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RESUMO: O presente estudo tem por objetivo avaliar os 
principais achados fundoscópicos em pacientes portadores de 
hemoglobinopatia falciforme, observando quais as alterações 
retinianas mais comuns nesse grupo. Realizou-se um estudo 
retrospectivo e descritivo através de fundoscopias e retinografias 
de 34 pacientes acompanhados por serviço de oftalmologia 
especializado e pelo Hemocentro do Estado de Alagoas. O 
tipo de hemoglobinopatia mais encontrado foi o SS, seguido 
pelas hemoglobinopatias SC e S-thal. Do total de pacientes 
avaliados, 58,8% eram do sexo masculino. 29,41% dos pacientes 
apresentaram alterações retinianas. Quanto ao genótipo, 42,86% 
dos pacientes com genótipo SC tinham alterações retinianas. 
Foi observado um reduzido número de alterações retinianas na 
amostra estudada, e todos os pacientes com sinais de retinopatia 
falciforme apresentavam hemoglobinopatia do tipo SS ou SC. 
O genótipo SS foi o mais prevalente dentre os pacientes, mas 
o genótipo SC foi o de maior risco para o desenvolvimento de 
alterações na retina.

Palavras-chave: Retina; Fundo de olho; Anemia falciforme; 
Oftalmologia.

ABSTRACT: This study aims to evaluate the main fundoscopic 
findings in patients with sickle cell hemoglobinopathy, observing 
which are the most common retinal alterations in this group. 
A retrospective and descriptive study was carried out using 
fundoscopies and retinographies of 34 patients accompanied 
by a specialized ophthalmology service and by the State of 
Alagoas. The most commonly found type of hemoglobinopathy 
was SS, followed by SC and S-thal hemoglobinopathies. Of the 
total of patients evaluated, 58.8% were male. 29.41% of the 
patients presented retinal alterations. As for genotype, 42.86% 
of the patients with genotype SC had retinal changes.A small 
number of retinal changes were observed in the studied sample, 
and all patients with signs of sickle cell retinopathy presented 
hemoglobinopathy of type SS or SC. The SS genotype was the 
most prevalent of the patients, but the SC genotype was the most 
at risk for developing retinal alterations.

Keywords: Retina; Fundus oculi; Anemia, sickle cell; 
Ophtalmology.
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INTRODUÇÃO

Mais comuns em negros,  as  doenças 
falciformes são um grupo de doenças 

hereditárias caracterizadas pela formação anormal das 
hemoglobinas1,2,3,4,5. Segundo o Programa Nacional de 
Triagem Neonatal (PNTN) do Ministério da Saúde nascem, 
no Brasil, 3.500 crianças por ano com Doença Falciforme 
(DF) e 200.000 com traço falciforme; além disso, estima-se 
que 7.200.000 pessoas sejam portadoras do traço falcêmico 
(HbAS) e entre 25.000 a 30.000 pessoas tenham DF6.

Ocorre uma mutação no gene da globina beta da 
hemoglobina, que origina uma hemoglobina anormal 
(HbS)1,2. Tal mutação provoca substituição de um 
aminoácido (ácido glutâmico) por outro (valina), na posição 
6 da cadeia beta da hemoglobina.2 Estas moléculas, por sua 
vez, sofrem alteração na forma (falcização) em situações 
específicas de mudança de pH, como acontece quando da 
queda da tensão do oxigênio7,8.

Existem 4 genótipos mais comuns: o homozigótico 
(SS), o heterozigótico ou traço falcêmico (AS), o associado à 
hemoglobina C (SC) e o associado à talassemia (S-Thal)9,10. 
Os pacientes SS apresentam uma clínica sistêmica mais 
severa que os do tipo SC. Os efeitos oclusivos oculares, 
porém, são mais predominantes no tipo SC, já que possuem 
uma anemia moderada e maior viscosidade sanguínea9,10.

