “black sunburst”, vitreous hemorrhage,
and retinal detachment. In the classification of retinopathy, 73% had proliferative form,
seen in the types AS and SC and 27% had non-proliferative retinopathy, seen in patients
with SS type.
Conclusions: We observed a large numbers of patients with retinal changes, most of
them with hemoglobinopathy SC, followed by AS and SS groups. The proliferative
changes were the most commonly observed. Vitreous hemorrhage and retinal detachment
were the most prevalent manifestations in proliferative retinopathy and showed to be
more common in patients with SC hemoglobinopathy in the studied population.

Keywords: Sickle cell disease; Hemoglobin sickle; Retina; Retinal detachment; Vitreous
hemorrhage

INTRODUÇÃO
As hemoglobinopatias são um grupo de doenças hereditárias

descritas pela primeira vez, em 1910, por Herrick, quando investi-
gava pacientes da raça negra portadores com anemia, dor abdomi-
nal e artralgia(1,2).

A anemia falciforme é causada por uma mutação no gene da
globina beta da hemoglobina, originando uma hemoglobina anor-
mal denominada hemoglobina S (HbS), em vez da hemoglobina A
(HbA)(3). Esta mutação causa a substituição de um aminoácido ácido
glutâmico por uma valina na posição 6 da cadeia beta, provocando
uma alteração físico-química na molécula da hemoglobina. Estas
moléculas geneticamente modificadas estão susceptíveis a um

processo de polimerização, com a capacidade de alterarem a forma
das hemácias (falcização) em situações específicas de mudança de pH,
o que ocasiona um encurtamento da vida média dos glóbulos ver-
melhos. A falcização pode desencadear um processo de vaso-oclu-
são, culminando em episódios dolorosos e de lesão a órgãos. As
alterações retinianas relacionadas à anemia falciforme geralmente
ocorrem devido a este processo de oclusão vascular(4,5).

A retinopatia falciforme pode ser dividida em não-proliferativa e
proliferativa(6,7). Na retinopatia não-proliferativa os achados mais ca-
racterísticos são: hemorragias pré-retinianas do tipo “salmon patch” e
hiperpigmentações retinianas tipo “black sunburst”. A forma prolife-
rativa por sua vez, foi classificada segundo achados clínicos em cinco
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estágios(8): 1 - oclusão arteriolar periférica; 2 - anastomoses arterio-
venosas periféricas; 3 - proliferações neovasculares e fibrosas; 4 -
hemorragia vítrea; 5 - descolamento de retina(8).

Na retina, a fisiopatologia do processo neovascular iniciar-se-ia
devido à oclusão arteriolar periférica com consequente rearranjo
dos capilares adjacentes(8). Esses capilares poderiam se dilatar e formar
anastomoses arteriovenosas nas áreas entre a retina vascularizada e a
isquêmica. A neovascularização surgiria assim a partir da retina vas-
cularizada em direção à avascular, a partir dessas anastomoses. Inicial-
mente, os neovasos são planos e possuem uma conformação denomi-
nada “sea fan”, nome dado devido a comparação ao formato em leque
de uma espécie de coral marinho (Gorgonia flabellum).

As formações neovasculares podem sangrar levando à hemorra-
gia vítrea (HV) e/ou estão associadas a proliferação fibroglial em direção
ao vítreo. As consecutivas hemorragias suscitam a formação de um
tecido fibrovascular que pode provocar tração sobre a retina ocasio-
nando eventual descolamento de retina tracional (DRT)(8).

Estudos mostram que alterações fundoscópicas são mais fre-
quentes nos tipos SC e menos frequentes nos tipos SS(5,9). Determi-
nou-se também que a forma proliferativa é quatro vezes mais pre-
valente na forma SC do que na forma SS(9).

Pacientes portadores da hemoglobinopatia do tipo SS apre-
sentam doença sistêmica mais grave e com alterações fundoscó-
picas mais brandas comparadas às alterações encontradas nos
portadores do tipo SC. Acredita-se que isso se deve ao fato de os
portadores do tipo SS possuirem menor viscosidade sanguínea, de-
vido à anemia mais grave, que funcionaria como efeito protetor
contra processos oclusivos na retina. Como pacientes do tipo SC
apresentam quadro sistêmico moderado, a viscosidade sanguínea é
maior do que os do tipo SS, predispondo a processos oclusivos mais
frequentemente(9).

Esse estudo tem o objetivo de identificar os principais achados
fundoscópicos em pacientes portadores de anemia falciforme
atendidos em um Serviço Oftalmológico de Referência.

