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RESUMEN  

Se realizó estudio descriptivo de corte transversal para evaluar las manifestaciones 
oculares de la drepanocitosis en 64 adultos atendidos en Consulta de 
Hemoglobinopatías del Hospital Universitario "Dr. Gustavo Aldereguía Lima". Los 
objetivos fueron: evaluar la frecuencia de las alteraciones oftalmológicas, 
relacionarlas con parámetros clínico-hematológicos y estimar sus consecuencias 
funcionales. Se realizó examen oftalmológico completo en condiciones basales. Para 
el análisis de los datos se usaron estadísticos descriptivos, comparaciones de 
medias y la prueba chi cuadrado. El signo de la coma fue la alteración más 
frecuente, se asoció con el genotipo SS y con niveles más bajos de hemoglobina. La 
tortuosidad de los vasos fue el hallazgo más común en la retina en todos los 
genotipos, mientras que las opacidades del vítreo y los broches negros en figura de 
sol, mostraron una asociación estadísticamente significativa en algunos casos. Se 
diagnosticó retinopatía falciforme no proliferativa en la mayoría de los enfermos 
estudiados y en varios de ellos se demostraron hallazgos de ambos tipos de 
retinopatías. A pesar de las numerosas lesiones demostradas, la agudeza visual se 
clasificó como buena en el 94,6 % de los ojos examinados.  

Palabras clave: anemia drepanocítica, drepanocitosis, manifestaciones oculares, 
retinopatía.  
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ABSTRACT  

A cross-sectional and descriptive study was carried out to assess the ocular 
manifestations of drepanocytemia in 64 adult patients seen in Hemoglobinopathy of 
"Dr. Gustavo Aldereguía Lima" University Hospital. The aims of present paper were: 
to assess the ophthalmologic alterations frequency related to clinical-hematological 
parameters and to estimate its functional consequences. A basal total 
ophthalmologic examination was performed. For data analysis descriptive statistical 
models, mean comparisons and the Chi2 test. The decimal point sign was the more 
frequent alteration associated with SS genotype and with lower hemoglobin levels. 
Vessel tortuous was the commonest finding in retina in all genotypes, whereas the 
vitreous body opacities and the black cupping in sun shape showed a statistically 
significant association in some cases. A non-proliferative retinopathy was diagnosed 
in most of study patients and in some of them the findings of both types of 
retinopathy were showed. Despite the numerous lesions showed, visual acuity was 
qualified as good in the 94,6% of study eyes.  

Key words: Sickle cell anemia, drepanocytemia, ocular manifestations, retinopathy.  

 

  

  

INTRODUCCIÓN  

En el año 1930 Cook y colaboradores realizaron la primera descripción de 
alteraciones en el fondo de ojo asociadas con la drepanocitosis.1 La primera serie 
de casos, en la cual se analiza la frecuencia de las manifestaciones oculares de la 
enfermedad, fue publicada en 1966 por Welch y Goldberg, y estaba integrada por 
55 pacientes homocigóticos para el gen ßs (SS), 34 individuos portadores (AS), 22 
doble heterocigóticos (SC) y 38 personas con hemoglobina normal. 2  

Los eventos de oclusión vascular en el ojo, pueden afectar la conjuntiva, el 
segmento anterior o el posterior, y en algunos casos, conducir a grave afectación 
de la visión. Las manifestaciones oculares de la drepanocitosis ha sido un aspecto 
poco estudiado en Cuba. Investigaciones realizadas incluyeron un número pequeño 
de casos y un examen oftalmológico limitado por las condiciones técnicas y de 
equipamiento del momento en el cual se efectuaron. (González ML. Manifestaciones 
oftalmológicas en la anemia a hematíes falciformes. Trabajo para optar por el título 
de Especialista de I Grado en Oftalmología. Cienfuegos, 1988).3  

Desde julio del año 2004, se lleva a cabo en nuestro país un programa destinado a 
la recuperación de la visión de miles de personas de toda América. Como parte de 
este proyecto, se desarrolla la formación de recursos humanos y la aplicación de 
nuevas tecnologías. En este contexto, realizamos la presente investigación, que 
permite conocer la frecuencia de las manifestaciones oculares de la drepanocitosis, 
de la población adulta seguida en Consulta Provincial de Hemoglobinopatías, así 
como sus consecuencias sobre la visión y los factores que inciden en su 
presentación en nuestros enfermos.  

