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A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada se caracteriza por sintomatologia
polimorfa com iridociclite bilateral severa, meningoencefalite, vitiligo, alopécia,
poliose e surdezs. A evolugdo habitualmente se processa em trés fases: menin-
goencefalitica, oftdlmica aguda e a convalescente. O comprometimento do siste-
ma nervoso central (SNC) pode ocorrer em diferentes niveis. A participagdo
do figado pode ser como hepatite anictérica4. O acometimento ocular com
uveite e descolamento de retina é o mais freqiiente e pode determinar amaurose
permanente 8. Vitiligo, madarose e poliose sdo as lesdes tegumentares habi-
tuais4¢. A doenca incide mais freqiientemente entre 30 e 40 anos de idade. Néo
h& preferéncia por sexo. Quanto a cor, a prevaléncia é maior nos individuos
negros, amarelos ou brancos de tez escura48. A variabilidade no aparecimento
da doenca e a heterogenicidade das manifestacdes clinicas iniciais, dificultam e
retardam sobremaneira o diagnodstico 7.

Séo relatados, neste trabalho, dois casos de sindrome de Vogt-Koyanagi-
-Harada (VKH).

OBSERVACOES

Caso 1 — M.A.M.M., mulher de cor parda, 40 anos de idade, brasileira, RG. 1.037.058,
internada em 24-04-1974 com queixa de cefaléia holocraniana intensa, dor ocular inicial-
mente A direita e hiperemia conjuntival com lacrimejamento, tudo iniciado hé trés meses.
Apés perfodo de melhora, apresentou outro episé6dio doloroso, agora com diminuicfio da
acuidade visual, inicialmente & esquerda e ulteriormente A direita. Nessa ocasifio houve
melhora parcial da visio porém, logo a seguir, a paciente referiu nova crise dolorosa
acompanhada de dores migratérias nas grandes articulagdes, perda da visfio e intensa
dificuldade auditiva & direita. Nos antecedentes pessoals deve ser salientado asma
bronquica. Nos antecedentes hereditdrios e no interrogatério sobre os diversos apare-
lhos nada de importante hd a assinalar. O exame da pele nio revelou anormalidade.
O exame do aparelho respiratério mostrou roncos e sibilos esparsos. O exame dos
demais 6rglos e aparelhos foi normal. Exame neurolégico — Psiquismo integro, lingua-

Trabalho da Divisfio de Neurologia (Prof. Hordcio M. Canelas) do Hospital das Clinicas
da Faculdade de Medicina da Universidade de Sfio Paulo: * Prof. Assistente; ** Livre-
-Docente; *** Prof. adjunto.



474 ARQ. NEURO-PBIQUIATRIA (840 PAULO) VOL. 39, N¢ 4, DEZEMBRO, 1981

gem e praxia normais. A pesquisa do equilfbrio estdtico mostrou oscilagSes discretas
sem quedas com olhos abertos ou fechados. Motricidade, coordenaglio e diadococinesia
normais. A marcha é cautelosa. Os reflexos e a sensibilidade sfo normais. O exame
dos nervos cranianos mostrou amaurose & esquerda e hipoacusia sensorial a direita.
O exame oftalmolégico revelou uveite granulomatosa anterior.

Exzames complemeniares — Hematolégico: 10,38% (64%) de hemoglobina, 8.400 leuct-
&tos/mm. Glicemia de 72mg% (70 — 100mg%). Uréia de 24mg% (10 — 45mg%). Velo-
cidade de hemossedimentagfio de 2lmm na primeira hora. Mucoprotefnas de 4,3mg de
tirosina. Reacgdes sorolégicas para lues negativa. Natremia de 143mEq/l. Potassemia
de 8,7mEq/1l. Cloremia de 106 mEq/1. Soroaglutinaglio para brucelose negativa. Imuno-
fluorescéncia para toxoplasmose nfio se revelou reagente, Liquido cefalorraqueano (LCR):
puncfio subocecipital; 13 células por mms com 90% de linféeitos e 10% de monbéeitos;
protefnas, glicose e cloretos normais. A audiometria revelou hipoacusia sensorial intensa
4 eaquerda. O eletrencefalograma mostrou anormalidades paroxisticas frustras nas regides
temporais, predominando A esquerda. Eletroforese de protefnas (Tabela 1). Provas de
sensibilidade tardia: tuberculina 1/1000, negativa; PPD com 2 UT, nédulo de 5mm;
levedura 1/100, negativa; Escherichia coli, negativa; dinitroclorobenzeno com 0,1%, nega-
tivo; DNCB com 2% — intensa reacfio inflamatéria e ulteriormente com 0,1% foi
positivo 4+ 4.

