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Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada: Avaliacao
da fase da doenga na qual os pacientes recebem
o primeiro atendimento em servico especializado

Vogt-Koyanagi-Harada syndrome: evaluation of the disease phase
in which patients receive the first specialized attendance

Guilherme da Silva Ferreira da Costa ', Ana Luiza Biancardi2, Carolina de Aquino Xavier!, Giovanna Provenzano!, Haroldo
Vieira de Moraes Jdnior3

Resumo

Objetivo: Avaliar em qual fase da sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) os pacientes recebem o primeiro atendimento em
servico especializado. Métodos: Foram analisados prontudrios de 14 pacientes atendidos no Setor de Uveites do Hospital Universitario
Clementino Fraga Filho da UFRJ no periodo de janeiro de 2014 a marco de 2017. Nesta anélise, foram observados o sexo, a idade, a
fase da doenca e a acuidade visual destes pacientes com ao menos doenga provavel da SVKH. Resultados: Observamos que 35,4 % dos
pacientes apresentavam a doenca ainda na fase uveitica e que 78,5% destes pacientes apresentava acuidade visual igual ou pior que
0,05. Destes pacientes, 78,5% eram do sexo feminino e 21,5% do sexo masculino e a mediana de idades foi de 34 anos. Conclusao: Os
pacientes analisados obtiveram dificuldade em ter acesso precoce a um setor especializado, afetando assim, diretamente o tratamento
e progndstico visual.

Descritores: Sindrome uveomeningoencefalica; Uveite; Panuveite/epidemiologia; Panuveite/ prevengdo & controle; Transtornos
da vis@o/ prevencao & controle

ABSTRACT

Objective: To evaluate in which phase of Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) syndrome the patients receive the first attendance in specialized
service. Methods: A retrospective study was conduted to evaluate medical records of 14 patients with VK H in the Clementino Fraga Filho
University Hospital of the Federal University of Rio de Janeiro from January 2014 to March 2017. In this analysis, gender, age, stage of
disease and visual acuity of these patients with at least probable VK H were recorded. Results: Of these patients, 78.5 % were female and
21.5% male and the median age was 34 years. We observed that 35.4% of the patients had the disease still in the uveitic phase and that
78.5% of these patients had visual acuity equal to or worse than 0.05. Conclusion: There is a delay in the admission of these patients to
a specialized sector, thus affecting directly the treatment and visual prognosis.
Keywords: Uveomeningoencephalitic syndrome; Uveitis; Panuveitis/epidemiology; Panuveitis/prevention & control; Vision

disorders/prevention & control
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INTRODUCAO

Sindrome de Vogt — Koyanagi — Harada (SVKH) é uma

doenga sistémica granulomatosa que tem como alvo

orgdos e tecidos ricos em melandcitos, tais como olho,
ouvido interno, meninges, pele e cabelos.) Também conhecida
como sindrome tdveomeningoencefélica, possui como marco do
acometimento ocular uma panuveite bilateral severa associada
a descolamento seroso da retina. A SVKH ¢ dividida em quatro
fases distintas: prodromica, que antecede a inflamacao ocular
em 3 a 5 dias, se extende por 1 a 2 semanas,>? mimetiza uma
infeccdo viral e,apresenta como caracteristicas: febre, cefaléia, dor
orbitaria, fotofobia, zumbido, meningismo e pleocitose liquérica;
uveitica (aguda), que se inicia 3 a 5 dias apds a fase prodrémica e
dura semanas a meses, na qual hd inflamagao difusa da cordide,
responsdvel pelo subsequente acimulo de liquido subretiniano,
caracteristico desta fase da doencga, e varidvel extensdo da
inflamacdo, geralmente granulomatosa, para o segmento anterior;
a fase de convalescéncia segue gradualmente com regressao
da inflamagao e despigmentagdo da tvea e pele; este estdgio
quiescente ¢ interrompido em 17 a 73% dos casos pela fase
cronica da doenga, apresentando-se majoritariamente como uveite
anterior recorrente.!-> O diagndstico é eminentemente clinico,
e, devido a grande variagdo na apresentacgdo clinica da doenca,
o Comité Internacional de Nomenclatura propds, em 2001,©
critérios diagndsticos revisados que categorizam os pacientes
em SVKH completa, incompleta ou provéavel (Quadro 1). O
prognostico da SVKH € considerado bom,com 60% dos pacientes
obtendo acuidade visual (AV) melhor que 0,5, e estd diretamente
relacionado ao diagnéstico e tratamento precoces.>7

OBJETIVO

Analisar em qual estdgio da doenca, os pacientes com
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) receberam o
primeiro atendimento em uma unidade especializada.

