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Sindrome de Cogan: achados oculares em um
caso da forma atipica

Cogan's syndrome:ocular findings in an atypical case

Ana Karina Santiago de Medeiros Lima'

Carlos Alexandre de Amorim Garcia* RESUMO
Marco Anténio Rey de Faria® \ A sindrome de Cogan € entidade multissistémicarara caracteri zada por
Uchoandro Bezerra Costa Uchoa ceratite intersticial associada a disfungdo audio-vestibular e possivel

surdezirreversivel classificadaem duasformasclinicas: tipicaeatipica.
H& discordancia na literatura quanto a presenca de acometimento
corneano na forma atipica. Uma paciente de 32 anos queixando-se de
hiperemia e dor ocular, fotofobia e baixa da acuidade visual no olho
direito, associadaaperdasibitadeaudi¢cdo aesquerda, vémitos, diarréia,
oliguria, dor naorofaringeefebre. Historiapréviade semel hanteacome-
timento do olho esquerdo e audicéo direita. Havia intensa hiperemia
conjuntival, esclerite nodular, episclerite e infiltrados circulares no
estromacorneano. A pacienterecebeu pul soterapiacom metil prednisolona
eciclofosfamida. Evoluiucomgrandemel horaocul ar, porém comrespos-
ta auditiva pobre. O caso reportado pode constituir forma tipica da
sindrome de Cogan (de acordo com autores que defendem o néo-
acometimento corneano na forma atipica) com alguns achados carac-
teristicos daforma atipica ou um caso da forma atipica da sindrome de
Cogan (para aquel es que defendem o acometimento corneano naforma
atipica). O diagnostico diferencial também é discutido.

Descritores: Doengas da cornea; Esclerite; Perda auditiva; Doenga de Meniere; Artrite/
complicag@es; Sindrome; Doengas vestibulares; Surdez/complicagdes; Imunossupressores/
uso terapéutico; Relatos de casos [tipo de publicacéo]

INTRODUCAO

Sindrome de Cogan é umaentidade clinicarara, caracterizadapor ceratite
intersticial ndo-sifilitica associada a disfuncdo audio-vestibular (perda de
audicdo, vertigem e “tinnitus’) stbita® e bilateral na maioria dos casos?.
Geralmente ndo resulta em perda visual permanente, porém este aspecto é
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Aprovaggo em 24.05.2006 Haduasformasclinicas: aformatipica, ocorre em 90% dos casos, original-

Arq Bras Oftalmol. 2006;69(6):937-40



938 Sindrome de Cogan: achados oculares em um caso da forma atipica

mente descrita com achados corneanos cléssicos (infiltrados
corneanos granulares no estroma profundo® e predominante-
mente proximos ao limbo, geralmente resultando em neovascu-
larizacdo estromal), associados a disfuncdo audio-vestibu-
lar®7. A formaatipicacursacominflamagdo ocular ou orbitéria,
associado a disfuncdo audio-vestibular® e maior incidéncia de
sintomas si stémicos, principal mente relacionados a vasculitel.
Héadiscordancianaliteraturaquanto a presencade acometimen-
to corneano na forma atipica da sindrome® "9,

RELATO DE CASO

Paciente de 32 anos, sexo feminino, brasileira, leucoderma,
procedente de Natal - RN, foi atendidano servigo de oftalmolo-
giado Hospital Universitario Onofre Lopes no dia 17/08/2004,
com queixas de hiperemia, dor ocular, fotofobia e baixa da
acuidade visual (AV) no olho direito (OD) que haviam iniciado
15 dias antes. Relatava perda stibita de audicdo a esquerda ha
10dias, vomitosfreqlientes, oliglria, dor naorofaringe, diarréia
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Figura 1 - A: Esclerite, episclerite e infiltrados corneanos; B e C: Ceratite intersticial; D: 4 meses apds o tratamento

ha 3 dias e febre nos 2 dias iniciais do quadro. Em uso topico
ocular de ofloxacino e cetorolaco de trometamina, tendo ainda,
feito uso topico de gatifloxacino ecefalexinaviaora (VO), sem
apresentar melhora no quadro clinico. Afirmava semelhante
acometimento de olho esquerdo (OE) e audic¢&o direitaha 1ano
e 3 meses. Hipertensa sem uso de drogas anti-hipertensivas.
Negava outras comorbidades ou uso de medicamentos.

