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RESUMO

Ceratiteintersticial ndoluética, surdez evertigem caracterizamasindrome
de Cogan. Os achados oculares mais comuns no inicio da sindrome séo
opacidades corneanasnumul aresperiféricasbil aterais. O tratamento desta
rara doenca utiliza imunossupressao sistémica com agentes citotoxicos e
corticosteréides. O relato de caso apresenta uma paciente com aevol ugdo
daforma cléssica da sindrome de Cogan.

Descritores: Manifestagcdes oculares/diagnéstico; Sindrome; Vasculite; Surdez; Vertigem;
Ceratite; Opacidade da cérnea; Relatos de casos [Tipo de publicagao]

INTRODUCAO

A sindrome de Cogan, inicialmentedescritapor D. G. Cogan em 19450 em
suaformacléassicaconstitui umadoencararade provavel etiologiaautoimune
caracterizada por inflamac&o ocular recorrente, sintomas vestibul o-auditivos
e perda auditiva do tipo neurossensorial. A forma cléssica da doenca é
caracterizada pelaapresentacdo de umaceratiteintersticial néo sifiliticaasso-
ciada a disfuncdo vestibulo-auditiva como na doenca de Meniére. Em sua
evolucao, leva a perda da acuidade auditivaem poucos meses, perda estaque
pode ser permanente caso 0 diagndstico seja retardado privando o paciente
do tratamento. A forma atipica geralmente envolve toda a estrutura ocular
|levando a episodios recorrentes de conjuntivites, episclerites, uveites, edema
de disco éptico e vasculite retiniana®®. Além disso, a doenca inflamatéria
vascular generalizada & mais comum nessaformadadoenca, gerando um pior
prognostico do ponto de vista sistémico®7),
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Trata-se de uma mulher de 28 anos com histéria de perda da acuidade
auditiva e zumbido desde setembro de 2003, associado ao aparecimento de
| esBes esbranqui cadas corneanas em ambos 0s olhos de maneira progressi-
va. A paciente refere hiperemia conjuntival acompanhando o quadro, nega
dor ocular e relata discreta fotofobia.

Refere o usoirregular de colirios abase de dexametasonaa0,1% prescri-
tos em outros servigos como Unica forma de tratamento, além do otofone.

No exame oftalmol 6gico mediu-se a acuidade visual com correcéo de
20/20 em ambos os olhos. Reflexos fotomotores presentes e simétricos
bilateramente. Motilidade ocul ar extrinseca sem alteracoes.

Na biomicroscopia observava-se infiltrados corneanos intersticiais bilate-
ralmente em média-periferia poupando o eixo visual, associados a hiperemia
conjuntival reacional e vascularizacdo corneana profunda relacionada as
lesBes (Figura 1). Nota-se aindareagéo de cAmaraanterior 1+/4+ em ambos 0s
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Figura 1 - A: Mostrando lesao inferior com vascularizacao; B e C: ce-
ratite intersticial mostrando acometimento corneano profundo

olhos. O exame de fundo de olho foi considerado normal, ndo
evidenciando sinais de vasculite ou edema do nervo éptico em
ambos os olhos.

Nos exames laboratoriais a paciente apresentou sorologias
negativas paraclamidiaesifilis(VDRL e FTABS), hemograma
normal, radiografiadetérax normal, audiometriaevidenciou per-
daauditivaneurosensorial bilateralmente (Figura 2), potenciais
evocados auditivos de tronco encefalico (BERA) dentro da
normalidade, anticorpos anti-cardiolipina negativos (IgG e
IgM) negativos, anticorpos anti-citoplasma (ANCA) negativos
(PeCANCA), anticorpos anti-ENA (RNP) néo reagente, com-
plemento C4 abaixo dos val ores de referéncia, fator anti-niicleo
negativo, complemento C3 acimado normal (214,3 mg/dl; refe-
rénciade90a180 mg/dl), complemento total normal, anti-HIV 1
e2 negativos, testetuberculinico (PPD) de 10mm, VHSde40 mm
(normal até 20 mm), tomografia de 0ssos temporais normal,
sorologiaparaHerpes| ell (IgG positivo e IgM negativo).