Respondem pela patogênese da retinopatia 
falciforme a falcização intravascular, hemólise, hemostasia 
e trombose7. A hipoperfusão capilar periférica pode 
evoluir para rearranjo/dilatação capilar, anastomose e 
neovascularização da retina, normalmente na área de 
transição entre a retina perfundida em direção a não-
perfundida7. Inicialmente, os neovasos são planos (“sea 
fan”), mas podem evoluir associados a proliferação 
fibroglial em direção ao vítreo ou, ainda, podem sangrar 
e levar à hemorragia vítrea (HV)7. A tração sobre a retina 
pode provocar até o seu descolamento7,11.

Desta forma, a retinopatia falciforme pode ser 
classificada em proliferativa e não-proliferativa.7 Os 
principais achados da forma não-proliferativa são 
hemorragias pré-retinianas do tipo “salmon patch” e 
hiperpigmentações retinianas tipo “black sunburst” 7,10.

Contudo, quando há neovascularização, a retinopatia 
passa a ser denominada proliferativa e pode ser classificada 
em 5 estágios9,7,10:

I. Oclusões arteriolares na periferia da retina;
II. Anastomoses arteriovenosas na periferia da 

retina;
III. Proliferações fibrosas e neovasculares;
IV. Hemorragias no vítreo;
V. Descolamento de retina.
Assim, este estudo tem o objetivo de descrever 

as principais alterações oftalmológicas fundoscópicas 
de pacientes atendidos em um serviço de referência 
hematológica do Estado de Alagoas. 

MÉTODOS

Realizou-se um estudo retrospectivo e descritivo 
de 34 pacientes atendidos no Serviço de Oftalmologia 
do Hospital de Olhos Santa Luzia em Maceió-AL e no 
Hemocentro de Alagoas (HEMOAL) já previamente 
diagnosticados como portadores de hemoglobinopatias 
(eletroforese de hemoglobina em pH alcalino) e 
acompanhados pelo referido serviço de Hematologia. 
Foram analisados os prontuários de tais pacientes no 
período de 2018 a 2019. 

O presente estudo foi aprovado pelo Comitê de 
Ética em Pesquisa do Centro Universitário Tiradentes 
(UNIT-AL).

Fizeram parte do protocolo de pesquisa a identificação 
completa (idade, sexo), tipo de hemoglobinopatia e exame 
oftalmológico completo. Retinografias foram realizadas 
conforme indicação clínica. 

Os pacientes que, após avaliação, possuíam 
indicação terapêutica tiveram suas respectivas condutas 
realizadas. 

RESULTADOS

Foram estudados 34 pacientes, dos quais apenas 
29 tinham dados de genótipo em prontuário. Foram 
encontrados três tipos de hemoglobinopatias: o tipo SS com 
21 pacientes, o tipo SC com 7 pacientes e o tipo S-Thal com 
1 paciente (Tabela 1). A faixa etária variou de 7 a 50 anos, 
com média de 19,5 anos (desvio padrão de 11.88612), e 
20 pacientes eram do sexo masculino (58,8%) (Tabela 2).

Foram encontradas poucas alterações oftalmológicas 
no grupo estudado (Figuras 1 e 2). Dos 34 pacientes, 10 
apresentaram alterações retinianas, onde apenas 1 paciente 
apresentou tortuosidade vascular muito aumentada e 
oclusão periférica dos vasos. Existiram, ainda, 5 pacientes 
com tortuosidade leve e 3 pacientes com tortuosidade 
elevada (Tabela 3). O paciente portador do tipo S-Thal 
apresentou retinografia sem alterações (Tabela 3). 