MÉTODOS  
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- Tipo de investigación: descriptiva de corte transversal.  

- Población objeto de estudio: 70 adultos con diagnóstico de drepanocitosis, 
seguidos en Consulta de Hemoglobinopatías del Hospital Universitario "Dr. Gustavo 
Aldereguía Lima" de la provincia de Cienfuegos. De ellos, colaboraron con la 
investigación 64 pacientes (91,4 %): 44 con anemia drepanocítica (AD), que 
representa el 91,6 % de los 48 enfermos registrados; 15 de los 17 (88,2 %) que 
tienen hemoglobinopatía SC (HSC) y los 5 con Sß talasemia (Sß tal) atendidos en la 
referida consulta.  

Procedimientos: de las historias clínicas se tomaron datos referentes a parámetros 
de laboratorio y a la evolución de los pacientes. Se calculó el promedio anual de 
crisis vasooclusivas (CVO) y de unidades de concentrados de eritrocitos 
transfundidas, así como el valor de la concentración de hemoglobina (Hb) y del 
recuento de reticulocitos, por suma de todas las observaciones de los 3 últimos 
años y división entre el número de ellas.  

Las pruebas de laboratorio se realizaron por las técnicas habituales y solo se 
consideraron los valores en condiciones basales.  

Se recogió el dato de los 28 enfermos en los cuales se determinaron los haplotipos 
del bloque de genes ß con el método de reacción en cadena de la polimerasa 
(PCR),4 y las deleciones de genes ß por medio de la técnica PCR por el método de 
Dade y colaboradores.5 La frecuencia de ambos marcadores genéticos en pacientes 
de nuestra provincia fue publicada previamente.6  

En Consulta de Oftalmología se interrogó a los pacientes acerca de antecedentes de 
afecciones oculares y se les realizó un examen físico completo en condiciones 
basales. En caso de CVO a cualquier nivel y de transfusiones recientes, el examen 
oftalmológico fue aplazado hasta que pasaran 4 semanas sin crisis y sin usar 
transfusiones.  

Se consideraron como con mala visión, valores d ≤ a 0,3; y con buena visión, 
aquellos ojos con agudeza visual entre 0,4 y la unidad. 7  

Procesamiento estadístico: se utilizó un ordenador IBM compatible con paquete 
estadístico SPSS v 11.0 para Windows. Los resultados se expresan en tablas y 
gráficos mediante números absolutos y frecuencias relativas. Para las variables 
cuantitativas se calculó la media (X) y la desviación estándar (DE), que se 
compararon con el uso de ANOVA. Se aplicó las prueba estadística Chi cuadrado 
para la comparación de variables cuantitativas; el nivel de significación que se fijó 
fue p ≤ 0,05.  

RESULTADOS  

La edad de los pacientes osciló entre 18 y 71 años, con una media de 37,5 años 
que se comportó de manera similar en los 3 grupos de enfermos (SS, SC y Sß tal). 
Se encontraron diferencias significativas en los valores de Hb y de reticulocitos 
entre las hemoglobinopatías (tabla 1), pero no entre las edades y sexos. El 
promedio anual de CVO fue superior en los enfermos con Sß tal y con AD. En 6 
pacientes (9,4 %), 5 con AD y 1 con HSC, se recogió el antecedente de CVO del 
sistema nervioso central. El promedio de de concentrados de eritrocitos 
transfundidos por año fue de 0,5 unidades y el grupo de pacientes con Sß tal tuvo 
un promedio mayor, pero las diferencias con el resto no resultaron significativas.  
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En los 28 pacientes con AD, de quienes se conocen los haplotipos del bloque de 
genes ß (63,6 %), se tiene una frecuencia del alelo Benin del 44,6 % de los 
cromosomas, seguido por el haplotipo CAR con 42,9 %. Hay 9 enfermos con α 
talasemia (32, 1 %), en todos los casos dada por deleción de un solo gen α. No se 
demostró asociación entre la aparición de ninguna de las lesiones encontradas y la 
presencia de un cromosoma en particular o de α talasemia.  

