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RESUMO 

F9i'àm l!.fi�Usa.dos erll"·est�C:!.ô retrô�pêctivô 89 pàêiêntes c9m J!ipó7 \ 
tese diâgnósttca. de Síl.idrôiji� de Vogt::K.ôyâm).gi4Uâradll; cqp. ô 
ôbje�ivô de descrever e analisar suas manifestaÇões clínicas e �s!Jla
res. Sessenta. _ e  oito (76,40jo) g��i.��tes era� ��- �e�o felliinino � 2l . 
(23;6zo) . �9 s��o mascdlino. � rnédià de id'ade1foi d�"34 . anqs. ª�uve . 
um e!edôriiíff!9 idà ràÇfl �.râ��a (5?,6% ) .  Ü epvo1Vi�.e.Ilt9 .«;1(:Ul#f J�� ··• 
bilai�ral eÔl 199% dôs casosi D9en.ça -·do tipô í esteve p"res�nie êjp 7S 

·· p�ei�-�tes ""(��;!�); •ti����· - ·•�m •�-·�·· ·<4o;4% ) "·e tig� ��--�-· �·� - --�� (�fso/J••··:N' 
tip? f en�o��r��9s �Pia ���or ineidência de ma�i!�stá§õ�s· i < · 
gicas (p · < Q,QJ)� n·enJte · a� man!festãções extra.,.ocul�res a c 
(56,20jo): . ��rrt��dô {4l;6°I�J; Hipóãcusia . (28,1 %) -. e ·· alo�'eéia (� _ .•.•.• �) fot�-� os· IJ1_ãis:�.!�ad�s. Os ac�ados oculares niais freq��ntes foram: 
''su,��e.t • • �I?�. !��.���" (��;�.0(6), nôdulos · de ··· l:)a•len'-Fuch� -�� 
hip�teltl��<d�. ll��H� (�.�·�9{��� Jfidoci':lite granulomatosa <1�· - · < · · · desc?�a1J1e.�.!? e��ri.C:!ativo.T �

-
� retjna . (31 ,5%). <;atarata (Sr;��) , e 

glaucomil (27;0%) foram as complicações mais encontradas; Dós 18 
pacientes q!J� reaniâram ó êxâifie dÓ iíquor, 1 O (55,6% )apresent:tram 
pl�iocito�e ·coltl lirí!ªCi

·
�os

_ �
: A: Rl�rassonografia qcular fÔi · realiza dá .�lii 

30 pâcientes e ás prinCipais alt�rações evidenciadas foram: membra
na� vítreas m9yeis e tênue�{43,3% ), espessamento de parede (26;7�(o) 
e descolamênto de retina (23,3o/o): 68;5% dos P!lcientes foram tratadós 
' com uma côm6inâção de corticosteróides tópicos e sistêmicôs. 

Palavras-chave: Síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada; Uve íte ; I nflamação i ntra-ocular. 

INTRODUÇÃO 

A S índrome de Vogt-Koynagi-Harada foi descrita inicialmente por 
Vogt em 1 906 como uma uveíte bilateral com poliose, e por Harada, em 
1 926 ,  que descreveu cinco casos de uveíte posterior bi lateral com 
descolamento exsudativo de retina .  Koyanagi ( 1 929) ,  descreveu seis 
casos de iridocicl ite bi lateral crônica, não-traumática, associada com 
cefaléia, febre , disacusia, vitil igo, poliose e alopecia 1 -5 • Babel, em 1 932 ,  
reconheceu estas entidades como única e as nomeou de Síndrome de 
Vogt-Koyanagi-Harada 3 • 4 . 

Também chamada de síndrome uveomeníngea 4• 5 , caracteriza-se por 
apresentar uveíte difusa bilateral, geralmente granulomatosa, de etiologia 
desconhecida, acompanhada por descolamento exsudativo de retina, além 
de manifestações dermatológicas, meníngeas e auditivas 6-8 . Dentre as 
manifestações  extra-oculares podemos c i tar s intomas meníngeos ,  
pol iose ,  alopecia, vitiligo, zumbido e disacusia 9• 1 0 • Acomete pessoas de 
raças pigmentadas,  principalmente mulheres ,  na faixa etária entre 20 e 50  
anos de  idade 5 • 6 • 1 0 • 
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No Brasil ,  representa 2 ,5% do total de uveítes 6• 7 . Nos 
Estados Unidos esta incidência é de aproximadamente 0,9% e 
no Japão de 8,0% 7 • 

O prognóstico visual dos pacientes é reservado 7• 8, relacio
nado principalmente ao desenvolvimento de glaucoma e 
membrana neovascular subretiniana 1 2 • Acuidade visual final 
melhor do que 20/40 ocorre em apenas 30% dos casos 1 • 4• 7 •  9 , 
trata-se, portanto, de importante causa de cegueira 7 . 