A paciente recebeu esquema imunossupressor inicial com
prednisona 1,3mg/kg/dia, metotrexate 0,18 mg/kg/semana,
além de reposicédo de carbonato de calcio (1250 mg 1 x/sema-
na), calciferol (vitaminaD) nadosede500 Ul/diaeécidofdlico
(5 mg/semana). Recebeu também dexametasona 0,1% tdpica
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Figura 2 - Mostra evolugao da perda auditiva, comparando-se as audio-
metrias superiores (iniciais) e inferiores (apés seis meses de acom-
panhamento)

4 x/dia e tropicamida 2 x/dia para tratamento do quadro infla-
matério ocular.

Houve boa evolugdo do quadro com desaparecimento das
lesBes no olho direito e diminuic¢&o importante destas no olho
esquerdo (Figura 3) nestes Ultimos 6 meses. A paciente evo-
luiu com hipertensdo ocular apés introducdo do colirio de
corticoide e, portanto, este foi suspenso e introduzida medica-
¢do topica antihipertensiva com resolucéo do quadro.

DISCUSSAO

Acredita-se que a sindrome de Cogan contemple um fundo
de autoimunidade em sua origem sendo associada a outras
doengas que apresentam essa mesma caracteristica (doenca
de Wegener, poliarterite nodosa, artrite reumat6ide)®. A for-
ma atipica da doenca esta mais relacionada aos comemorati-
VoS sistémicos, sendo mais agressiva e de pior prognosti-
co®87, Os sintomas oculares da forma atipica (conjuntivite,
episclerite, edema de disco Optico, vasculites retinianas) po-
dem preceder em anos os sintomas vestibulo-auditivos, difi-
cultando o diagnéstico da doenca.

O quadro apresentado se encaixa dentro do diagnéstico da
forma classica da sindrome de Cogan, que faz parte do diag-
nostico diferencial das ceratites intersticiais ndo |uéticas. A
tubercul ose e amol éstia de Hansen devem estar também como
possiveis suspeitas diagnosticas. A ceratite, associada a per-
da auditiva do tipo neurossensorial, € muito caracteristica da
doenca®, embora os sintomas vestibul o-auditivos sejam pra-
ticamente indistinguiveis da doenca de Meniére.

Os corticosteréides topicos se prestam ao tratamento dos
sinais inflamatérios oculares embora os efeitos dessas drogas
nesses pacientes permanecam incertos®. Isto deve ser levado
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Figura 3 - A e B: mostram respectivamente olho direito e olho esquerdo
apos seis meses de tratamento. Observa-se leséo residual no olho es-
querdo (seta)

em consideracdo nailustracdo desse caso umavez que apaciente

desenvolveu glaucoma cortisdnico secundério ao tratamento.
Valeressaltar o tempo do inicio dos sintomas até o diagndsti-

o, sendo que em pacientes com processos inflamatorios ocula-
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res recorrentes ou de evolugdo prolongada, os sintomas vestibu-
lares e auditivos devem ser investigados, umavez que o prejuizo
dessas fungdes esté diretamente ligado ao inicio daterapiaimu-
nossupressora que deve ser 0 mais precoce possivel.

A sindrome de Cogan torna-se um modelo claro de que a
intervencao multidisciplinar otimizao diagnéstico precocein-
fluindo diretamente no progndstico da doenga®.

ABSTRACT

Non-lueticinterstitial keratitis, deafness and vertigo characte-
rize Cogan's syndrome. The most common ocular findingsin
early Cogan'ssyndrome are bilateral, peripheral, subepithelial
numular corneal opacities. The report presents a patient with
the evolution of the classic form of Cogan's syndrome.

Keywor ds: Eye manifestations/diagnosis; Syndrome; Vasculi-
tis; Deafness; Vertigo, keratitis; Corneal opacity; Case reports
[Publication type]
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