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Findings with optical coherence tomography angiography in a patient with
sickle cell retinopathy: a case report.
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RESUMEN

Objetivo: Reportar el caso clinico de un paciente con diagnostico de
retinopatia por anemia de células falciformes utilizando la angiografia por
tomografia de coherencia 6ptica.

Disefio: Reporte de caso.

Método: Se reporta el caso de un paciente masculino asintomatico con
antecedente de anemia de células falciformes con hemoglobina tipo SS.

Resultado: La angiografia por tomografia de coherencia 6ptica identifico
cambiosestructuralesyzonasdeisquemiaenlamaculadeun paciente asintomatico
no identificados en la angiografia fluoresceinica asociado a adelgazamiento de
las capas retinianas externas.
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Conclusion: El presente reporte de caso demuestra la ventaja que posee la
angiografia por tomografia de coherencia épticasobrela angiografia fluoresceinica
para identificar cambios compatibles con vasculopatia isquémica a nivel del
plexo vascular profundo en la macula de en un paciente con manifestaciones
tempranas de retinopatia por anemia de células en la periferia. Evidencia que
las alteraciones vasculares podrian causar adelgazamiento de las capas retinianas
externas.
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ABSTRACT

Objective: To report a case of sickle cell retinopathy using optical coherence
tomography angiography.

Design: Case Report

Methods: Case report of an asymptomatic male patient with type SS sickle
cell anemia.

Results: Optical coherence angiography identified structural changes and
nonperfusion in the macula of an asymptomatic patient that were not identified
with fluorescein angiography associated to outer layer retinal thinning.

Conclusion: The present report demonstrates the advantage of optical
coherence tomography angiography over fluorescein angiography to identify
changes compatible with ischemic vasculopathy in the deep capillary plexus of
the macula of patient with early signs of sickle cell retinopathy at the periphery. It
provides evidence that the ischemic vascular alterations affect the deep capillary

plexus and could cause outer retinal thinning.

INTRODUCCION

La anemia de células falciformes es wuna
hemoglobinopatia de herencia autosémica recesiva,
que se caracteriza por la presencia de hemoglobina S
resultado de la mutacion puntual de un aminoacido
en el cual se sustituye el acido glutdmico por valina en
la posicion 6 de la cadena 3-globina."” La enfermedad
de células falciformes incluye varios genotipos los
3 principales son HbS/hbS(SS) HbS/HbC (SC) vy
HbS/beta talasemia(SP).> La forma mas severa de
enfermedad vascular retiniana es la retinopatia
drepanocitica proliferativa, que se caracteriza por
isquemia vascular retiniana desencadenada por la
polimerizaciéon de las proteinas y deformacion de
los eritrocitos en los plexos capilares.* La viscosidad
sanguinea, la estructura anormal y fragilidad de
los eritrocitos desencadenan hemolisis, oclusiones
vasculares a repeticion y dafio endotelial que lleva a
isquemia a nivel de la red capilar retiniana, lo cual
estimula la neovascularizacion.?

La historia natural de la retinopatia drepanocitica
fue clasificada por Goldberg en 1971 de acuerdo a
sus manifestaciones clinicas en: stadio 1: oclusiones
arteriales periféricas; Estadio 2: anastomosis
arteriovenosas periféricas; Estadio 3: proliferacion
fibrovascular y lesiones caracteristicas en abanico
de mar; Estadio 4: hemorragia vitrea; estadio 5:
desprendimiento de retina traccional.>*

Por mas de 40 anos la angiogratia fluoresceinica
(AF) ha sido el Gold estandar para el diagndstico
y monitoreo de la retinopatia drepanocitica.”
En la actualidad existen nuevas tecnologias que
permiten evaluar el polo posterior con mayor
precision como la tomografia de coherencia dptica
de dominio espectral (SD - OCT) en el cual ya se
ha demostrado adelgazamiento macular temporal y
central en pacientes con retinopatia y la angiogratia
por tomografia de coherencia 6ptica (A-OCT) ha
permitido obtener imadgenes segmentadas de alta
resolucion de los plexos superficiales y profundos de