Al interrogatorio, el 6,2 % de los entrevistados aportaron antecedentes 
oftalmológicos de interés. Una paciente con fenotipo HSC fue operada de catarata 
congénita y de estrabismo; a 2 (1 con AD y 1 con HSC) se les diagnosticó 
retinopatía proliferativa de la drepanocitosis (RPD) en estadio 4 (hemovítreo) y 
fueron tratadas con fotocoagulación láser. Por último, otro enfermo con HSC tuvo 
RPD en estadio 5 (desprendimiento de retina), recibió fotocoagulación y 
tratamiento quirúrgico, con evolución desfavorable que condujo a ptisis bulbi.  

Al realizar el examen de la percepción de los colores mediante el test de Ishihara, 
no encontramos alteración en los enfermos estudiados.  

Las alteraciones de la conjuntiva fueron muy frecuentes (92,2 % de los casos) y se 
detallan en la tabla 2. El signo de la coma fue la alteración más común (76,5 %), 
seguido de la pigmentación, que aparece por hiperbilirrubinemia (56,3 %), y de 
algunos hallazgos no relacionados con la drepanocitosis, como las pinguéculas y el 
pterigium. La diferencia del valor medio de la concentración de Hb entre los que 
tuvieron signo de la coma y los que no lo tenían, fue estadísticamente significativa 
(figura).  
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En el segmento anterior se demostraron pocas alteraciones y se limitaron casi 
exclusivamente a los enfermos con AD. Entre estas, destaca la atrofia del iris 
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observada en 3 pacientes con hemoglobinopatía SS (6,8 %). Solamente 1 tuvo 
hipertensión ocular como expresión de glaucoma primario de ángulo abierto.  

En los medios refringentes se encontraron anomalías en 6 casos con AD (13,6 %), 
6 con HSC (40 %) y 1 con Sß tal (20 %) (p<0,000). La existencia de flóculos en 
vítreo se demostró solo en el grupo con HSC, y la diferencia con el resto resultó 
significativa (p = 0,033).  

Las manifestaciones de la drepanocitosis en la retina (tabla 3) fueron muy 
comunes, aparecieron en el 92,2 % de los estudiados: en todos los clasificados 
como HSC, en el 90 % de los pacientes con AD y en el 80 % de los Sß tal. 
Retinopatía falciforme no proliferativa fue diagnosticada en el 90,6 % de los 
enfermos: 39 con AD (88,6 %), 15 con HSC (100 %) y 4 con Sß tal (80 %). La 
tortuosidad venosa fue la alteración más frecuente en los 3 grupos. La atrofia 
coriorretiniana en forma de broches negros en figura de sol, se observó en más de 
la mitad de los que tienen HSC y la diferencia con el resto de los grupos fue 
significativa (p=0,048). Las estrías angioides se vieron en el 9,1 % de todos los 
individuos y en el 13,6 % de los homocigóticos para la Hb S. Hallazgos que se 
corresponden con retinopatía falciforme no proliferativa unidos con los observados 
en la RPD en estadios 1 y 2, se demostraron en 5 enfermos con AD (11,3 %) y en 1 
con SC (6,6 %). En pocos casos se encontraron alteraciones de la retina no 
relacionadas con la enfermedad, tales como atrofia peripapilar, degeneración 
trabecular y aumento del brillo arteriovenoso.  

 

La agudeza visual sin cristales fue clasificada como mala en el 19,5 % de los ojos 
estudiados, sin diferencias significativas intergrupos. Este porcentaje que disminuyó 
al 5,4 % después de la corrección óptica, desapareció en el grupo de los enfermos 
con Sß tal y alcanzó valores similares en los 2 restantes.  

