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Resumo

Relatamos um caso atipico de uma paciente de 40 anos com apresentagdo completa da Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) que
apos 17 anos do diagndstico inicial evoluiu com descolamento seroso de coroide. A paciente procurou atendimento com queixa de dor em
olho esquerdo (OE). O exame oftalmoldgico revelou acuidade visual (AV) igual a de movimento de maos, a biomicroscopia foi observada
reacao inflamatdria granulomatosa na cdmara anterior, a tonometria foi igual a 0 mmhg, e a fundoscopia indevassavel pela pouca midriase
e turvacao de meios em OE. O descolamento seroso de coroide foi avaliado através de ultrassonografia ocular. A abordagem terapeutica
intituida para paciente consistiu em prednisona 1mg/kg/dia via oral, dexametasona 1mg/mL e atropina 1% colirios. A evolugdo do quadro
foi satisfatéria, com melhora da AV para 20/40, auséncia de reacao inflamatdria em cdmara anterior, normalizagdo da pressdo intraocular
e resolucao do descolamento seroso de coroide em OE. Concluimos que a fase cronica da SVKH, apesar da manifestagao classicamente
descrita ser uveite anterior, pode ter outras apresentagdes e o descolamento seroso da coroide ¢ uma rara complicagao.
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ABSTRACT

We report an atypical case of a 40-year-old woman with complete presentation of Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome (VKH) who
presented with unilateral serous choroidal detachment 17 years after the diagnosis. The patient complained of pain in the left eye, the
ophthalmologic examination revealed visual acuity (VA) equal to hand motion; biomicroscopy revealed a granulomatous inflammatory
reaction in the anterior chamber, tonometry was equal to 0 mmhg, and the fundoscopy was impracticable. Serous choroidal detachment
was assessed by ocular ultrasonography. The therapeutic approach proposed for the patient consisted of prednisone 1mg / kg / day
orally, dexamethasone Img / mL and atropine 1% eye drops. The evolution of the condition was satisfactory, with VA improvement to
20/40, absence of inflammatory reaction in anterior chamber, normalization of intraocular pressure and resolution of serous choroidal
detachment in OS. We conclude that the chronic phase of VKH, although classically described as anterior uveitis, may have other
presentations and the serous choroid detachment is a rare complication.
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INTRODUCAO

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

doenca autoimune dirigida aos antigenos de melandcitos

uveais. Caracteriza-se por panuveite granulomatosa
bilateral aguda com descolamentos de retina exsudativo, associada
ao envolvimento dos sistemas auditivo, cutdneo e/ou sistema
nervoso central.(®

A prevaléncia da doenga € variada de acordo com populagao
estudada, entretanto, geralmente é¢ mais comum em individuos de
pele pigmentada, tais como asidticos e hispanicos, e em pacientes
com predisposi¢do genética.!¥ Juntamente com a doenga de
Behget, € uma das causas mais prevalentes uveite ndo infecciosa
no Brasil.” A VKH é mais frequente em uma populacdo adulta
(entre terceira e quinta década de vida), acomete principalmente
mulheres ®® e é rara em caucasianos.®

O diagndstico da SVKH deve ser baseado nos critérios
diagnésticos divulgados pelo Comité de Internacional de
Nomenclaturas em 2000 e incluem: 1- auséncia de histdria prévia
de trauma ou cirurgia ocular;2- auséncia de evidéncia de doenga
ocular concomitante; 3- envolvimento ocular bilateral precoce
(com dreas focais de fluido subrretiniano ou descolamento seroso
de retina) ou tardio (despigmentacio, fundo de olho em por-do-
sol, cicatrizes coriorretinianas despigmentadas de Dalen-Fuchs,
e migracdo ou acimulo de epitélio pigmentar da retina); 4-
histéria ou apresentacdo de sintomas auditivos e/ou neuroldgicos;
5- alteragdes cutdneas que aparecam durante ou apds as
manifestagdes neuroldgicas e oculares. Pode ser classificada em
completa, quando todos os critérios estao presentes, incompleta,
quando hé auséncia do critério 4 ou 5, e provavel, quando ha
auséncia dos critérios 4 ¢ 5.

O curso clinico classico da SVKH pode ser dividido em 4
estagios. O estagio prodromico, precede o estdgio uveitico agudo
em alguns dias, e simula uma infecc@o viral. O estdgio uveitico
agudo se manifesta apds alguns dias e tem como marco clinico uma
panuveite difusa bilateral, com descolamentos serosos da retina,
hiperemia de discos 6pticos e reducdo importante da acuidade
visual. A seguir, ocorre o estagio de convalescenga, marcado por
sinais de despigmentagdo coroideana, e posteriormente o estdgio
cronico recorrente, evidenciado pela presenga de uveite anterior.®)
Embora incomum, o envolvimento posterior durante fase cronica
recorrente foi relatado baseado em evidéncia clinica e subclinica
de exames de imagem.®®

Este relato descreve um caso de descolamento seroso de coroide
no estagio cronico da SVKH, achado raro nesta fase da afeccao.

