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RESUMO

Exames oftalmoldgicos foram realizados em 50 criancas (faixa
etdria: 9 meses e 14 anos) portadoras de hemoglobinopatias. Tor-
tuosidade vascular aumentada foi verificada em 24% das criancgas.
Lesdes do tipo ‘‘black sunburst’’ foram vistas em 12% dos casos.
Hemorragias em placa de salmio (salmon-patch) ocorreram em 4%,
obliteraciio arteriolar e retinopatia proliferativa mostraram-se pre-
sentes em apenas 1 caso, subseqiientemente submetido a fotocoagu-
lagiio preventiva. A prevaléncia das lesSes retinianas mostrou-se
maior com o aumento da faixa etdria. Este trabalho enfatiza a im-
portincia do exame oftalmolégico de pacientes com anemia falci-
forme e suas variantes a partir da idade de 10 anos para possibilitar
a detecciio precoce e o tratamento imediato da forma proliferativa

(1) Chefe do Setor de Retina da Disciplina de
Oftalmologia da Faculdade de Medicina de
Jundiaf

(2) Pés-graduanda da Disciplina de Hematolo-
gia e médica contratada do Departamento de
Pediatria da Escola Paulista de Medicina

(3) Chefe do Setor de Retina da Disciplina de

logia da Escola Paulista de Medicina

(49 Igédica oftalmologista do Hospital Santa

ruz

(5) Professora assistente da Disciplina de He-
matologia da Escola Paulista de Medicina

Nota: Trabalho conjunto das Disciplinas de Of-
talmologia (+) e Hematologia (++) da Escola
PaulistadeM edicina.

Enderego para correspondéncia: Jodo Carlos
de Miranda Gongalves — Rua Borges Lagoa, 512
— apto. 114 - bloco B — Vila Clementino — Sdo
Paulo — CEP 04038

158

que pode levar a cegueira.
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INTRODUGAO

A hemoglobinopatia falciforme &
uma doenga hereditdria que ocorre
principalmente na populagdo negra,
caracterizada pela produgdo de he-
moglobina anormal chamada HbS,
que decorre da substituicio do ami-
no4cido valina pelo 4cido glutdmico
na posigdo 6 da cadeia B. Essa he-
moglobina, influenciada por certos
fatores, assume uma forma em foice,
que serd a responséivel pela vasculo-
patia oclusiva e anemia por hemdli-
se, além de uma série de manifesta-
¢Oes clfnicas e oculares(!), Suas va-
riantes sdo as hemoglobinopatias SC
e S-beta talassemia, além da forma
heterozigota da HbS(A—S)2).

As manifestagGes oculares sdao re-
presentadas por alteragGes orbit4-
rias®), conjuntivais, uveais'), papi-
lares® e retinianas?). As alteragoes
retinianas, objeto deste estudo, po-
dem ser divididas em proliferativas e
néao-proliferativas(®),

A retinopatia falciforme prolife-
rativa se ndo tratada precocemente
pode levar a cegueira. Desta forma,
procura-se neste estudo, através da
avaliagao retiniana de 50 criangas
portadoras de hemoglobinopatias,
identificar a faixa et4ria associada a
forma proliferativa para possibilitar
uma atuagao preventiva no momento
adequado.

MATERIAL E METODOS

Cinqiienta pacientes da Disciplina
de Hematologia da Escola Paulista
de Medicina, portadores de hemo-
globinopatias, foram submetidos a
avaliagdo oftalmolSgica que consis-
tiu de mensuragao da acuidade visual
com a melhor corregdo Sptica, bio-
microscopia do segmento anterior,
oftalmoscopia indireta e angiografia
fluorescefnica dos casos que apre-
sentavam alteracoes fundoscépicas.
Nao foi possfvel a obtengdo de acui-
dade visual de oito pacientes devido
a idade dos mesmos.
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O diagnéstico especffico da he-
moglobinopatia se baseou na eletro-
forese de hemoglobina (método do
cetato de celulose).

RESULTADOS

Como mostra a Tabela I foram
estudados cinqiienta pacientes porta-
dores de seis tipos diferentes de he-
moglobinopatias, sendo que trinta
destes pacientes (60%) apresentavam
anemia falciforme, quatro hemoglo-
binopatias do tipo SC, trés casos de
S-f talassemia e os treze pacientes
restantes possufam outros tipos de
hemoglobinopatias.

TABELAI
Caracterfstica da populagdo pediétrica
estudada na Escola Paulista de Medicina
segundo o diagnéstico hematolégico.

Nimero de
casos

Tipo de
Hemoglobinopatia

Anemia falciforme 30
Hemoglobinopatia SC 4
S-B talassemia 3
6
6

Hemoglobinopatia S

heterozigoto

Hemoglobinopatia C

heterozigoto

Hemoglobinopatia C 1
homozigoto

TOTAL 50

Em relagdo a distribuigdo por se-
xo0 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 criangas, 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 € como limite superior a
idade de catorze anos, ficando o va-
lor médio em 6,94. Apesar da limita-
¢ao do nimero de casos podemos ve-
rificar que a incidéncia de patologia
retiniana foi maior no grupo de faixa
etdria mais elevada (onze a catorze
anos) € menor no grupo mais jovem
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TABELAl
Distribuicao da idade, sexo e presenca de doenca retiniana em criangas
com anemia falciforme na EPM.