MÉTODOS
O presente estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa

Médica Humana e Animal do Hospital da Clínicas (CEPMHA-HC), da
Universidade Federal de Goiás (UFG). Foi realizado estudo trans-
versal no Centro de Referência em Oftalmologia (CEROF) do HC da
UFG no período de junho de 2010 a dezembro de 2010, onde
foram examinados 48 pacientes encaminhados do Departamento
de Hematologia do HC da UFG para exame de rotina (com diag-
nóstico de hemoglobinopatia falciforme previamente confirmado)
e 2 pacientes que foram encaminhados da urgência oftalmológica
do mesmo serviço com sinais e sintomas oculares sugestivos de
retinopatia falciforme. O tipo de hemoglobinopatia foi confirmado
por eletroforese de hemoglobina em pH alcalino. Os pacientes
foram submetidos à anamenese e exame oftalmológico completo,
com oftalmoscopia binocular indireta sobre midríase. Angiografia
fluoresceínica e ecografia ocular foram realizadas conforme a indi-
cação de cada caso.

Foi utilizado um formulário como protocolo de pesquisa que
continha: identificação, idade, sexo, raça, tipo de hemoglobinopatia,
melhor acuidade visual corrigida, pela tabela de Snellen a 5 metros
(pacientes acima de 5 anos de idade), tonometria de aplanação com
o tonômetro de Goldmann, biomicroscopia do segmento anterior
em lâmpada de fenda, fundo do olho com oftalmoscópio indireto,
angiografia fluoresceínica (nos casos em que houvesse suspeita de
alteração retiniana) e ecografia ocular (em opacidades de meios).

Todos os pacientes ou responsáveis legais leram e assinaram
termo de consentimento livre e esclarecido mostrando-se cientes
de estarem participando do estudo. Os critérios de inclusão foram:
pacientes que fossem encaminhados do Departamento de Hema-
tologia do HC/UFG deveriam apresentar hemoglobinopatia falci-

forme diagnosticada pelo teste de eletroforese de hemoglobina;
apresentar idade entre 2 e 60 anos e assinar termo de consentimen-
to livre e esclarecido.

Os critérios de exclusão foram: idade fora dos padrões pré-
estabelecidos; opacidades corneana ou catarata que impedissem a
visibilidade adequada da retina; doenças retinianas que não a
retinopatia falciforme; e recusa, por parte do paciente, de participar
do estudo.

Foram incluídos dois pacientes que apresentaram suspeita de
retinopatia falciforme atendidos na urgência oftalmológica e que,
após solicitação do teste de eletroforese de hemoglobina, os diag-
nósticos de hemoglobinopatia foram confirmados. Nenhum pa-
ciente foi excluído do estudo. Todos os pacientes portadores de
alterações retinianas indicativas de tratamento foram submetidos à
suas respectivas condutas.

RESULTADOS
Foram estudados 50 pacientes (100 olhos). Dos pacientes estu-

dados 28 eram do sexo masculino (56%). O tipo de hemoglobi-
nopatia mais encontrada foi a do tipo SS com 31 pacientes (62%),
seguida pela hemoglobinopatia SC com 14 pacientes (28%), AS com
4 pacientes (10%) e Sthal com 1 paciente (2%). Dentro da amostra
estudada, 11 pacientes (22%) apresentaram alterações retinianas.
Destes 8 eram do sexo masculino (73%) e 3 do sexo feminino (27%)
(Tabela 1).

Alterações retinianas foram diagnosticadas em 3 pacientes com
o tipo SS, em 5 pacientes portadores do tipo SC e em 3 dos
pacientes portadores do tipo AS. As alterações retinianas encontra-
das foram: hemorragias pré-retinianas do tipo “salmon patch” em 1
paciente (1 olho); “black sunburst” em 5 pacientes (7 olhos); “sea fan”
presente em 3 pacientes (4 olhos); hemorragia vítrea em 4 pacien-
tes (4 olhos) e descolamento de retina em 4 pacientes (4 olhos).
Dois pacientes (2 olhos) do grupo SC apresentaram história pre-
gressa de vitrectomia via pars plana para HV e DR. Os achados
divididos nos respectivos grupos encontram-se listados na tabela 2.

Em relação à classificação da retinopatia, 3 pacientes (36,4%)
apresentaram a forma não-proliferativa da retinopatia, sendo 3
pacientes portadores do tipo SS e 1 do tipo AS e 7 pacientes (63,6%)
apresentaram a forma proliferativa, sendo 2 pacientes com o tipo
AS e 5 com o tipo SC. O paciente portador do tipo SThal não
apresentou nenhum tipo de alteração na retina.