Ao exame, apresentavaAV sem correcdo (S/C) 20/125 (+1)
em OD e 20/60 em OE. A biomicroscopia, apresentavano OD
intensa hiperemia conjuntival, esclerite nodular inferior, epis-
clerite, infiltrados circul ares no estromacorneano, flare e célu-
las (1+/4+) nacdmaraanterior. No OE haviahiperemiaconjun-
tival moderada, infiltrado no estroma corneano eraras células
na camara anterior. Ainda, apresentava auséncia de éareas
corantes a fluoresceina e fundoscopia sem anormalidades em
ambos os olhos (AO).

Prescrito para AO prednisolona colirio 2/2 hs e prednisona
VO 60 mg/dia. Solicitadosexameseencaminhadaaclinicamédi-
cae otorrinolaringologia para elucidagdo do quadro sistémico.
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Dois dias ap0s, ja havia melhora acentuada do quadro
ocular e aumento da dor em orofaringe.

Exames: VDRL n&o reativo; teste do |atex negativo; leuco-
grama 10.500/mm? (neutréfilos= 67,3%, linfécitos= 20,8%,
monacitos= 8,9%, eosindfilos= 1,7%, basofilos= 1,4%); pla-
quetas 500.000/mm?3; dosagens aumentadas de transaminase
glutémicaoxalacética(TGO) 49 U/L etransaminase glutamica
piravica(TGP) 89 U/L; tempo detromboplastinaparcial ativa-
da(TTPA) normal.

Tomografiacranio-encefaica(TC) normal, audiometriare-
velava disacusia neurossensorial profunda bilateral com res-
posta até 4,0 KHz (90-100 dB) para ouvido esquerdo e sem
resposta a estimulos sonoros 110 dB para ouvido direito.

Evoluiu com continua melhora do quadro ocular e sisté-
mico com lesBes corneanas em regressao (persisténcia apenas
perifericamente) e apos dois meses as lesdes corneanas esta-
vam cicatrizadas (nubéculas) em AO. Relatavadiscretamelho-
raauditiva. Realizou por duas vezes pulsoterapiaem intervalo
mensal, com metil prednisolonal g/3 diaseciclofosfamidalg;
estava em uso de prednisona 80 mg/dia e desmame de predni-
solona colirio. Houve melhora do leucograma (14,6 K/uL) e
normalizag&o das dosagensde TGO e TGP, tendo sidoinicia-
do desmame lento da prednisona V O.

Em 23/02/2004 retornasem queixas ocul ares, referindo néo
ter melhorado audi¢@o, mesmo com uso de proétese auditiva.
Olho calmo, sem reac&o de cAmaraanterior eleves opacidades
corneanas estromais (nubéculas) mais evidentes na periferia
doOD. PIO 15 mmHgno OD e16 mmHg no OE. AV C/C 20/25
(+1) no OD e 20/30 (+2) no OE. Prednisolona colirio foi sus-
penso em 12/2004. Encontrava-se em uso de prednisona
10 mg/diaV O, cujo desmamefoi mantido. A pacientefoi orien-
tada aretornar para acompanhamento apos 3 meses.

DISCUSSAO

A sindrome de Cogan é uma doenca multissistémica que
em suaformactipicase caracterizapor ceratite intersticial ndo-
[uética eirite, associadas a sintomas semelhantes & doenga de
Ménieére (nduseas, vomitos, vertigens e perda progressiva da
audicdo)™. Ainda ndo se evidenciou se seus sinais e sintomas
representam uma entidade clinicadistintaou se séo manifesta-
¢oes de outras desordens sistémicas®.