METODOS

Estudo observacional, transversal, retrospectivo, realizado
através da andlise de 14 prontudrios dos pacientes com SVKH
atendidos no setor de Uveites do Hospital Universitdrio Clementino
Fraga Filho (HUCFF) da Universidade Federal do Rio de Janeiro
(UFRJ) no periodo de janeiro de 2014 a marco de 2017. Foram
incluidos neste estudo pacientes que possuiam ao menos doenca
provavel de acordo com os critérios estabelecidos no primeiro
workshop internacional da doenca de Vogt-Koyanagi-Harada.
Pacientes com traumas ou cirurgias oculares que antecederam o
quadro de uveite,com evidéncias clinicas ou laboratoriais sugestivas
de outras doencas oculares ou ainda que ndo apresentassem o
envolvimento ocular bilateral caracteristico da doenga, ndo foram
englobados neste estudo.

Os pacientes que preencheram os critérios de inclusdo foram
avaliados com relagao ao primeiro atendimento, idade, sexo, acuidade
visual e fase da doenca a época desta primeira consulta.

Para avaliagio da acuidade visual, esta foi dividida em 3 grupos:
visdo melhor do que 0,3, entre 0,3 e 0,05 e igual ou inferior a 0,05.

A doenga foi dividida nas fases prodromica, uvefitica,
convalescente ou cronica. A divisao dos pacientes entre os estagios
foirealizada através da histdria e exame clinico associado aos exames
complementares solicitados de acordo com cada caso.

Quadro 1
Critérios diagnosticos revisados da Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada. A forma completa consiste na
presenca dos critérios de 1 a 5. Nadoenga incompleta, critérios de 1 a 3 e 4 ou 5 devem estar presentes.
Na doenca provavel, temos a doenca ocular isolada com a presenca apenas dos critérios 1 a 3. ©

1. Auséncia de cirurgia e/ou trauma ocular precedendo o quadro de uveite
2. Auséncia de sinais clinicos e/ou exames laboratoriais sugestivos de outra doenga ocular
3. Acometimento ocular bilateral com as seguintes caracteristicas (obrigatdria a presenga do critério a ou b,dependendo da fase da doenca):

a. Manifestacoes precoces:

- Evidéncia de coroidite difusa (com ou sem uveite anterior, reacdo inflamatdria vitrea ou hiperemia de disco 6ptico) que
pode se manifestar como dreas focais de fluido subretiniano ou descolamento de retina seroso bolhoso.
- Caso alteragdes fundoscdpicas ndo estejam presentes, devem entdo estar presentes:
I. A angiografia fluoresceinica: 4reas focais de retardo da perfusdo coroidiana, dreas multifocais puntiformes de extravasa
mento de corante, extensas dreas de hiperfluorescéncia em forma placoide aciimulo de liquido no espago subretiniano,

e extravasamento pelo nervo 6ptico;

II. Na ultrassonografia: espessamento difuso de coroide sem evidéncia de esclerite posterior.

b. Manifestacoes tardias:

I. Historia sugestiva da doenga prévia de achados correspondentes aos critérios das manifestacoes precoces e critérios

II e IIT abaixo, ou sinais multiplos de III abaixo:

II. Despigmentagdo ocular: Fundo em por do sol ou Sinal de Sugiura
II1. Outros sinais oculares como: Cicatrizes despigmentadas numulares de coriorretina, ou actimulo e/ou migracao de
epitélio pigmentado da retina, ou uveite anterior recorrente ou cronica
4. Achados neurolégicos/ auditivos (podem estar ausentes no momento do exame):
- Meningismo (mal-estar, febre, cefaléia, nduseas, dor abdominal, rigidez de nuca e coluna, ou uma combinagao destes
fatores, sendo que cefaléia isoladamente nao deve ser considerada), ou

- Zumbido, ou
- Pleocitose do liquido cefalorraquidiano

5. Achados cutineos (ndo antecedem o inicio das alteragdes do sistema nervoso central ou oculares):

- Alopécia, ou
- Poliose, ou
-Vitiligo
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ResuLTADOS

Tabela 1
Resultados encontrados na avaliagdo dos 14 pacientes
estudados, separados por sexo, idade,
fase da doenca e acuidade visual