DISCUSIÓN  
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La distribución de los pacientes por tipo de hemoglobinopatía es la esperada. La AD 
es la de mayor incidencia; le siguen en orden de frecuencia, la HSC y la Sß tal, dato 
que coincide con otros estudios realizados en nuestro país.8 Se encontraron 
diferencias significativas de los parámetros hematológicos entre la AD y la HSC, tal 
como se ha señalado.3,9 Las discrepancias clínicas entre la AD y la HSC son bien 
conocidas3,9,10 y explican el mayor promedio de CVO y de transfusiones por año en 
los enfermos con hemoglobinopatía SS.  

El efecto de la Hb F no pudo ser evaluado por no tener esta determinación la 
mayoría de nuestros pacientes y no se demostró asociación entre la presencia de á 
talasemia, ni de un haplotipo, con la aparición de lesiones oculares. Resultados 
similares han sido comunicados recientemente.11,12  

La drepanocitosis puede afectar todas las estructuras anatómicas del ojo, órgano 
que ofrece la oportunidad única de observación del proceso vasooclusivo. El signo 
conjuntival más característico de la anemia por células falciformes es la aparición 
de segmentos venulares poscapilares en forma de coma o sacacorchos, de color 
rojo oscuro. Se localizan generalmente en la conjuntiva bulbar inferior, cerca del 
limbo esclero-corneal. Estos segmentos venulares se consideran diagnósticos de la 
enfermedad de células falciformes, aunque no son patognomónicos, porque pueden 
encontrarse en otras hemopatías como la leucemia mieloide crónica.13 La frecuencia 
del signo de la coma en nuestro estudio es superior al 49,5 % reportado por 
Akinsola14 en 88 pacientes con AD y 11 con HSC. González (citado anteriormente), 
lo describió en el 72 % de una serie de 25 casos analizada previamente en nuestra 
institución, en la cual no se precisó el genotipo de los incluidos. Este hallazgo fue el 
único (entre los que afectan a la conjuntiva) que demostró diferencias significativas 
desde el punto de vista estadístico, al comparar la incidencia según tipo de 
hemoglobinopatía. Su frecuencia se comportó tal como se describe en la literatura 
(AD>HSC>Sß tal),9,15,16 y se evidenció además, una asociación con los valores de 
Hb; en los enfermos con una media más baja, fue más común encontrarlo. Lima y 
colaboradores11 observaron que el signo de la coma es más frecuente en pacientes 
con AD y Hb ≤ 90 g/L y que no tienen influencia la edad, el sexo, el valor de la Hb 
F, los haplotipos de genes del bloque ß y la α talasemia.  

Las oclusiones vasculares del tracto uveal se han comunicado en la drepanocitosis y 
provocan la aparición de atrofias y rubeosis del iris con glaucoma neovascular y 
oclusiones de los vasos coroideos. La atrofia del iris fue observada solo en enfermos 
con AD, resultado que difiere de los obtenidos por otros autores. Acheson la reporta 
en el 14, 7 % de los integrantes de su serie con HSC 17 y Clarkson, en el 3,4 % de 
los que tienen el referido genotipo.18 Esta alteración está estrechamente 
relacionada con la retinopatía de la drepanocitosis, al igual que las opacidades del 
vítreo.  

El proceso patológico primario en la retinopatía de células falciformes es la oclusión 
vascular de la retina periférica. La aparición de arteriolas en hilos de plata puede 
ser el primer signo. Después de la oclusión surge la hemorragia en "placa de 
salmón", generalmente periférica, superficial, de forma ovalada y bien delimitada y 
se destaca su coloración rojo anaranjada.19 Estas placas, al reabsorberse, dejan 
"manchas refringentes", que en nuestro estudio se presentaron en una sola 
paciente con HSC, sin afectación de la agudeza visual. Otra posible evolución de las 
placas de salmón cuando la hemorragia afecta las capas profundas de la retina, es 
hacia la cicatriz con hipertrofia del epitelio pigmentario, que adquiere aspecto de 
"broche negro en figura de sol", hallazgo demostrado en más de la mitad de los 
enfermos con HSC. El conjunto de las lesiones descritas hasta el momento se 
agrupan bajo el término "retinopatía falciforme de fondo", que unida con la papila 
falciforme, la depresión macular, la oclusión de la arteria central de la retina o de 
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sus ramas y las estrías angioides, son manifestaciones de retinopatía falciforme no 
proliferativa.13  

