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Resumen

La drepanocitosis o anemia de las células falciformes es un trastorno genético autosémico recesivo importada. Esta patologia provoca, entre otras afec-
ciones, alteraciones en la vascularizacion periférica, con una incidencia del 40% segun las series clasicas.

Presentamos una serie de 14 casos con una edad media de 21 anos donde la angiografia de campo amplio (WF-AGF) muestra una afectacién del 100%
de los pacientes. Si bien la isquemia periférica es el hallazgo mas frecuente (100%), los shunts (62,5%) y los neovasos (37,5%) también son presentes.
La WF-AGF es fundamental a la hora de valorar los pacientes afectados por drepanocitosis.
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Resum

La drepanocitosi o anemia de les cel-lules falciformes es un trastorn genetic autosomic recessiu importat. Aquesta patologia provoca, entre d'altres,
alteracions a la vascularitzacié periférica, amb una incidéncia del 40% segons les series classiques.

Presentem una serie de 14 casos, amb una mitjana d’edat de 21 anys, on l'angiografia de camp ampli (WF-AGF) mostra una afectacié del 100% dels
pacients. Si bé la isquémia es la troballa més freqiient (100%), els shunts (62,5%) i els neovasos (37,5%) també hi son present.

La WF-AGF es fonamental a I'hora de valorar els pacients afectats per drepanocitosi.

Paraules clau: Drepanocitosi. Angiografia. Camp ampli. Retinopatia. Anémia falciforme. Neovasos en ventall.

Abstract

Sickle cell disease is an imported recessive autosomic genetic disease. Around 40% of the patients develop, among others, alteration of peripheral vessels
of the retina, according to traditional studies.

14 patients, with an average age of 21, are studied with wide-field angiography (WF-AGF). Though peripheral ischemia is present in all patients, shunts
(62.5%) and neovessels (37.5%) have also been found.

WEF-AGF is a must when managing patients with sickle cell disease.
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Introduccion

La drepanocitosis 0 anemia de las células falciformes es un tras-
torno genético autosdmico recesivo, tipica de entornos de clima
tropical. Dicho trastorno causa una alteracién en la composicion
molecular de la hemoglobina (Hb). Esta polimeriza bajo ciertas
situaciones de temperatura o pH sanguineo. Dicha polimerizaciéon
altera la forma, permeabilidad y flexibilidad de los eritrocitos,
que acaban ocluyendo capilares de bajo calibre. Existen diversas
mutaciones de la hemoglobina, que en combinacién con la he-
moglobina S pueden causar dicha enfermedad. Las formas mas
graves comprenden las combinaciones SSy SR, aungue hay otras
combinaciones con gravedad variable como SCy S{3 +; cada una
con sus particularidades clinicas.

Si bien es originaria de regiones como Africa subsahariana, centro
y Sudamérica, el aumento de los movimientos migratorios ha
provocado la aparicién de esta alteracion genética en nuestro
entorno’. A mayo de 2022, la unidad de eritropatologia del H.
Trueta ha diagnosticado 80 pacientes de enfermedad de las
células falciformes en la provincia de Girona.

Casos clinicos

Se presenta una serie de 14 pacientes afectados por drepanoci-
tosis, visitados entre septiembre de 2021y mayo 2022. Si bien los
pacientes son mayoritariamente nacidos en Catalufa, son hijos
de inmigrantes de origen africano, especialmente de la region
de Senegal y Gambia. Ademas. Su edad media es de 21 afos
(12-34), por lo que estamos delante de una muestra de pacientes
jovenes, donde no nos esperdbamos encontrar patologia (Tabla 1).
La agudeza visual corregida de todos los pacientes era de 1/1
bilateral excepto un ojo de un paciente con 0,9/1.

En una exploracion inicial en la consulta se objetivaron 10 altera-
ciones vasculares inespecificas (66%), 3 isquemias evidentes (20%)
y neovasos en una paciente (6,6%). Si bien estos hallazgos no
son extrapolables a ninguna clasificacion, se puede deducir una
incidencia superior al 27% de isquemia retiniana y complicaciones.

Se obtuvo una angiografia de campo amplio (UWF-FA), mediante
Optomap de Optos, de los pacientes mayores de 15 afios que acu-
dieron a una segunda visita de control y dieron su consentimiento.
Los pacientes se clasificaron segun el estadio mds avanzado de
cualquiera de ambos ojos, segun la escala Goldberg.
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Sexo Nacionalidad Edad Genética

1 Femenino Cataluna 14 HbSS

2 Masculino Cataluna 29 HbSS

3 Femenino Cataluna 15 HbSC

4 Femenino Cataluna 12 HbSS y déficit
G6PDH

5 Masculino Catalufia 31 HbSS

6 Femenino Cataluna 16 HbSS

7 Femenino Cataluia 14 HbSS

8 Femenino Cataluna 12 HbSS

9 Femenino Cataluna 19 HbSS

10 Femenino Gambia 30 HbSS

11 Masculino Cataluna 12 HbSS

12 Masculino Gambia 34 HbSS

13 Femenino Colombia 31 HbSB+

14 Masculino Cataluna 26 HbSS

Tabla 1. Datos demograficos

Figura 1. Shunts.