Sexo Idade Fase Av
F 28 Uveitica <0,05 AO
F 42 Convalescente >0,3 AO
F 54 Cronica <0,05 AO
M 30 Uveitica 0,3-0,05 A0
F 40 Uveitica OD: >0,3; OE: <0,05
F 56 Croénica <0,05 AO
F 41 Convalescente >0,3 AO
M 32 Convalescente >0,3 AO
F 28 Convalescente >0,3 AO
F 36 Convalescente >0,3 AO
F 27 Cronica OD:0,3-0,05;0E:>0,3
F 43 Uveitica 0,3-0,05 A0
M 7 Uveitica 0,3-0,05 A0
M 16 Convalescente 0,3-0,05 A0

AV: Acuidade visual; F: Feminino; M: Masculino; OD: Olho direito; OE:

Olho esquerdo; AO: Ambos os olhos

A tabela 1 apresenta o resultado da andlise individual de
cada prontudrio analisado.

Dos 14 pacientes, 11 (78,5%) eram mulheres, e 3 (21,5%)
eram homens, com idade mediana de 34 anos (7 a 56 anos).

Cinco (35,7%) pacientes receberam o primeiro atendimento
durante a fase uveitica da doenca, 6 (42,8%) pacientes se
encontravam na fase de convalescéncia e 3 (21,5% ) na fase cronica.

Em relagdo a acuidade visual, 11 (39%) olhos tinha visdo
igual ou inferior a 0,05, outros 5 (18 %) olhos apresentavam visao
entre 0,3 e 0,05 e 12 (43%) olhos com visao melhor do que 0,3.

DiscussAo

A SVKH, representa 2 a 13% dos atendimentos em
servigos especializados no Brasil.®19 As mulheres séo
comumente mais afetadas, em uma proporg¢do de 2 para 1 em
relacdo ao sexo masculino e a faixa etdria mais acometida
encontra-se entre a terceira ¢ a sexta década de vida.:?
Populacdo semelhante a esta descrita foi encontrada neste
trabalho, com um predominio de mulheres e com mediana de
idade de 34 anos.

Durante a fase prodromica, o carater sistémico da doenga,
pode levar o paciente a ndo procurar inicialmente um médico
oftalmologista. Nesta fase o desconhecimento da doenca e a
dificuldade diagndstica sdo fatores que dificultam o inicio do
tratamento precoce.

Apesar da baixa visual e outros sintomas oftalmolégicos
serem caracteristicos da fase uveitica, podemos observar neste
trabalho que mais da metade dos pacientes nesta fase nao
tiveram acesso a um servigo oftalmoldgico especializado.

Fatores relacionados a doenga e suas complicac¢des, como
uma pior acuidade visual ao inicio da doenga, em um estdgio mais
avancado, maior nimero de recorréncias, com manifestagdes
extraoculares, além de sinéquias, glaucoma e catarata associados,
estdo relacionados a um pior prognéstico visual. (119

Fatores relacionados ao paciente, como inicio do
quadro em pacientes mais jovens>!¥ e presenca do gene HLA-
DRB1#0405,*' além de fatores relacionados ao tratamento como
demora a inicid-lo,"'? duragio do tratamento menor do que 9
meses!? e uso de doses de corticoesteroides que ndo permitam o
controle eficaz da inflamagéo*19 também estariam relacionados
a um pior prognostico.

Dentre os fatores citados, os modificaveis a fim de se obter
um melhor progndstico final, relacionam-se com um diagndstico e
inicio de tratamento precoce, além de uma abordagem terapéutica
correta.

Conciusio

Como dificilmente o paciente com SVKH serd avaliado
por um oftalmologista durante a fase prodromica da doenga, o
paciente deve ser diagnosticado ainda na fase uveitica, ja que o
tratamento precoce interfere no prognoéstico.

Nossos resultados demonstram um atraso na referéncia da
atencdo basica a atencao tercidria. As dificuldades diagnésticas de
uma doenca incomum e de referéncia no Sistema Unico de Satide
sao hipoteses para justificar o resultado encontrado. Portanto, é
imprescindivel aperfei¢oar o atendimento na unidade bdsica, a
fim de preservar a funcao visual e evitar complicagdes em uma
populagdo jovem e economicamente ativa, garantindo a qualidade
de vida destes pacientes e um menor impacto socioecondmico
para a sociedade.
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