Faixa etdria Sexo Total de casos Patologia retinlana
Masculino Feminino Presente Ausente

0-3 2 3 5 1 4

4 -7 5 8 13 5 8

8-1 3 5 8 2 6

1 - 14 2 2 4 3 1

TOTAL 12 18 30 11 19

TABELA N
Caracteristica da popula¢do estudada segundo o tipo de Isdo retiniana encontrada.
Tipo de lesao retiniana SS SC S-B AS AC cC Total
Tortuosidade vascular 9 2 1 0 1 0 13
Black sunburst 4 1 1 0 0 0 6
Salmon patch 1 1 0 0 0 0 2
Obliteraggo arteriolar 0 1 0 0 0 0 1
Sea fan 0 1 0 0 0 0 1
TOTAL 14 6 2 0 1 0 23

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

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

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

Figura1 - Retinografia mostrando les&o tipo “salmon patch”
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Figura 2 - Retinografia mostrando oclus&o arteriolar periférica

Em relagdo as lesGes retinianas
observamos cinco padrGes distintos,
como mostra a Tabela III. As lesGes
do tipo ‘‘black sunburst” foram vis-
tas em 12% dos casos, tortuosidade
vascular aumentada foi verificada em
24% das criangas, hemorragias em
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Figura 3 — Angiografia fluorescefnica (md perfus&o periférica)

placa de

salmdo (salmon-patch)
ocorreram em 4%, obliteragdo arte-
riolar em 2% e ‘sea fan” em 2%
deles (figuras 1 e 2).

A angiografia fluoresceinica de-
monstrou em alguns casos 4reas de
méi perfusdo periférica com anasto-

moses arterfolo-venulares (figura 3).
A respeito da avaliagdo da acui-

dade visual (com a melhor corregao)

nao houve alteragio significativa.

DISCUSSAO

Este estudo mostra que a doenga
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 fndice
de acometimento sist€mico e baixo
de acometimento ocular, ao passo
que o contririo se verifica em rela-
¢do a hemoglobinopatia SC, como
mostraram os resultados deste tra-
balho(",

Das duas formas de retinopatia, a
forma nao-proliferativa € mais fre-
qiiente nos pacientes mais jovens,
enquanto que a forma proliferativa
ocorre numa faixa etdria 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 compatfvel com
o esperado e demonstrado na litera-
tura®. Uma classificagio completa
da retinopatia falciforme proliferati-
va foi idealizada e publicada por
Goldberg em 1971@),

O aparecimento de casos de reti-
nopatia proliferativa na faixa etéria
dos dez aos catorze anos, ainda que
pouco freqiiente, nos alerta para a
necessidade de se iniciar um exame
periédico a partir da segunda década
da vida para que possamos detectar
precocemente as formas proliferati-
vas, como propde Kimmel®),

A retinopatia falciforme prolife-
rativa quando instalada se com-
porta como outras patologias mais
freqlientes como o diabetes e a reti-
nopatia da prematuridade, podendo
acarretar hemorragias vitreas seve-
ras, descolamentos de retina de diff-
cil resolugdo, podendo culminar em
cegueira. Neste estudo a fotocoagu-
lagao retiniana com laser de argénio
da paciente com retinopatia prolife-
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rativa atuou como fator preventivo
da cegueira.

Na bibliografia revisada dos dlti-
mos 10 anos ndo h4 relato de qual-
quer trabalho referente a anemia fal-
ciforme e alteragOes retinianas em
criangas brasileiras. Em relagao a li-
teratura mundial existem alguns re-
latos, como os referidos neste traba-
Iho.

A hemoglobina fetal representa
um fator de protegido para o paciente
falcémico e isto foi verificado neste
trabalho onde somente 2 casos com
lesdo retiniana foram encontrados
com taxa de HbF superior a 103, co-
mo ji demonstrava Talbot em
19836),

SUMMARY

Ophthalmic exarninations were
performed on 50 children (aged 9
months-14 years) with hemoglobino-

pathies. Venous tortuosity was pre-
sent in 24% of the children, black
sunburst lesions were seen in 12% of
the cases. Salmon-patch hernorrha-
ges ocwrred in 4%, arteriolar oblite-
ration and proliferative retinopathy
were seen in only one case and this
patient subsequently wnderwent a
preventive laser treatment. The pre-
valence of the retina lesions was as-
sociated to the increasing of the age
of the patient. This work emphasizes
the importance of the ophthabnic
examination beginning at the age of
10 years old towards to the early
detection and imediate treatment of
the proliferative phase which some-
times may cause blindness.
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