ReLATO DE CAsO

ESO, 40 anos, sexo feminino, parda, natural do Rio de
Janeiro, com diagndstico de SVKH forma completa em 1998,
caracterizada por zumbido prévio, panuveite granulomatosa
bilateral e vitiligo (Figura 1), tratada na ocasido com corticoterapia
em dose imunossupressora seguida de desmame lento. A doenga
foi complicada por catarata secunddria em ambos os olhos
(AO) e glaucoma secundério em olho esquerdo (OE), tratados
cirurgicamente em 1999-2000 e 2002, respectivamente. Ao longo
do acompanhamento oftamolégico (1998-2015), apresentou
episddios esparsos de recorréncia caracterizados por uveite
anterior e piora da acuidade visual, tratados com corticoides
e midridticos tépicos. No intercurso da doenca nao fez uso de
imunossupressor sistémico.

Figura 1: Manchas acrOmicas em regido mentoniana e malar esquerda.

Em 2015, a paciente retornou ao setor de uveite queixando-
se de dor ocular e piora da acuidade visual em OE. O exame
oftalmoldgico revelou acuidade visual (AV) com correcao igual
a 20/40 em olho direito (OD) e movimentos de maos em OE. A
biomicroscopia revelou precipitados cerdticos granulomatosos
antigos em terco inferior de cérnea sem sinais de inflamacao
em OD, e hiperemia conjuntival, precipitados cerdticos
granulomatosos em tergo inferior, celularidade 2+/4+, flare
1+/4+, lente intraocular tépica e bolha de trabeculectomia em
OE. A tonometria foi igual a 9/0 mmHg. A fundoscopia revelou
disco 6tico regular, corado, com bordas nitidas, reflexo foveal
reduzido, tortuosidade vascular e coroidose difusa em OD e
indevassdvel pela pouca midriase e turvacdo de meios em OE. A
ultrassonografia (USG) ocular demonstrou descolamento seroso
de coroide em OE (Figura 2) caracterizado por membranas
espessas, com formato cupuliforme, de alta refletividade, pouca
mobilidade e contetido hiporrefletivo. Foi iniciado prednisona
Img/kg/dia via oral, dexametasona 1mg/mL colirio de 1/1h em
esquema de desmame e atropina 1% colirio 12/12h.
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Figura 2: Ultrassonografia do olho esquerdo (baseline) evidenciando
membranas espessas, com formato cupuliforme, de alta refletividade,
pouca mobilidade, conteido hiporrefletivo, correspondendo
ao descolamento seroso de coroide (setas vermelhas). A. Corte
transversal 3h; B. Corte transversal 6h; C. Corte transversal 9h; D.
Corte transversal 12h.

Duas semanas apds o inicio dos sintomas o exame
oftalmoldgico revelou AV igual a 20/70 em OE, & USG ocular
demonstrou auséncia de membranas relacionadas ao descolamento
de coroide (Figura 3) e tonometria foi igual a 12mmHg. Foi
realizado o desmame gradual da corticoterapia tdpica e sistémica.
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Um més depois, a AV foi igual a 20/40 em OE e biomicroscopia
apresentou células 0,5+ em OE, com resolu¢do do quadro.

Figura 3: Ultrassonografia do olho esquerdo (follow up) evidenciando
auséncia de membranas de formato cupuliforme, indicando resolugao
do descolamento seroso de coroide. A. Corte transversal 3h; B. Corte
transversal 6h; C. Corte transversal 9h; D. Corte transversal 12h.

DiscussAo

A SVKH ocorre em quatro estdgios clinicos. A fase
prodromica, cursa com sintomas vagos e sistémicos5, 9, 10,
incluindo manifestacdes neuroldgicas e auditivas, como cefaléia,
zumbido, rigidez de nuca e perda auditiva.®:-8 1011

O estdgio uveitico agudo dura varias semanas e caracteriza-
se por uma uveite granulomatosa bilateral com vitreite, exsudatos
branco-amarelados no epitélio pigmentar da retina (EPR),
descolamento de retina seroso multifocal e edema de disco 6ptico
(DO). A inflamagao principalmente envolve o estroma coroideano
com posterior envolvimento do EPR e retina externa.*>810.12.13)

O estdgio uveitico é seguido pelo estdgio de convalescenca,
em que predomina a despigmentagdo dos tecidos.® Ocorre
perda de pigmentagdo coroideana, responsavel pelo fundo de
olho em sunset glow (colora¢do vermelho-alaranjada devido a
despigmentacdo da coroide, presente em 60-70% dos pacientes
nesse estdgio), atrofia peripapilar, despigmentacdes no limbo
(Sinal de Sugiura) e vitiligo"¥, poliose e alopecia.*>1012)

No presente relato, a paciente apresentou manifestagdes
relacionadas as fases prodromica (zumbido), uveitica (panuveite
graulomatosa bilateral) e de convalescenca (vitiligo), sem, no
entanto apresentar perda de pigmentagdo coroideana.