Figura 1- Retinografia de paciente com doença falciforme, 
genótipo SS, mostrando leve tortuosidade dos vasos retinianos
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Figura 2- Retinografia de um do paciente SC demonstrando leve 
tortuosidade de vasos retinianos e ausência de espessamento dos 
mesmos

Tabela 1: Incidência dos genótipos das hemoglobinopatias

Incidência de Hemoglobinopatias

Tipos Nº de Pacientes %

SS

SC

AS

S-THAL

21

7

0

1

72,41

24,14

0

3,45
Total 29 100

Tabela 2: Características epidemiológicas dos pacientes com 
hemoglobinopatia falciforme

Características epidemiológicas dos pacientes acometidos

Faixa etária
Sexo

Total de casos
Masculino Feminino

0-10

11-20

21-30

31-40

41-50

5

7

4

2

2

2

10

-

1

1

7

17

4

3

3

Total 20 14 34

Tabela 3: Correlação entre patologia retiniana e tipo de 
hemoglobinopatia

Correspondência entre patologia retiniana e tipo de 
hemoglobinopatia

Tipos
Total de 

casos

Patologia retiniana

Presente 
(%)

Ausente 
(%)

SS

SC

AS

S-THAL

21

7

0

1

6

3

-

0

(28,57)

(42,86)

-

(0)

15  (71,43)

4  (57,14)

-  -

1  (100)

Total 29                             9 20

DISCUSSÃO

O presente estudo avaliou, através de um estudo 
de série de casos descritivo e de estatística qualitativa, 
pacientes com hemoglobinopatias atendidos no Hemocentro 
de Alagoas (HEMOAL), um hospital de referência no 
tratamento de doenças hematológicas do Estado. Na amostra 
estudada, encontraram-se principalmente pacientes com 
hemoglobinopatias do tipo SS (70,97%), o que condiz com 
resultados de outros estudos previamente publicados7,9,12,13 
(Tabela 1). O tipo S-Thal (3,45%) completou o total da 
amostra junto com o tipo SC (24,14%), que pela literatura 
apresenta maior prevalência de retinopatia falciforme 
proliferativa7,12,14, como comprovado neste estudo (42,86% 
no tipo SC versus 28,57% no tipo SS) (Tabela 3). 

Estima-se, no Brasil, o surgimento de 700 a 1.000 
novos casos anuais de doença falciforme e prevalência 
de mais de 2 milhões de portadores do gene HbS. Já a 
retinopatia falciforme, objeto deste estudo, se desenvolve 
em até 42% dos indivíduos falciformes na segunda década 
de vida15. No Brasil, contudo, não há estudos com amostras 
suficientes para avaliar a incidência de retinopatia na 
população falciforme. 

O espessamento da parede dos vasos foi encontrado 
em apenas um caso no paciente com genótipo SC. (Figura 
3) O aumento da tortuosidade dos vasos retinianos, por sua 
vez, responde por todos os outros achados fundoscópicos 
patológicos da amostra analisada.

Devido às alterações oftalmológicas inicialmente 
benignas, os pacientes não necessitaram de tratamento 
específico e seguem em acompanhamento com serviço 
de oftalmologia especializado e o Hemocentro do Estado.
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Figura 3 - Retinografia de um dos pacientes mostrando 
espessamento na parede dos vasos retinianos associado ao 
genótipo SC

CONCLUSÃO

Quantitativa e qualitativamente, foi observado 
um reduzido número de alterações retinianas na amostra 
estudada – atribuímos esse fato à casuística pequena devido 
à dificuldade de acesso e perda de seguimento de alguns 
pacientes. Todos os pacientes com sinais de retinopatia 
falciforme apresentavam hemoglobinopatia do tipo SS 
ou SC.

Notou-se que o genótipo SS foi o mais prevalente 
dentre os pacientes, mas o genótipo SC, como correspondente 
à literatura, foi o de maior risco para o desenvolvimento 
de alterações na retina, principalmente proliferativas, por 
doentes com anemia falciforme.

Por ser um estudo de série de casos descritivo e de 
estatística qualitativa, mesmo com uma maior casuística, 
não seria possível estabelecer a correlação do genótipo 
falciforme com as alterações fundoscópicas oculares. Dessa 
forma, faz-se necessário a realização de ensaios clínicos 
genéticos com animais com a finalidade de identificar tal 
relação.
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