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Ceratite intersticial em paciente
com Sindrome de Cogan

Interstitial keratitis in patients with Cogan’s Syndrome

Thiago Gongalves dos Santos Martins', Ana Luiza Fontes de Azevedo Costa?, Thomaz Gongalves dos Santos Martins?

Resumo

A Sindrome de Cogan ¢é caracterizada pela ceratite intersticial ndo luética associada a vertigem, tinnitus e disacusia neurossensorial.
Relatamos um caso que ilustra um modelo da intervencdo multidisciplinar no diagnéstico e tratamento da doenca.
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ABSTRACT

Cogan’s syndrome is characterized by interstitial keratitis non-syphilis associated with vertigo, tinnitus and sensorineural hearing loss. We
report a case that illustrates a model of multidisciplinary intervention in the diagnosis and treatment of disease.
Keywords: Eye manifestations/diagnosis; Syndrome; Vasculitis; Deafness; Vertigo, keratitis; Corneal opacity; Case reports
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INTRODUCAO

Sindrome de Cogan foi primeiramente descrita por

Morgan e Baungartner em 1934 como uma disfuncao

audiovestibular associada a ceratite intersticial nao sifi-
litica e posteriormente classificada como uma entidade clinica por
Cogan em 19450, A forma cldssica da doenca ¢ caracterizada pela
ceratite intersticial ndo luética associada a vertigem, tinnitus e
disacusia neurossensorial. Em sua evolugdo, leva a perda da
acuidade auditiva em poucos meses, perda esta que pode ser per-
manente caso o 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 dptico e vasculite retiniana® Evidéncias
de vasculite sistémica sao encontradas em 50% dos pacientes, ge-
rando um pior progndstico do ponto de vista sistémico®®- A forma
atipica cursa com inflamacdo ocular ou orbitdria, associado a
disfun¢do dudiovestibular® e maior incidéncia de sintomas
sistémicos, principalmente relacionados a vasculite”"

Ha discordancia na literatura quanto a presenga de aco-
metimento corneano na forma atipica da sindrome”. A etiologia
e fisiopatologia desta entidade permanecem desconhecidas, con-
tudo hd associacdo com infeccio de vias aéreas superiores pre-
cedendo o quadro e hipéteses de provaveis agentes virais"-
Outros acreditam que se trata de uma condicdo sistémica auto-
imune® associada a achados como leucocitose com neutrofilia,
variagdes de niveis séricos de complemento e imunoglobulinas,
aumento dos niveis de linfocitos T e B, além de evidéncias de
envolvimento inflamatério em pele, musculos, figado" e gran-
des vasos (aorta)(.

ReLaTO DE CAso

Paciente branca, feminino, 12 anos, solteira, natural e pro-
cedente de Sao Paulo, encaminhada ao servico de oftalmologia
para investigacdo de perda de acuidade visual e auditiva pro-
gressiva. No exame oftalmoldgico mediu-se a acuidade visual
com corre¢do de 20/80 no olho direito e 20/50 no olho esquerdo.
Reflexos fotomotores presentes e simétricos bilateramente.
Motilidade ocular extrinseca sem alteragdes. Na biomicroscopia
observava-se infiltrados corneanos intersticiais bilateralmente,
associados a hiperemia conjuntival reacional e vascularizagdo
corneana profunda relacionada as lesoes (Figura 1). Apresenta-
va pressdo intraocular de 12 mmHg em ambos os olhos. Nao
sendo possivel realizar o exame de fundo de olho devido a opa-
cidade de meios. A ultrassonografia revelava retina aplicada e
escavagao nao evidenciavel.