La prevalencia de broches negros en figura de sol de nuestra serie, es similar a la 
de otros autores, y sigue el mismo patrón de ser más frecuente en la HSC, tener un 
comportamiento intermedio en la Sß tal, y ser menos común en la AD.18  

La asociación de estrías angioides y drepanocitosis está bien documentada. La 
incidencia se reporta alrededor del 2 %, pero en individuos homocigóticos y 
mayores de 40 años, puede alcanzar hasta el 22 %,18 porcentaje superior al 13,6 
% observado en esta investigación.  

La ocurrencia de retinopatía varía en diferentes fuentes consultadas. En una 
cohorte de 90 pacientes (88 con AD y 2 con HSC) se reporta retinopatía no 
proliferativa en 21 %, proliferativa en 5,6 % y 2,2 % con ambas.20 En un estudio 
conducido en Mali se detectó en el 68 % de los casos, en el 90 % de los doble 
heterocigóticos (SC), en el 10 % de portadores (AS) y no fue detectada en ningún 
SS.21 Otro estudio africano informa 44, 2 % de retinopatía, con 26,3 % de SC 
afectados y 11 % de SS.22  

Un artículo publicado en el 2005, expone los resultados del seguimiento durante 20 
años, de 307 niños nacidos en Jamaica con Hb SS y 166 con Hb SC, en el cual la 
retinopatía fue 3 veces más frecuente en la HSC que en la AD, con una tasa anual 
de incidencia de 0,5 casos por 100 en los SS y de 2,5 por 100 en los SC.23 A pesar 
de ser más graves las complicaciones sistémicas en la AD que las de la HSC, la 
pérdida visual por retinopatía proliferativa es más común en esta última. Esta 
anomalía no tiene una explicación clara.24  

En nuestra serie se detectaron algunos resultados que no se corresponden con lo 
tradicionalmente informado por otros. En primer lugar, elevada prevalencia de 
retinopatía no proliferativa, superior a la de la mayoría de los estudios, y además, 
una frecuencia mayor de RPD en AD que en la HSC. Como explicación de estos 
fenómenos tenemos la influencia de varios factores:  

1. Las limitaciones de un estudio de corte transversal que refleja solamente lo que 
ocurre en el momento en el cual se hace. Sin embargo, cuando consideramos los 
antecedentes oftalmológicos de los enfermos, 2 de los 3 que tuvieron RPD grado 4-
5, son SC.  

2. Se describe que a diferencia de lo que ocurre en las demás causas de 
retinopatías proliferativas, en la drepanocitosis puede producirse una regresión 
espontánea por "auto-infartos" de la zona proliferante.15,18,25,26 De esta forma, 
algunos enfermos con retinopatía falciforme no proliferativa o con RPD en estadios 
iniciales, pudieran haber tenido en otro momento, lesiones de retinopatía 
proliferante más avanzadas.  

A pesar de las numerosas y diversas lesiones demostradas, no hay afectación grave 
de la agudeza visual. En el 94,6 % de los ojos examinados se clasificó como buena 
la visión después de la corrección óptica. Esta cifra es similar al 96 % reportada por 
otros autores. La retinopatía falciforme se diferencia de otras entidades con 
isquemia retiniana, en que sus lesiones generalmente se localizan hacia la periferia 
y no afectan la visión central del enfermo.26  

Por estar afectada una proporción considerable de los pacientes adultos con 
drepanocitosis en nuestra provincia, se recomienda un seguimiento oftalmológico 
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anual, tal como sugieren otros autores,27 y de esta forma, pesquisar las lesiones, 
aplicar el tratamiento adecuado y evitar la ceguera.  
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