DISCUSSÃO
O presente estudo avaliou pacientes com hemoglobinopatias

consecutivamente atendidos em um hospital escola. Na amostra

Tabela 2. Achados fundoscópicos de acordo com as
hemoglobinopatias

Alteração retiniana SC SS AS SThal Total

“Salmon patch” 1 0 0 0 1
“Black sunburst” 1 3 1 0 5
“Sea fun” 2 0 1 0 3
Hemorragia vítrea 2 0 2 0 4
Descolamento de retina 3 1 0 0 4

Tabela 1. Incidência das hemoglobinopatias

Tipo Número pacientes Porcentagem

SS 31 62
SC 14 28
AS 04 08
SThal 01 02
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estudada evidenciou-se maior prevalência da hemoglobinopatia do
tipo SS, representando 62% da amostra, seguida da SC com 28%, AS
com 8% e Sthal com 2% corroborando com resultados de outros
estudos previamente publicados(2,10,11). As alterações do segmento
posterior foram classificadas em proliferativas e não-proliferativas,
onde foram encontrados 4 pacientes na forma não-proliferativa,
sendo todos eles 3 do grupo SS e 1 do AS e 7 pacientes na forma
proliferativa, sendo 5 no grupo SC e 2 no grupo AS.

Dentre os achados classificados como não-proliferativos foram
encontrados: hemorragias pré-retinianas do tipo “salmon patch” em 1
paciente (1 olho) no grupo SC; pontos hiperpigmentados sub-
retinianos (“black sunburst”), observados em 5 pacientes, 3 no grupo
SS, 1 no AS e 1 no SC.

As manifestações da retinopatia falciforme proliferativa (RFP)
encontradas foram: “sea fan”, hemorragia vítrea e descolamento de
retina. Os pacientes portadores da hemoglobinopatia SC mostra-
ram prevalência de retinopatia falciforme proliferativa. Tais acha-
dos foram semelhantes aos de outros trabalhos já publicados na
literatura, demonstrando ser este o principal grupo afetado. Estu-
do realizado em Acra, capital da República do Gana, na África oci-
dental, demonstrou maior incidência da doença proliferativa da
retina em portadores do genótipo SC. Foram examinados 201
pacientes com hemoglobinopatia falciforme, sendo 87 portadores
do tipo SC. Destes 25,3% apresentavam retinopatia falciforme proli-
ferativa, resultados esses semelhantes aos encontrados no presente
estudo (31,7% de portadores do tipo SC com RFP)(4,5,10,12).

Foi verificado um número elevado de pacientes apresentando
hemorragia vítrea e descolamento de retina, estudos já relataram a
presença dessas manifestações em portadores de hemoglobino-
patia SC, porém não com tamanha frequência(13,14).

Dois pacientes, um do grupo SC e um do grupo AS, que apre-
sentaram retinopatia falciforme proliferativa, somente receberam
o diagnóstico da hemoglobinopatia após investigação hematológi-
ca solicitada pelo oftalmologista, a partir de suspeita clínica da doença
baseado nos achados encontrados ao exame fundoscópico. Com
isso, mostramos que através do exame oftalmológico de rotina po-
de-se, em casos específicos, se estabelecer suspeita clínica da doença
sistêmica a partir de alterações oculares específicas.

Dois pacientes do grupo SC apresentaram história pregressa
de cirurgia vitreorretiniana. Um deles operado devido a DR (no exame
do estudo foi observado DR recorrente em funil fechado) e o outro
pela presença de HV (Figura 1).

Os pacientes com HV e DR (2 do grupo AS, 1 do grupo SC) foram
submetidos a tratamento cirúrgico (Figura 1). Um paciente do gru-
po SC que apresentava HV não retornou até o final desse estudo
para tratamento específico e outros três casos de DR não apresen-
tavam mais indicação de cirurgia.

CONCLUSÃO
Foi observado elevado número de pacientes com alterações

retinianas na amostra estudada (22%) sendo o maior número em
portadores da hemoglobinopatia SC, seguido dos grupos AS e SS.
As alterações proliferativas foram as mais frequentes (63,6% dos

que apresentaram alterações retinianas) estando presente em todos
do grupo SC e em 2 do grupo AS. Hemorragia vítrea e descolamento
de retina obtiveram a maior prevalência nas alterações proliferativas,
mostrando ser mais frequente em portadores da hemoglobinopatia
SC na população estudada.
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Figura 1. A e C) Descolamento de retina antigo; B) Olho submetido a cirurgia de
hemorragia vítrea; D) Hemorragia vítrea.

8 74(5)10.pmd 2/12/2011, 13:24337