Alguns pacientes entram no estagio recorrente cronico,em
sua maioria com episédios recorrentes de uveite anterior,®” sendo
comumente tratada com medicagdo t6pica (corticoide, cicloplégico
e midridtico).!” Nesta fase ocorrem ainda complicagdes como
catarata, glaucoma e neovascularizagio de coroide.*81415

Neste manuscrito, a paciente apresentou, além de catarata
e glaucoma secunddrio, recorréncias de uveite anterior durante
seguimento da doenga.

Estudos através de angiografia com indocianina verde
(AIV) demostraram ocorréncia de inflamagao coroideana
subclinica concomitantemente com a recorréncia do segmento
anterior,®'® abaulamentos na coroide” e descolamento seroso
de retina no estdgio de uveite ndo agudo visto na tomografia de
coeréncia Optica (Optical coherence tomography, OCT).®) A ATV
pode detectar sinais subclinicos (dark dots e fuzzy vessels) na fase
cronica da uveite posterior.1?
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A OCT garante obtencao de informacdes mais aprimoradas
daretina, EPR, espessura coroidiana e caracteristicas qualitativas
e quantitativas da vasculatura coroidiana em quadros de
panuveites.>19 A espessura da coroide foi considerada como um
marcador de atividade da VKH, contudo, essa ferramenta nao
tem sido amplamente utilizada visto que diversos fatores oculares
e sistémicos interferem neste pardmetro, como por exemplo o
comprimento axial, myopia, idade e sex0.®) Nao se sabe ao certo
quais estruturas da coroide aumentam de volume em pacientes
com VKH e o que acontece com estas na progressao ou resolucao
da doenca.”® Porém, estudos histopatolégicos mostraram que
a coroide torna-se mais espessa com infiltra¢do linfocitica.!®
Logo, sabe-se que a espessura da coroide estd aumentada na
fase aguda, diminui progressivamente na evolucdo da doenga
(devido cicatrizagcdo de estroma, fibrose, necrose perda de
melandcitos), e aumenta novamente em fases de exacerbacdo.¥
Infiltracdo linfocitica da coroide é observada durante a fase de
convalescenga, demostrando inflamacao silenciosa nesse estagio.
(3 O espessamento difuso da coroide

jé foi descrito nos estdgios precoce e convalescente /
cronico de VKH, e sugeriu-se que represente um sinal de doenga
atividade.”

Este caso apresenta como limitagdo a ndo documentacao
do status do segmento posterior com AIV ou OCT durante estas
recorréncias.

Pouco se sabe sobre estagios de convalescenga e cronica da
VKH. As recorréncias completas sao raras apds o fim do estagio
agudo.?”

Estudos sugerem que o acometimento ocular da SVKH
ocorra principalmente na parte posterior da tivea, com predilecao
a regido justapapilar, e reduza progressivamente em dire¢io ao
equador, periferia da coroide e tecido uveal anterior. Durante
a fase ndo aguda, a recidiva ocorre como uveite anterior,
direcionado aos melandcitos uveiais remanescentes, visto que 0s
melandcitos da coroide foram destruidos previamente. Todavia,
em casos supostamente quiescentes, acredita-se na existéncia de
atividade inflamatdria no segmento posterior nao identificada,
concomitante a presenga de células em camara anterior. Isso
caracterizaria a recidiva como um comprometimento inflamatério
mais extenso do que o pressuposto, sendo inapropriadamente
tratada com corticéide tépico.(?

Uma vez diagnosticada, a SVKH pode ser tratada com
diversos esquemas terapéuticos, incluindo corticoesteroides,
terapia imunossupressora nao esteroidal, modificadores de
resposta bioldgica e anti VEGF (fator de crescimento vascular
endotelial),® sendo a terapéutica mais eficaz a que traz menos
risco de complicacdes a longo prazo.® No caso relatado,
apaciente foi tratada com corticoesteoroide via oral em dose
imunossupressora, corticoesteroide e midriatico topicos,e mesmo
ap6s resolucdo do descolamento seroso, foi mantida em uso de
prednisona oral em dose menor que 10mg/dia.

Apesar de classicamente descrita como uma uveite anterior
isolada, a fase cronica da SVKH pode ter outras apresentacoes
e o descolamento seroso da coroide é uma rara complicacao,
descrita na literatura por Sil et al.') e Yamoto et al.,'¥ porém
sem explicitar em qual estagio da doencga ocorreu tal achado. Nao
existem estudos demonstrando a prevaléncia de tal complicacdo
na SVKH.

De forma semelhante ao presente relato, Yamoto et al.(®
descreveram o caso de uma mulher de 59 anos com diagndstico de
SVKH que evoluiu com descolamento anular de coréide devido
a provavel inflamacao coroideana severa, sem descolamento
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seroso de retina associado. A paciente foi tratada com esteroide 10
sistémico, evoluindo com éxito, sem recorréncia do quadro
ap0Os 4 anos de acompanhamento. Entretanto os autores nao
relacionaram o descolamento de coroide a nenhum estdgio da
SVKH. O tratamento instituido para a paciente do presente relato
foi similiar ao encontrado na literatura e apresentou evolucdo
favorével.
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