Evolugdo — A paciente apresentou crises repetidas de espasmos broénquios, dores
oculares e alucinagles visuais tendo se instalado glaucoma de cAmara anterior. Foi
medicada com prednisona 60mg/d, colirio de atropina, acetazolamida e manitol a 20%,
além Je eolfric tépico de corticéide, com melhora relativa. O exame do LCR apés
oito dias n#fio revelou alteragdes. Teve alta hospitalar em 23-06-1976, inalterada neuro-
logicamente e com prova das lesdes na pele.

Globulinas
Pré-albumina Albumina
alra-1 alfa-2 beta gama
Soro —_— 2,24 0,44 0,84 1,19 1,84 g/100ml
LCR 11,83 35,60 3,65 9,76 16,86 13,60 mg/100m1

Tabela 1 — Casa 1. Eletroforese das proteinas do soro sangilineo e do LCR.

Caso 8 — A.C.C., mulher de cor parda, 37 anos de idade, brasileira; RG 959.630. Foi
internada em 25-03-1971, com queixa de instabilidade emocional e irregularidadeé mens-
truais hA um ano, sendo vor isso in‘ernada vArias vezes. A séguir ocorreram déficit
da acuidade anditiva, progressivo, intenso, bilateral e com infcio A direita, além de
tonturas persistentes. HA 9 meses a visfio diminuiu parcialmente de ambos os lados.
HA 7 meses a coloraciio da pele se modificou em diversas regiSes do corpo, sendo mais
proeminentes nas 4reas temporais, pré-auriculares e dorso; ao meamo tempo apareceram
éreas de alopécia no couro cabeludo e madarogse. Ulteriormente, nas 4reas afetadas, os
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pelos que nasceram eram claros. Nos antecedentes pessoais & de notar hipertensfio
arterial hd 13 anos. O interrogatério sobre os diversos aparelhos revela flutuagio de
beso, palpitacles e irritagio conjuntival. O exame clinico mostrou paciente em bom
estado geral, afebril, corada, eupnéica, aclanética e anictérica, com 130/80mmHg de
Dressfio arterial e pulso com 83 batimentos por minuto. Presenca de vitiligo fronto-tem-
poral, pré-auricular e dorsal simétricos e com pilificagio clara. N&o h4 adenomegalias.
O exame do aparelho cédrdio-vascular revelou seis extrassistoles por minuto e sopro
sistlico suave em 4rea mitral. Ezame neurolégico — Marcha insegura e a passos
curtos. A paciente conta dedos a 10cm de distAncia e distingue luz, sombra e vultos.
Catarata bilateral. Hipoacusia bilateral intensa, mais acentuada & esquerda. Sengacfo
vertiginosa com tendéncia & queda as provas de equilfbrio.

Exames complementares — Hematolégico: 12,6g% de hemoglobina; leucécitos de
7.700/mm. Glicemia de 68mg%. Uréia de 27mg%. Creatinemia de 0,8mg%. Colestero-
lemia de 20lmg% (150 — 260mg%). Mucoproteinas de 2,9mg de tirosina (2,3 a 3,6mg).
Velocidade de hemossedimentagio de 17mm na primeira hora. Reacgfio de Guerreiro-Ma-
chado negativa. ProteintGria negativa. Transaminase glutAmico-oxalacética de 18 UF
(8 — 40) e pirdvica 15 UF (6 — 30). Bilirrubinas normais. Radiografias de térax e
érea cardiaca normais. Soroaglutinacio para brucelose negativa. Eletroforese de pro-
tefnas (Tabela 2). Liquido cefalorraqueano (LCR) normal. Eletrocardiograma com desor-
ganizacfio difusa da atividade elétrica cerebral e ondas de 6-7 ciclos por segundo. Provas
de sensibilidade tardia: tuberculina de 1/1000, nédulo de 20mm; PPD com 2 UT, nédulo
de 20mm; levedura, nédulo de 10mm, tricofitina, nédulo de 10mm; histoplasmina, nega-
tiva; Escherichia coli, negativa; esporotriquina AD, nédulo de 20mm. Exame oftalmo-
l6gico: poliose bilateral e uveite difusa caracterizada por precipitados na face posterior
da cOrnea; Tyndall e “flare” de ++; firis com relevos difusos e com presenca de
sinéquias; catarata bilateral.