119



Revista Sociedad Colombiana de Oftalmologia - Julio - Diciembre 2017

la retina. ®* Razén por la que se decide reportar los
hallazgos en un caso de retinopatia por anemia de
células falciformes utilizando: A - OCT, SD- OCT y
la AE

METODO

Se Teporta el caso de un paciente masculino
asintomatico con antecedente de anemia de células
falciformes con hemoglobina tipo SS. Valorado en la
Clinica Oftalmoldgica de Cartagena el 12 de junio de
2016, remitido para control de rutina. Fue valorado en
el servicio de Retina e Imdgenes diagnosticas donde
se le realizd examen oftalmoldgico completo, AF
utilizando el equipo Topcon FX 50, SD OCT y A-OCT
con el equipo Avanti XR de Optovue.

DESCRIPCION DEL CASO/RESULTADOS

Se valor6 un paciente masculino de 17 afos,
afroamericano asintomatico sin complicaciones
sistémicas al momento de la evaluacién. Desconocia
antecedentes heredofamiliares.

Al examen oftalmolédgico presento AV 20/20 en
ambos ojos, sin alteraciones en la biomicroscopia.
En el fondo de ojo de ambos ojos llamo la atencién
la leve tortuosidad vascular en las arcadas vasculares
(fig. 1y 2) y microaneurismas en la periferia. Se realiza
una impresion diagnostica de retinopatia por anemia
de células falciformes y se solicitaron exdmenes
complementarios.

Figura 1. Leve tortuosidad vascular

Figura 1. Leve tortuosidad vascular

La fase arteriovenosa de la AF de ambos ojos,
no demostrd alteraciones maculares y evidenci6
oclusiones arteriales zonas de isquemia y cortocircuitos
arteriovenosos en la regiéon temporal superior sin
evidencia de neovascularizacion. (fig 3-6)

Figura 3. Fase arteriovenosa de la AF del ojo derecho no demostro
alteraciones maculares

120

Figura 4. Fase arteriovenosa de la AF del ojo derecho evidencid

oclusiones arteriales zonas de isquemia y cortocircuitos
arteriovenosos en la regién temporal superior sin evidencia de neo
vascularizacién
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Figura 5. Fase arteriovenosa de la AF del ojo izquierdo: no
demostré alteraciones maculares

- A il
Figura 6. Fase arterio venosa de la AF del ojo izquierdo: oclusiones

arteriales zonas de isquemia y cortocircuitos arteriovenosos en la
region temporal superior sin evidencia de neo vascularizacion

En el ojo derecho el SD- OCT no demostro alteracion
de la interfaz vitreorretiniana, espesor retiniano ni
alteraciones patolégicas. (fig.7)

Figura 7. SD- OCT del ojo derecho: no demostr¢ alteracion de la
interfaz vitreorretiniana ni alteraciones patoldgicas

En el corte horizontal del ojo izquierdo llamo la
atenciéon una zona de adelgazamiento retiniano
localizado en haz papilomacular y alteraciones en
el paralelismo de las capas retinianas externas en la
macula temporal. (fig 8)

Figura 8. SD OCTCorte horizontal del ojo izquierdo : zona de
adelgazamiento retiniano localizado en haz papilomacular y
alteraciones en el paralelismo de las capas retinianas externas en
la macula temporal

En la imagen de 3x3 mm del ojo derecho, la A-OCT
reveld alteracion del contorno de la zona a vascular
de la fovea (ZAF) asociado a zonas de isquemia
parafoveales en el plexo profundo y microaneurismas
sin alteracién en la retina externa ni coriocapilar.
(fig 9) Mientras que la imagen de 8x8 mm permitié
delimitar las zonas de isquemia al final de las arcadas
vasculares temporales y zonas de isquemia en el haz
papilo macular a nivel del plexo profundo que no
fueron identificadas en la AF. (fig 10)

Figura 9. AOCT de 3x3 mm ojo derecho: alteracion del contorno
de la ZAF asociado a zonas de isquemia parafoveales en el plexo
profundo y microaneurismas
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Figura 10. AOCT de 8x8 mm ojo derecho: delimitacion de las
zonas de isquemia al final de las arcadas vasculares temporales
y zonas de isquemia en el haz papilo macular a nivel del plexo
profundo

