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Síndrome de Cogan Reese
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RESUMO

Estudo realizado para descrever um caso da síndrome de Cogan Reese. Paciente do sexo feminino, 55 anos, com diagnóstico de
síndrome de Cogan Reese. Melhor acuidade visual de 0,67 em olho direito e 0,2 em olho esquerdo. Pelo exame biomicroscópico não
se detectou anormalidades no olho direito. No olho esquerdo haviam nódulos pigmentados na superfície anterior da íris, irregula-
ridades corneanas e buraco iriano (pseudopolicoria). A pressão intra-ocular era 18 mmHg no olho esquerdo e havia atrofia  óptica
glaucomatosa no disco óptico. A paciente havia sido submetida à trabeculectomia três anos atrás. Recentemente o tratamento
medicamentoso possibilitou o controle relativo da pressão intraocular. Gonioscopia revelou sinéquias anteriores periféricas. A
microscopia especular eletrônica mostrou ICE-cells e baixa contagem de células. A cirurgia filtrante para tratamento do glaucoma
usualmente tem sucesso quando realizada precocemente, mas ela pode falhar devido à endotelização da fístula pela membrana
anormal do endotélio corneano. O tratamento medicamentoso foi efetivo apesar da falha na trabeculectomia.
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ABSTRACT

Study conducted to report a case of Cogan Reese syndrome. Female patient, 55 years old with diagnosis of Cogan Reese syndrome. Best
visual acuity of 0.67 in the right eye and 0.2 in the left eye. By biomicroscopic examination there was no abnormalities in the right eye. In
the left eye there were pigmented nodules on the anterior surface of the iris, corneal irregularities and iris hole (pseudopolycoria). The
intraocular pressure was 18 mmHg in the left eye and there was glaucomatous optic atrophy of the optic disk. The patient had been
subjected to trabeculectomy three years ago. Recently medical treatment allowed the relative control of intraocular pressure. Gonioscopy
revealed peripheral anterior synechiae. Corneal specular microscopy showed ICE-cells and low cell count. Glaucoma filtering surgery
is usually successful when done early, but it may fail due to endothelialization of the fistula by the abnormal corneal endothelium. Medical
treatment was effective despite a fail trabeculectomy.

Keywords:   Glaucoma; Corneal dieseases/diagnosis; Iris dieseases/pathology; Endothelium, corneal/pathology; Syndrome;
Case reports

Trabalho realizado no Instituto de Olhos de Goiânia – Goiânia (GO), Brazil.
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INTRODUÇÃO

E ste estudo foi realizado para descrever um caso da
síndrome de Cogan Reese, que é uma rara doença, clas-
sificada como uma das variantes da síndrome endotelial

iridocorneana, que acomete indivíduos jovens, saudáveis, não
correlacionada à história familiar. A evolução rápida cursa com
glaucoma de difícil controle(1,2). É frequentemente progressiva,
embora já tenha sido relatada a regressão de um caso(3). Encon-
tram-se anormalidades corneanas características como
pleomorfismo e polimegatismo endotelial(2,4).

 
A microscopia es-

pecular mostra alterações endoteliais patognomônicas, com a
presença de células anormais, caracterizadas por uma área escu-
ra com mancha central clara e, frequentemente, uma zona peri-
férica clara. O tamanho das células varia, mas, tipicamente são
maiores que as células endoteliais normais. Elas ocorrem em
áreas que se apresentam com o aspecto de metal batido à refle-
xão especular no exame à lâmpada de fenda. São denominadas
ICE-cells(2,5). Alguns estudos histológicos(6) e a microscopia ele-
trônica demonstraram uma membrana de Descemet ectópica
sobre a superfície corneana posterior e antes da íris, além da
presença de necrose celular e de uma inflamação crônica de leve
intensidade, com perda de inibição de contato, associada à for-
mação de múltiplas camadas endoteliais. Essas alterações po-
dem ou não acometer todo o endotélio(7,8). Nódulos represen-
tando focos de estroma iriano normal cercado por células
endoteliais são característicos, além de alterações distróficas
irianas como atrofia, pseudopolicoria e ectrópio uveal. Esta
síndrome é rara e usualmente unilateral(2,9,10)

.

RELATO DE CASO

Paciente com diagnóstico de Síndrome de Cogan Reese em
acompanhamento oftalmológico no Instituto de Olhos de Goiânia
desde fevereiro de 2010. A.P.S., sexo feminino, 55 anos, provenien-
te de Paraúna - Goiás. A paciente apresentava como antecedentes
patológicos apenas hipertensão arterial sistêmica controlada. Pa-
ciente relata história de baixa acuidade visual (BAV) súbita no
olho esquerdo (OE) ocorrida em julho de 2009. Foi realizada
trabeculectomia no OE 15 dias após episódio de baixa acuidade
visual. O acompanhamento neste serviço se iniciou em fevereiro
de 2010. Foi prescrito colírio de maleato de timolol 0,5% e tartarato
de brimonidina 0,2% de 12/12h em novembro de 2010 por falha
do tratamento cirúrgico. Foi realizada microscopia especular
corneana em junho de 2011, a qual evidenciou exame dentro do
padrão habitual no OD e contagem de células endoteliais
diminuída no OE, bem como alterações características que
confirmam o diagnóstico de Síndrome de Cogan Reese.