O caso reportado constitui umaformatipicadasindrome de
Cogan para autores que defendem o ndo-acometimento cornea-
no na forma atipica®, com alguns achados da forma atipica
como disfuncéo hepética (evidenciada por alteracdes de enzi-
mas hepéticas), diarréia, episclerite, esclerite nodular inferior.
Para os que defendem o eventual acometimento corneano®, e
conforme os critérios de Haynes constitui um caso da forma
atipica’®. O achado de nodulacéo escleral impde diagndstico
diferencial com poliarterite nodosa (esclerite necrosante), des-
cartado com base na clinica audio-vestibular da paciente®.
Outros possiveis diagnésticos diferenciais também foram ex-
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cluidos, como sifilis (VDRL negativo), doencas reuméticas
como artrite reumatoide (teste do |atex negativo) e doenga neu-
rossensorial central (TC sem anormalidades), ototoxicidade me-
dicamentosa (sem uso de salicilatos, diuréticos ou metais pesa-
dos)®, granulomatose de Wegener” (sem sinais de vasculite
sistémica ou comprometimento intenso de trato respiratorio
superior com dor e secrecéo nasal purulenta ou sanguinolenta),
sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (auséncia de alteragdes
fundoscopicas), doenca de M éniére (sem acometimento ocular
relatado)®. Processos infecciosos também foram descartados:
rubéola (sem rash cutaneo tipico ou adenopatia cervical), paro-
tidite (envolvimento de pardtida e perda auditiva associada a
meningite)®, infeccdo por varicela-zoster®™ (sem acometimen-
to dermatol 6gico). Ha outros diagndsticos diferenciais que de-
vem ser aventados, como doenga de Lyme, tubercul ose einfec-
¢do por Clamydia®.

Achados laboratoriais reforgaram a hip6tese de sindrome
de Cogan: como leucocitose com neutrofiliarelativa e aumen-
to de enzimas hepéticas, os quais foram normalizados com
terapia adequada. A audiometria confirmou o severo défict
neurossensorial, sem melhoracom tratamento, tipico da doen-
ca. Histéria de infecc8o prévia de vias aéreas superiores é
descritano caso, como em 42% dos paci entes com formatipica
da doenca e em 65% das formas atipicas®. Outros achados
sistémicos compativeis sdo febre, cefaléia, dor cervical e na
orofaringe (50-75%), diarréia (30%)®. Ostipicos achados ocu-
larescomo lacrimejamento, fotofobia, hiperemia, baixade acui-
dade visual, infiltrados corneanos em estroma profundo, pe-
guenos (aproximadamente 1,0 mm de diametro)® e periféri-
cos'* estao de acordo com achados descritos na literatura. A
pronta resposta do quadro ocular a corticoterapia topica, a
melhora dos sintomas sistémicos a corticoterapia sistémica e
uso de agentes citotoxicos®, com pobres respostas e prog-
nostico auditivo®!? é um tipico resultado dos casos descri-
tos, tendo sido documentado surdez bilateral em 40% des-
tes®®, Tal fato reforga a importancia do diagnéstico precoce
de entidade com acometimento ocul ar associado a achados da
doenca de M éniére como tentativade minimizar seqlielas atra-
vés da pronta administragdo de terapia imunossupressora®.

ABSTRACT

Cogan’'s syndrome is an unusual multisystemic disease cha-
racterized by intersticial keratitis in association with vestibu-
loauditory dysfunction and possible irreversible deafness,
classified into 2 clinical types: typical and atypical. Thereis
disagreement in the literature about cornea disease in the
atypical variety. A 32-year-old woman complaining of ocular
hyperemia and ocular pain, photophobia and visual acuity
loss in the right eye associated with sudden left hearing loss,
vomiting, diarrhea, oliguria, oropharynx pain and fever. Pre-
vious history of similar disease in left eye and right hearing.
There was intense conjunctival hyperemia, nodular scleritis,
episcleritis, and circular infiltrates in the corneal stroma. The
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patient received pulse-therapy with methylprednisolone and
cyclophosphamide. She exhibited significant ocular improve-
ment but poor hearing results. The reported case may be a
typical Cogan’s syndrome (according to authors that assert
the non-existence of corneal disease in the atypical type) with
some findings characteristic of the atypical type or an atypical
Cogan’s syndrome (for those asserting that it is a corneal
disease). Differential diagnosisis also discussed.

Keywor ds: Corneal diseases; Scleritis; Hearing loss; Meniere's
disease; Arthritis’complications syndrome; Vestibular disea-
ses; Deafness/complications; Immunosuppressive agents/
therapeutic use; Case reports [publication type]
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