Todos los casos presentaban alteraciones de la vascularizacion
periférica. En 3 pacientes se observé isquemia periférica aislada
o grado 1 de Goldberg (37,5%), en 2 pacientes se observaron
shunts periféricos evidentes o grado 2 (25%), visibles en la Figura
1,y en 3 pacientes se evidenciaron neovasos periféricos o grado
3 (37,5%), como muestra la Figura 2. Ningun paciente presentd
hemovitreo o desprendimiento de retina (grados 4y 5, respecti-
vamente). En 5 pacientes no se realizo la angiografia de campo
amplio por ser menores de 15 afios y un paciente no acudio a la
cita con angiografia.
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Figura 2. Neovasos en abanico.

Figura 3. Imagen de lesién tipo sunburst.

También se observaron lesiones del pigmento, como las lesiones
en sunburst (Figura 3), pero no forman parte de los criterios para
el estadiaje de la enfermedad.

Dos de los pacientes con neovascularizacion periférica fueron
tratados inicialmente con fotocoagulacién sectorial, pero la
paciente 6 requirid de panfotocoagulacion para control de la
neovascularizacion. El resto de los pacientes se encuentran bajo
observacion en actitud expectante.

Existen diversas limitaciones del estudio. En primer lugar, la
clasificacion realizada en la consulta no siguio la clasificacion de
Goldberg puesto que se revisé la historia clinica de forma retros-
pectiva tras encontrar los primeros resultados patoldgicos, aunque
los siguientes pacientes fueron incluidos de forma prospectiva. La
angiografia de campo amplio, siendo una clara mejoria respecto
a la angiografia convencional, no llega a explorar el 100% de la
retina. Ademas, cabe mencionar los artefactos habituales por
las pestanas en el campo retiniano inferior, especialmente en
pacientes con colaboracién limitada.
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Por otro lado, muchos de los inmigrantes de las zonas con drepa-
nocitosis endémica se encuentran en situacion precaria. Refieren
tener oficios ndmadas que les obligan a trasladarse frecuente-
mente de su domicilio habitual. Es habitual que estos pacientes
no acudan a las consultas programadas, ni a las exploraciones
relacionadasy Unicamente acudan a urgencias cuando presentan
dolor por oclusiones vasculares.

Discusion

Las clasificaciones cldsicas mas extendidas (Goldberg?y Penman?)
y gufas de practica clinica* basadas en angiografia convencional
refleren una tasa de isquemia aproximada del 40%. De hecho,
Penman hizo explicita la limitacion de la AGF clésica al no poder
observar el limite periférico de la vasculatura en el 50% de los
0jos y, de forma secundaria, no observar la retina isquémica en el
54% de los pacientes que desarrollaron retinopatia proliferativa’.

Aligual que en nuestra muestra, la inclusién de la angiografia de
campo amplio en la practica clinica ha resultado en una deteccién
mayor de la retinopatia por drepanocitosis, clasificando el 90%
de los pacientes como estadio Il o superior y diagnosticando
patologia no detectada en exploracion directa®®. La incorporacion
de nuevas tecnologias supone un cambio en el paradigma de
la gestion de estos pacientes. De tal manera que actualmente
se recomienda iniciar la exploracién con angiografia de campo
amplio en pacientes en edad pediétrica, a partir de los 9 afios en
la variante HbSCy 12 afios en la HbSS’. Asimismo, la manipulacion
de lasimdagenes, mediante software permite obtener el indice de
isquemia retiniana, biomarcador de progresion de la enfermedad®,

Afortunadamente, el 32% de los ojos con retinopatia proliferativa
regresan espontaneamente, siendo el mecanismo el autoinfarto
de los neovasos la hipdtesis mds sélida®. Por otro lado, la mayorfa
de hallazgos realizados mediante UWF-FA puede no suponer
un cambio en la actitud terapéutica®, por lo que hace falta mas
estudios en este sentido.

Conclusion

La drepanocitosis provoca alteraciones de la vascularizacion pe-
riférica desde edades muy tempranas con una incidencia mayor
de lo descrito tradicionalmente. Dicha patologfa ird en aumento
en nuestro entorno, por lo que los protocolos de cribaje, diag-



nostico, clasificacion y tratamiento deben ser actualizados con las

nuevas herramientas disponibles. Mientras tanto, el abordaje con

angiografia de campo amplio es obligatorio para poder controlar
adecuadamente dichos pacientes.
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