Figura 1: Contagem de células dentro do padrão habitual

Figura 2: Contagem de células endoteliais diminuída

Em março de 2012 estava fazendo uso dos seguintes colírios:
cloridrato de dorzolamida 2% na posologia de 12/12h, timolol
0,5% de 12/12h e tartarato de brimonidina 0,2% de 12/12h. em
ambos os olhos. Ao exame oftalmológico apresentou acuidade
visual com melhor correção no olho direito (OD) (+8,75): 20/30 e
OE (+4,25 -1,50 95º): 20/100. A biomicroscopia apresentou no OD
córnea clara, catarata nuclear 1+/4+, câmara anterior ampla, pupi-
la reagente e no OE córnea com discretos leucomas centrais e
periféricos, ceratite puntata superficial difusa, catarata nuclear 2-
3+/4+, midríase não reativa, pupila acessória, nevus irianos.

Figura 3: Biomicroscopia evidenciando pupila acessória

Gonioscopia de olho esquerdo revelou inserção alta da íris,
ângulo estreito e sinéquias de 5 até 7 horas e de 9 até 12 horas.

Ao exame de fundo de olho: OD - retina aplicada, escava-
ção papilar 0,5, nervo de coloração e aspecto habituais, epitélio
pigmentar da retina dentro do padrão habitual, vasos de trajeto
e calibre habituais, mácula sem alterações visíveis.

Figura 4: Biomicroscopia com destaque para nevos de íris e atrofia
iriana

Figura 5: Fundo de olho direito dentro do padrão habitual
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O exame de fundo de olho no OE apresentou retina
aplicada, escavação papilar 0,9 profunda, nervo discretamente
pálido, epitélio pigmentar da retina dentro do padrão habitual,
artérias discretamente afiladas em relação ao olho direito, veias
de trajeto e calibre habituais e mácula sem alterações visíveis.

Lago AM, Bittar RHG, Stival LRS, Nassaralla Junior JJ

A pressão intraocular (PIO) era de 11 mmHg no OD e 18
mmHg no OE. O exame de campo visual demonstrou lesão do
tipo glaucomatosa, sendo que houve progressão da mesma com-
parando exames feitos em 2010, 2011 e 2012. Houve redução da
sensibilidade no olho afetado, compatível com o dano causado
pelo glaucoma no olho esquerdo.

Figura 6:  Fundo de olho esquerdo revela escavação 0,9 com nervo
discretamente pálido em comparação com olho direito

DISCUSSÃO

A síndrome endotelial iridocorneana (ICE síndrome) é rara,
predomina em pessoas leucodérmicas, do sexo feminino, com idade
de apresentação usualmente a partir da terceira década de vida(3,9).
É usualmente progressiva e unilateral(2,9-11)

, atribui-se sua
etiopatogenia a uma inflamação endotelial crônica de etiologia pro-
vavelmente viral(1,10,11). A síndrome de Cogan Reese pode conter
algum grau das características presentes em outras variantes, po-
rém, o seu principal achado são os nódulos na superfície da íris que
representam estroma iriano remanescente, circundados por célu-
las endoteliais(8,9,11).

 
Goniossinéquias múltiplas tardias estendem-

se em todas as direções, podendo bloquear o seio camerular. Paci-
entes com síndrome de Cogan Reese queixam-se mais frequente-
mente de alterações pupilares(2). Acredita-se que o glaucoma seja
causado por proliferação do endotélio corneano, com formação de
membrana que, progressivamente, reveste a malha trabecular e
não devido às goniossinéquias que surgem tardiamente(1,4,11).

O tratamento clínico do glaucoma deve ser tentado
inicialmente com agentes que diminuam a produção de humor
aquoso, embora muitos pacientes, eventualmente, necessitem de
cirurgia filtrante. Vários procedimentos cirúrgicos filtrantes têm
sido relatados na literatura, com sucesso variado no controle da
pressão ocular(2,9,12). Nos casos rebeldes de edema corneano, a
ceratoplastia penetrante pode ser necessária após controle
tensional(2,9). O paciente encontra-se com boa resposta ao trata-
mento clínico instituído, como é frequente em alguns casos, par-
ticularmente no início do quadro(1,9).

Foram encontrados 42 estudos sobre a Síndrome
Iridocorneana pelo banco de dados Medline dos quais: 9 casos
de falha cirúrgica e medicamentosa, 5 casos de sucesso cirúrgico
realizado precocemente, 1 caso de falha medicamentosa, 2 casos
de bom controle da pressão intraocular com iridotomia YAG
laser, 1 caso de sucesso com cirurgia filtrante após falha de tera-
pia medicamentosa e 24 casos de sucesso cirúrgico na segunda
cirurgia filtrante realizada após 2 anos.

Relatamos um caso de síndrome de Cogan Reese na qual
a paciente apresentava alterações de endotélio corneano, nódulos

irianos, pseudopolicoria e glaucoma secundário. Foi realizada
trabeculectomia precoce, com aumento da pressão intraocular
após dois anos. Atualmente apresenta razoável controle
pressórico com uso de colírios antiglaucomatosos. A paciente
será submetida a uma nova cirurgia filtrante associada à
facectomia com implante de LIO.

Com base nos resultados e no caso discutido, se concluiu
que o conhecimento da síndrome e seu prognóstico são funda-
mentais para o manejo adequado. Havendo falha da terapia
medicamentosa deve ser indicada a cirurgia filtrante antes que
ocorra dano glaucomatoso no olho afetado, uma vez que a doença
tem caráter progressivo, além de agravo endotelial com risco de
descompensação corneana.

Este estudo visa ressaltar a importância do oftalmologista
geral identificar e melhor conduzir casos raros e específicos como
o descrito, pois se forem realizados diagnóstico e terapêutica
precoces, será possível diminuir a morbidade da síndrome.
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