En el ojo izquierdo, la imagen de 3x3 mm demostro
alteracion del contorno de la ZAF y zonas de isquemia
parafoveales temporales en el plexo vascular. (fig 11)
Mientras que la imagen de 8x8 mm reveld zonas de
isquemia en la region nasal en el plexo profundo de la
macula que coincidian con la zona de adelgazamiento
retiniano que llamo la atencién en el corte horizontal

del SD-OCT. (fig.12)

Figura 11. AOCT de 3x3 mm ojo izquierdo: alteracion del
contorno de la ZAF y zonas de isquemia parafoveales temporales
en el plexo vascular profundo

Figura 12. AOCT de 8x8 mm ojo izquierdo: zonas de isquemia
en la region nasal en el plexo profundo de la macula que
coincidian con la zona de adelgazamiento retiniano que llamé la
atencion en el corte horizontal del OCT - SD

De acuerdo a los hallazgos el paciente se realizo el
diagnostico de retinopatia por anemia de células
falciformes en Estadio 3, segun la clasificacion de
Goldberg y se recomendé conducta expectante con
controles anuales.

DISCUSION

En el caso descrito en el presente reporte, Ia
A-OCT permitié delimitar las zonas de isquemia y
adelgazamiento retiniano macular en un paciente
asintomatico con hallazgos de retinopatia en la
periferia y maculopatia drepanocitica. Hasta la fecha
es el tnico reporte de caso en Colombia utilizando la
A-OCT a para valorar los las alteraciones vasculares
de un paciente con retinopatia por anemia de células
falciformes.

En el 2015 Han y colaboradores, utilizando la A-OCT
demostraron la perdida de la densidad vascular en los
plexos retinianos profundos asociado a adelgazamiento
retiniano en 5 de 10 ojos. Lo cual respalda la hipdtesis
que el adelgazamiento podria ser ocasionado por
isquemia a nivel de los plexos vasculares profundos.*
En el mismo aflo, Sanfilippo publicé un caso muy
similar al presente donde evidencid la presencia de
adelgazamientos retinianos maculares asociados a
zonas de isquemia en el plexo vascular profundo. "

Luego en el 2016, Mathew y colaboradores demostrd
mayor prevalencia de retinopatia proliferativa en
pacientes con adelgazamientos maculares discretos.’

La relevancia de estos hallazgos no se ha determinado
para el diagnostico y manejo de la enfermedad, sin
embargo ya se ha demostrado que la sensibilidad
retiniana disminuye en las zonas de adelgazamiento. °

La A-OCT fue un examen complementario Util para
identificar zonas de isquemia a nivel del plexo vascular
profundo en la macula de un paciente asintomatico en
fases tempranas de la retinopatia asociadas a zonas de
adelgazamiento de las capas retinianas externas. Se ha
reportado la presencia maculopatifa por anemia de
células falciformes en el 29% de los pacientes utilizando
la AE" Los hallazgos demuestran que la maculopatia
podria ocurrir simultdneamente a las alteraciones
periféricas y no como una manifestacion tardia de la
historia natural de la enfermedad. La habilidad de la
A-OCT para detallar las alteraciones micro vasculares
en los plexos retinianos maculares permite identificar
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manifestaciones patologicas de la enfermedad en
estadios incipientes y en el futuro podria ser de gran
utilidad para guiar las intervenciones terapéuticas en
etapas mas tempranas dela evolucion dela enfermedad.

CONCLUSION

El presente reporte de caso demuestra la ventaja que
posee la angiografia por tomografia de coherencia
optica sobre la angiografia fluoresceinica para
identificar cambios compatibles con vasculopatia
isquémica a nivel del plexo vascular profundo en
la macula de en un paciente con manifestaciones
tempranas de retinopatia por anemia de células en
la periferia. Evidencia que las alteraciones vasculares
podrian causar adelgazamiento de las capas retinianas
externas.

Se necesitan estudios aleatorizados con mayor cantidad
de casos estudiados para determinar la importancia
clinica de los hallazgos.
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