O objetivo do presente trabalho é descrever e analisar as 
manifestações clínicas da S índrome de Vogt-Koyanagi
Harada em 89 casos diagnosticados em serviço referência 
para o atendimento de uveítes .  

MATERIAL E MÉTODOS 

Realizamos estudo retrospectivo de 89 pacientes com hipóte
se diagnóstica de Síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada atendidos 
no Setor de uveítes da nossa instituição, no período de janeiro de 
1 977 a outubro de 1 997.  O diagnóstico da Síndrome de Vogt
Koyanagi-Harada baseado foi nos seguintes achados clínicos : 
uveíte difusa, granulomatosa ou não, acompanhada ou não de 
descolamento exsudativo de retina e ou cicatrizes coriorretinia
nas secundárias a descolamento exsudativo prévio. Pacientes 
com quadros oculares atípicos foram excluídos do estudo . 

Os pacientes foram classificados em três grupos, de acor
do com as manifestações clínicas apresentadas 9 (Tabela 1 ) . 

Além disso, foram subdivididos em A (ausência) e B 
(presença) de acordo com as manifestações neurológicas. 

RESULTADOS 

Dos 89 pacientes avaliados, 68 (76,4%) eram do sexo feminino 
e 2 1  (23 ,6%) do sexo masculino, com faixa etária variando de 4 a 
65 anos (média de 34 anos), conforme distribuição na tabela 2 .  

Quanto à raça a distribuição foi a seguinte : 5 3  ( 59 ,6%) 
brancas, 24 (27,0%) pardas ,  9 ( 1 0%) negras e 3 (3 ,4%) da 
raça amarela .  

O envolvimento ocular fo i bilateral em 1 00% dos casos, 
sendo que em 36 pacientes (40,4%) o acometimento inicial foi 
unilateral .  No primeiro exame 80 pacientes (89 ,9%) apresen
tavam envolvimento difuso do trato uveal, 6 pacientes (6,7%) 
alterações restritas ao polo posterior e 3 pacientes (3 ,4%) 
alterações restritas ao segmento anterior. 

Tabela 1 .  Classificação da Síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada 
segundo OHNO e cols (1 977). 

l=n\/nl\/irru>ntn ocular acompanhado por duas ou 
alte rações aud itivas ou dermatológicas. 
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Tabela 2. Distribuição dos pacientes por faixa etária. 

0-1 0 anos 4 4,5 

2 1 -30 anos 26 29,2 

41�50 anos 1 4  1 5 ,7 

> 61  anos 6 

De acordo com a classificação de Ohno e cols .  9, doença do 
tipo I esteve presente em 2 5  casos (28 ,  1 %), tipo 11 em 36 casos 
(40,4%) e tipo III em 28 casos (3 1 ,5%) (Tabelas 3 e 4). 

Dos pródromos referidos os  mais freqüentes foram: 
cefaléia (4 8 , 3 %) ,  dor orbital  ( 3 3 ,7%) ,  l acrimej amento 
(27,0%) e fotofobia (23 ,6%);  geralmente antecedendo a crise 
ocular em aproximadamente 2 semanas . 

Dentre as manifestações extra-oculares, zumbido esteve 
presente em 37 pacientes (4 1 ,6%), hipoacusia em 25 (28 , 1 %), 
alopecia  em 24 (27%),  tonturas em 1 9  (2 1 ,3%),  poliose em 
1 5  ( 1 6 ,8%) e vitiligo em 14 ( 1 5 ,7%).  Manifestações neurológi
cas estiveram presentes em 50 pacientes (56,2%), representa
das por cefaléia ( 56,2% ), confusão mental ( 1  O, 1 %) e menin
gismo (6,7%). Ern 1 8  pacientes foi realizado o exame do líquor 
e destes 1 0  (55 ,6%) apresentaram pleiocitose com linfocitose. 