Evolugodo — A paciente teve plora progressiva das lesSes cutineas e crises repetidas
de espasmos brénquicos, durante a internagfio. Fol tratada com predinisona (60mg por
dia), aceticolamida (1g/dia) e colirio de atropina. Teve alta hospitalar em 19-06-1974
neurologicamente inalterada, com piora das lesSes dermatolégicas.

Globulinas
Pré-albumina Albumina
alfa-1 alfa-2 beta gama
ILCR 2,6 48,4 51 8,8 10,0 18,5 mg/100ml

Tabela 8 — Caso 2. Eletroforese de proteinas do soro sangiiineo ¢ do LCR.

COMENTARIOS

Em nosso meio as sindromes tveo-meningencefalicas sdo pouco freqfientes.
Entre elas o aparecimento da sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada é ainda mais
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rara, contrastando com outras regiGes como no Japao onde os relatos sio mais
frequentes, ocupando, em estatisticas de uveites, a terceira posi¢io logo abaixo
da oftalmia simpatica e da sindrome de Behget 10. Sao sindromes de diagndstico
relativamente facil ¢, embora com algumas dificuldades no inicio devido a simi-
litude com outras doengas como o melanoma maligno tratado com BCG. A
preferéncia por individuos de cor escura e em tecidos onde os pigmentos mela-
nicos sdo mais concentrados como na tivea e pele, e a concomitante agressio
meningea, revelam a presenca de um antigeno comum que inicia e perpetua o
processo8. A ocorréncia da doenga em forma epidémica, como no México, o
encontro em 4 membros da mesma familia, a maior ocorréncia de antigeno de
histocompatibilidade HLA-BW-22 e J e LD-Wa significantemente elevados, indi-
cam predisposigdo genética condicionante 19, A preferéncia meldnica nessa epite-
liopatia pigmentar revela que os melanéforos sdo o 6rgdo de choque do processo
agressivo 4, quer pela presenca do pigmento ou contra os aminoacidos e neuro-
transmissores que sdo comuns as células provenientes da cristal neural.

Na presenca de um agente estimulador em individuos geneticamente deter-
minados, seja um virus melanotrdpico, um agente desconhecido ou um processo
imunolégico, que atuam modificando a antigenicidade dos melanécitos e a partir
dai o ndo reconhecimento destes pelos clones de linfécitos, pode determinar-se o
mecaniSmo imuno-alérgico que inicia e mantém a doenca 87,

O envolvimento sistémico pode ser devido a reatividade imunol6égica a um
antigeno comum. A imunidade celular & proteina basica de mielina humana,
medida pelo teste de inibicdo de migragdo de macr6fagos, ocorre em pacientes
com VKH que apresentam pleocitose liquérica, esta pode indicar que a
VKH em atividade, mesmo sem comprometimento clinico do SNC. Entretanto,
hipersensibilidade a4 bainha de mielina é o denominador comum do processo
sistémico, embora com a possibilidade de ser essa reatividade celular secundéria
a uma lesdo inicial da bainha de mielina com posterior sensibilizaciios. A
hipersensibilidade tardia nas duas pacientes aqui relatadas foi positiva em uma
e negativa em outra, porém com a fungdo linfocitdria integra como pode ser
demonstrada pela sensibilizacdo ao dinitroclorobenzeno.

RESUMO

Os autores relatam a sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada em duas mulheres
adultas e de cor parda. Sdo discutidos os aspectos clinicos, epidemiolégicos,
heredofamiliares e imunol6gicos.

SUMMARY

Vogt-Koyanagi-Harada sindrome: report of two cases.

The Vogt-Kayanagi-Harada sindrome in two negros female patients with 37
and 40 year-old, respectively, are reported. The clinic, epidemiologic, heredo-
familial and immunologic aspects are discussed.
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