Nos exames laboratoriais a paciente apresentou veloci-
dade de hemossedimentagao (VHS) de 30 mm (normal até 20
mm), complemento C4 abaixo dos valores de referéncia, fator
antintcleo negativo, complemento C3 acima do normal (205
mg/dl; referéncia de 90 a 180 mg/dl) , complemento total normal,
anticorpos anticardiolipina negativos (IgG e IgM) negativos,
anticorpos anticitoplasma (ANCA) negativos (P e C ANCA),
anticorpos anti-ENA (RNP) nao reagente, teste tuberculinico
(PPD) de 5 mm, sorologias negativas para HIV 1 e 2, herpes,
sarampo, clamidia e sifilis (VDRL e FTABS), hemograma nor-
mal, radiografia de térax normal. A avali¢do otorrinolaringolégica
com audiometria evidenciou perda auditiva neurosensorial bila-
teralmente, potenciais evocados auditivos de tronco encefélico
(BERA) dentro da normalidade.
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A paciente recebeu tratamento de dexametasona 0,1%
topica 4 x/dia. Nao obteve melhora do quadro ocular apéds 2
meses de tratamento foi indicado um transplante ocular pene-
trante do olho direito. Apresentou melhora da visdo apds 2
meses de acompanhamento, visdo de 20/40 e 20/50 com a melhor
correcdao. Apds um ano de seguimento, retornou ao servi¢o com
queixa de baixa acuidade visual do olho operado. Ao exame
oftalmolégico apresentava visdo com correcdo de conta dedos
no olho direito e 20/50 no olho esquerdo. No exame de
biomicroscopia apresentava hiperemia ocular do olho direito
com reagdo de cdmara anterior (2+/4+), edema estromal inferior
com presenca de linha de Kodadoust. No olho esquerdo apre-
sentava infiltrados corneanos intersticiais, associados a hiperemia
conjuntival reacional e vascularizacdo corneana profunda (Figu-
ras 1 e 2). Devido a suspeita de rejeicdo ao transplante de cornea,
a paciente foi encaminhada para o servigo de reumatologia para
tratamento com prednisona 1mg/kg/dia e introduzido ciclosporina
1% de 6/6h e acetato de prednisonola 1% de 1h/1h. Sendo indica-
do um retransplante corneano apds o tratamento clinico. Além
disso, foi necessdrio um acompanhamento conjunto com o setor
de reumatologia para evitar um novo quadro de rejeigao.

Figura 1: Olho esquerdo com infiltrados corneanos intersticiais, associ-
ados a hiperemia conjuntival reacional e vascularizagdo corneana
profunda, quadro semelhante ao do olho direito antes do transplante
de cérnea

Figura 2: Hiperemia ocular do olho direito com reagdo de cimara
anterior (2+/4+), edema estromal inferior com presenga de linha de
Kodadoust
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DiscussAo

A sindrome de Cogan ¢ uma doenca rara que acomete
predominantemente adulto jovem, de racga branca e sem predo-
minancia de sexo. Acredita-se que a sindrome de Cogan con-
temple um fundo de autoimunidade em sua origem associada a
outras doencas que apresentam essa mesma caracteristica (do-
enca de Wegener, poliarterite nodosa, artrite reumatoide)®. A
forma atipica da doenca esta mais relacionada aos comemorati-
vos sistémicos, sendo mais agressiva e de pior prognéstico®®.
Os sintomas oculares da forma atipica (conjuntivite, episclerite,
edema de disco Optico, vasculites retinianas) podem preceder
em anos os sintomas vestibulo-auditivos, dificultando o diagnos-
tico da doenga. O diagnéstico € de exclusao e baseado na suspei-
ta clinica, uma vez que nao existem exames laboratoriais especi-
ficos e sdo varias as patologias que podem mimetiza-la.

O quadro apresentado se encaixa dentro do diagndstico
da sindrome de Cogan, que faz parte do diagnéstico diferencial
das ceratites intersticiais nao luéticas. A tuberculose e a moléstia
de Hansen devem estar também como possiveis suspeitas
diagndsticas. Essa sindrome apresenta como principais diagnos-
ticos diferenciais a siflis, sarampo, rubéola, herpes zoster e doen-
ca de Vogt-Koyanagi-Harada. O diagnéstico diferencial com a
sifilis € feito pela pesquisa de sorologias; nas doengas virais o
diagnéstico diferencial é feito por suas manifestagdes; e na do-
enga de VogtKoyanagi-Harada estdo presentes sinais uveo-
meningeo, alopécia e vitiligo. A ceratite associada a perda auditi-
va do tipo neurossensorial é muito caracteristico da doenga @,
embora os sintomas vestibulo-auditivos sejam praticamente
indistinguiveis da doenca de Meniere. Os imunossupressores
tépicos e sistémicos como o corticoide podem ser utilizados no
tratamento da doenca. A paciente nao obteve boa resposta, sen-
do necessdrio a indicacdo de transplante de cornea, ilustrando a
necessidade de um acompanhamento conjunto com o departa-
mento de reumatologia para evitar a rejei¢do do transplante.
Existem relatos descritos de melhora do quadro ocular apenas
com a imunossupressao tépica e sistémica, demonstrando a im-
portancia do correto diagndstico precoce e acompanhamento
multidisciplinar®®,

A sindrome de Cogan nem sempre se manifesta inicial-
mente com todas as suas caracteristicas, o que pode dificultar o
diagnéstico que € eminentemente clinico. Desta forma, um acom-
panhamento minucioso do paciente com audiometrias seriadas,
avaliacdo multidisciplinar (otorrinolaringoldgica, psicolégico,
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oftalmoldgica e clinica) revela-se imprescindivel para o diagnés-
tico. Essa sindrome torna-se um modelo claro de que a interven-
¢ao multidisciplinar otimiza o diagndstico precoce influindo di-
retamente no prognéstico da doengaV.
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