Os achados oculares mais freqüentemente observados foram: 
alterações pigmentares da retina ("sunset glow fundus") que 
esteve presente em 58  pacientes (65 ,2%), nódulos de Dallen
Fuchs em 44 (49,4%), hiperemia de papila em 43 (48,3%), 
descolamento exsudativo bilateral de retina em 28 (3 1 ,5%) e 
nódulos de íris em 1 2  pacientes ( 1 3 ,5%). Na evolução da doença, 
47 pacientes (52 , 8%) apresentaram catarata e 24 (27%) 
glaucoma e apenas dois (2,3%) pacientes desenvolveram mem
brana neovascular subretiniana (Tabela 5) .  

Quanto ao tipo de uveíte ,  reação c l ínica do tipo granu
lomatosa  foi observada em 43 pacientes (48 , 3 %) ,  não
granulomatosa em 24 (27 ,0%) e em 22 (24,7%) não foi 
poss ível  c lass ificar .  

Tabela 3.  Distribuição dos pacientes segundo o sexo e a 
classificação de Ohno e cols. •· 

Tabela 4. Distribuição quanto às manifestações neurológicas. 
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Em 4 8 , 3 %  dos pacientes ,  a acuidade visual final foi 
maior do que 20/5 0 no melhor olho e em 3 3 ,7% maior do 
que 20/5 0 no pior olho . A acuidade visual final do melhor 
olho fo i menor do que 20/200 em 3 4 , 8 %  dos pacientes e no 
pior o lho ,  menor do que 20/200 ,  em 5 3 ,9%.  Nos pacientes 
com a doença do tipo I ,  2 8 ,0% apresentaram acuidade 
visual  final no melhor olho,  menor do que 20/200 ,  enquan
to que nos grupos li  e I I I ,  apresentaram, respectivamente, 
3 3 , 3% e 46 ,4% . Os  pacientes do sexo feminino apresenta
ram uma acuidade visual final no melhor olho, menor do 
que 20/200 em 3 8 ,2% dos casos ,  enquanto que os  do sexo 
mascul ino em 2 3 , 8 % .  

A ultrassonografia d o  globo ocular e anexos foi realizada 
em 30 pacientes e foram evidenciadas as seguintes altera
ções :  membranas vítreas móveis e tênues em 1 3  pacientes 
(43 , 3 % ) ,  espessamento de parede (episclera, esclera e 
coróide) em 8 (26 ,7%),  descolamento exsudativo de retina 
em 7 (23 ,3%) ,  escavação evidenciável (6 ,7%),  descolamento 
de vítreo posterior (6 ,7%),  afinamento de parede (3 ,3%) e 
hemorragia vítrea (3 , 3%) .  

Os pacientes foram tratados de  acordo com a atividade da 
doença e em 19 deles, o tratamento restringiu-se à medicação 
tópica, à base de midriático (atropina à 1 %) e corticóide 
(dexametasona ou prednisolona), por apresentarem apenas 
uveíte anterior; em 6 pacientes o tratamento foi realizado com 
corticoterapia sistêmica (prednisona I a 2 mg/kg/dia) e em 6 1  
pacientes a combinação das duas terapias;  a imunossupressão 
s istêmica (clorambucil 6 a 1 4  mg/dia; ciclofosfamida 5 0  a 
I 00 mg/dia) foi uti l izada em 1 6  casos que não responderam 
à terap i a  anteriormente c i tada,  em assoc iação com a 
corticoterapia si stêmica .  Três pacientes ,  que apresentaram a 
forma inativa da doença, não foram tratados, apenas acompa
nhados periodicamente. 

DISCUSSÃO 

Em nosso estudo, podemos observar uma alta incidên
cia de pacientes do sexo feminino (76 ,4%) ,  bastante seme
lhante a encontrada por Albuquerque Filho (93 , 7 5 %) 1 , 
Oréfice (76%) 1 0 ,  Rubsamen (77%)  1 1 e Belfort Jr .  (70%) 7

, 
entretanto alguns autores afirmam não existir predomínio 
entre os sexos 3 · 9 .  A faixa etária descrita como de maior 

acometimento é entre 20 e 50 anos  2 • 4 • 5 • 6 •  9 ,  a qual foi 
confirmada em nosso estudo . Na distribuição racial ,  encon
tramos um predomínio de pacientes de cor branca e menor 
freqüência em pacientes de cor amarela,  o que difere dos 
resultados da literatura, onde orientais ou descendentes são 
mais acometidos ,  além de ser raro em brancos 3 •  5 • 8 • 1 2 • Isto 
ocorre possivelmente pela  grande miscigenação racial bra
s ileira e o fato de muitos pacientes considerados de raça 
branca terem ascendênci a  indígena 7 • 

Pacientes com a doença do tipo III são reconhecidos como 
apresentando a forma completa da síndrome, enquanto que os 
do tipo li apresentam a forma incompleta. Nos pacientes do 
tipo I ,  o diagnóstico é presuntivo 9 .  Em nosso estudo observa
mos predomínio da síndrome do tipo 11 (40,4%), e foi no tipo 
I que constatamos a menor freqüência de manifestações neu
rológicas (p < 0,0 1 ) .  

