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INTRODUCAO

A doenca falciforme é uma doenca genética decorrente de mutacao em que o acido glutamico € substituido por um aminoacido
de valina (hemoglobina S) ou lisina (hemoglobina C) na posicao 6 da cadeia B da hemoglobina (Hb). Em circunstancias fisiologicas
(hipdxia, acidose) a hemoglobina anormal assume conformacao andmala que leva a deformacao das hemacias. Como resultado,
o fluxo sanguineo na microcirculacao é comprometido. Nas talassemias (Thal), embora a Hb seja normal, a sua producao esta
guantitativamente reduzida.

Individuos normais apresentam genodtipo HbAA (homozigose). A chamada anemia falciforme ocorre quando o individuo & HbSS
(homozigose). Quando o individuo herda de um progenitor a HbA e do outro a HbS, diz-se que ele possui o traco falciforme
(heterozigose). Também encontramos individuos HbSC e HbS-Thal (chamados duplo heterozigotos).

A doenca falciforme afeta quase todos os leitos vasculares do corpo. Sabe-se entretanto, que as alteracdes oculares sao mais
frequentes e graves nos genotipos SC e S-Thal, ao passo que as alteracdes sistémicas mais graves ocorrem em pacientes com
HbSS. Acredita-se que isto decorra em parte pelas taxas de hemoglobina mais baixas nestes ultimos. Quase todas as estruturas
oculares podem ser afetadas na doenca falciforme. As manifestacdes mais graves se dao no segmento posterior do olho. Até 40%
dos pacientes com HbSC e 20% dos pacientes HbSS podem desenvolver retinopatia proliferativa. O aumento da sobrevida destes
pacientes tem aumentado o numero de complicacdes oftalmoldgicas, com potencial cegueira.

OBJETIVOS

Estudar a ocorréncia de manifestacdes oculares nos pacientes atendidos no Ambulatoério de Doenca Falciforme do Hospital Sao
Geraldo, correlacionando a ocorréncia destas manifestacoes com caracteristicas clinicas dos pacientes, como idade, sexo,
genotipo e taxa de hemoglobina.

METODOLOGIA

Foram estudados os prontuarios dos pacientes atendidos no referido ambulatério, durante periodo de julho de 2013 a setembro
de 2014. Dados clinicos, da avaliacao oftalmologica e de exames de imagem foram coletados e registrados em banco de dados. O
estudo das associacdes entre os achados e variaveis como sexo e genotipo foi feito pelo teste do Qui-quadrado, quando
aplicavel. Quando nao, optou-se pelo teste exato de Fisher. As variaveis como idade e taxa de hemoglobina forma avaliadas pela
prova de Mann-Whitney. O nivel de significancia das analises foi de 0,05. Os softwares estatisticos utilizados foram o SSPS18 e o
R Core Team.

RESULTADOS

Ao todo, foram incluidos 116 pacientes atendidos no periodo do estudo. Destes, 60 (51,7%) eram do sexo masculino e 56 (48,3%)
do sexo feminino. A idade variou entre 3 e 76 anos (média de 22,54 anos). Ja a hemoglobina basal média foi de 7,5dg/L.
Cinquenta (43,1%) pacientes apresentavam gendtipo HbSS, 57 (49,1%) eram HbSC, 2 (1,7%) HbS-Thal; em 7 (6,4%) o gendtipo era
desconhecido.

Figura 1: Vasos em virgula na conjuntiva bulbar Figura 3: Aumento da tortuosidade

vascular

Figura 2: Sinal do disco

Figura 5: Obstrucao vascular periférica e
anastomoses arteriovenosas a

Figura 6: Seafan e marcas de laser

Figura 4: Black sunburst a AFG.
angiofluoresceinografia (AFG)
Figura 7: Seafan a
tomografia de coeréncia
Optica espectral (SD-

OCT)
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Figura 8: Hemorragia vitrea em
tomografia de coeréncia Optica

Figura 9: Descolamento tracional de retina, cercado por
marcas de laser.

As alteracoes observadas ao exame clinico e também a AFG e SD-OCT estao elencadas na Tabela 1:

TABELA 1: Frequéncia de achados oculares a biomicroscopia e oftalmoscopia

BIOMICROSCOPIA OFTALMOSCOPIA

Vasos em virgula (Fig. 1) 38 (32,8%) |Hemorragia vitrea (Fig. 8) 1(0,9%)

Ictericia 12 (10,3%) |Estrias angioides 1(0,9%)

Atrofia iriana 5(4,3%) Obstrucao arteriolar (Fig. 5) 7 (6,0%)

Hemorragia vitrea (Fig. 8) 1(0,9%) Anastomose AV (Fig. 5) 5(4,3%)

Outros (catarata, recesso iriano) 9 (7,8%) Depressao macular 5(4,3%)
Salmon patch 1(0,9%)
Black sunburst (Fig. 4) 16 (13,8%)
Corpusculos iridescentes 2(1,7%)
Sea fan (Fig. 6 e 7) 5(4,3%)
Descolamento tracional de retina (Fig. 9) |5 (4,3%)
Tortuosidade vascular (Fig. 3) 30 (25,9%)
Outros (hemorragia retiniana, gliose) 35 (30,2%)

As alteracoes biomicroscopicas em geral foram mais frequentes em individuos do sexo masculino (67,3%), ao
passo que as oftalmoscopicas foram mais frequentes em individuos do sexo feminino (69%). Quanto aos
genotipos, as alteracdes biomicroscopias foram mais frequentes em individuos HbSS (60,9%), enquanto as
manifestacoes oftalmoscdpicas foram mais frequentes em individuos HbSC e HbS-Thal (63,5%).

DISCUSSAO/CONCLUSAO

A doenca falciforme tem alta prevaléncia em nosso meio e dependendo do gendtipo a ocorréncia de
complicacoes oculares graves pode ser significativa. O nosso estudo mostrou maior frequéncia de alteracoes
biomicroscopicas no genotipo SS. Atribuimos isto ao fato da ictericia e os vasos em virgula serem mais frequentes
nestes pacientes. A ocorréncia maior de complicacoes oftalmoscopicas em pacientes HbSC esta em acordo com a
literatura.

Quanto a maior prevaléncia de alteracdes biomicroscopicas no sexo masculino, esta também parece estar
relacionada ao genodtipo, pois dos 50 pacientes HbSS 30 eram do sexo masculino e, dos 12 pacientes ictéricos, 8
eram também masculinos. Nao pudemos encontrar associacao entre os niveis de hemoglobina e a presenca de
alteracoes oculares.

Em conclusao, manifestacoes oftalmologicas sao frequentes nos pacientes com doenca falciforme.
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