D o  total de pacientes examinados, 7 1  (79 , 8%) apresenta
ram sintomas prodrômicos .  O quadro ocular caracterizou-se 
por uma uveíte difusa (89 ,9%), geralmente granulomatosa 
(48 ,3%),  bilateral em todos os casos, acompanhada por mani
festações extra-oculares, principalmente meníngeas (56,2%), 
auditivas ( 56 ,2%) e dermatológicas (47,2%), dados que são 
similares à l iteratura 2 • 5 • 1 1 • O quadro meníngeo aparece junto 
com a uveíte e a pleiocitose do líquido cérebro-espinhal 
permanece por algumas semanas, desaparecendo por volta da 
8• semana 5 •  9. No presente estudo, 5 5 ,6% dos pacientes que 
realizaram o exame do líquor apresentaram pleiocitose com 
predomínio de linfócitos .  

Apenas dois (2 ,3%) pacientes desenvolveram membrana 
neovascular subretiniana, evidenciando tratar-se de complica
ção muito pouco freqüente 8 . Catarata (52 ,8%) e glaucoma 
(27 , 0%) foram as complicações mais encontradas . 

Segundo Forster e cols .  ( 1 990) 1 3 ,  os achados ecográficos 
mais freqüentes são : espessamento de coróide, descolamento 
seroso da retina, espessamento de esclera e/ou episclera e 
opacidades vítreas. No presente trabalho, dos pacientes que 
realizaram o estudo ultrassonográfico, 26,7% apresentaram 
espessamento de parede, incluindo a esclera, episclera e 
coróide; 23 , 3% descolamento de retina e 43 ,3% membranas 
vítreas, concordando com dados de outros autores 4. 

O prognóstico visual da síndrome de Vogt-Koyanagi
Harada é reservado, pois,  segundo Belfort Jr. 7 apenas 33% 
dos  pacientes atingem uma acuidade visual final melhor do 
que 20/40.  Em nosso grupo 47,7% apresentaram acuidade 
visual final melhor do que 20/50 no melhor olho , fato este 
também constatado por outros autores 9• 1 1 , fazendo desta 
entidade uma importante causa de cegueira 5 • 7 . 

SUMMARY 

We retrospectively exam in ed 89 patien ts with presumptive 
diagnosis of Vogt-Koyanagi-Harada syndrom e .  Sixty
eigh t (76. 4 %) patients were women and 21 (23 .  6%) men. 
Mea n  age was 34 years and 53 (59 . 6%) were white .  
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Bilateral ocular in volvem ent  was observed in a li patients. 
Twen ty-five patien ts (28. 1 %) developed type I disease, 3 6 

(40. 4 %) type 11 and 28 (3 1 . 5 %) type 111. In the last two 
gro ups we fo u n d  a larger in cidence  of n e urological  
disturbances when  compared with the first group (p < 
0. 0 1) .  Th e most frequen t extraocular  manifestations were 
headache (5 6. 2 %) ,  tinn itus (4 1 . 6%) ,  dysacusis (28. 1 %) 

and alopecia (2 7. 0%) .  The most  frequen t ocular  findings 
were  " s u n s e t  glow fu n dus " (65 . 2 %) ,  Da llen-Fu c h s  
nodu les (49. 4 %) ,  disc hyperem ia (48. 3 %),  granulomatous 
reaction in  the an terior segm e n t  (48 . 3 %) and serous 
re t in a /  de ta ch m e n t  (3 1 . 5 %) .  Ca tara c t  (52 . 8 %) a n d  
glaucoma (2 7. 0%) were the most common complications. Of 
1 8  patien ts whose cerebrospinal jluid was evaluated, 1 0  

(55.  6%) showed pleocytosis with lymphocytosis. Ocular 
u ltrasonography was pe1jormed in 30 patients and th e 
changes observed were m ild vitreous opacities (43 . 3 %) ,  

th icken ing o f the se!  era, choroid and episclera (26. 7%) 

and retina!  detachment  (23 . 3 %) .  

Keywords: Vogt-Koyanagi-Ha ra da syn drome;  Uve i tis ; 
1n traocular injlammation. 
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