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Apresentamos um caso de sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada - raro
nao so pela precocidade, mas, sobretudo, por sua agressividade e absoluta
resisténcia ao tratamento, o0 que levou, em alguns meses, a um desfecho
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INTRODUCAO

A Sindrome de Vogt-Koyanagi-Ha-
rada (VKH) caracteriza-se por um
uveite difusa bilateral, ndo-traumatica,
em geral granulomatosa, de etiologia
desconhecida, associada a manifesta-
¢Oes meningeas, poliose, vitiligo, alo-
pecia e disacusia.

Devem-se provavelmente a SCH-
ENKL ', e depois a HUTCHINSON 2,
suas primeiras descrigées, mas foi a
partir de VOGT 3, em 1906, e principal-
mente de KOYANAGI 4, em 1929, que
a doenga ficou melhor caracterizada,
tornando-se uma entidade clinica bem
definida, denominada sindrome de
VOGT-KOYANAGTI: iridociclite bila-
teral severa e nio-traumatica associada
a manifestagées dermatoldgicas e
transtornos auditivos.

Em 1926, HARADA ° descreveu dez
casos de uveite difusa bilateral, predo-
minantemente posterior, com descola-
mento de retina (DR) precoce e pleo-
citose do liquido céfalo-raquidiano
(LCR). Passou-se a denominar este
quadro doenga de HARADA.

Somente no final da década de 30,
com os trabalhos de YANES e col. 6, a
que se seguiram os de COWPER 7, co-

megou a ser estabelecida, através de
argumentos clinicos, epidemioldgicos e
anatomo-patoldgicos, a total identidade
entre a sindrome de Vogt-Koyanagie a
doenga de Harada.

RELATO DO CASO

WGS, do sexo masculino, 7 anos,
branco, procedente de Ceramirin, Rio
Grande do Norte, em outubro de 1989
apresentou, apos trés dias de febre,
prostragdo e vOomitos, ambos os olhos
(AO) congestos, dolorosos e foto-
fébicos, com piora visual progressiva.,
Diagnosticada a uveite bilateral e apos
inumeros exames laboratoriais incon-
clusivos, foram-lhe prescritos pred-
nisona (Meticorten) na dose inicial de
80 mg/dia e colirios de dexametasona e
atropina.

Quatro meses depois, em fevereiro
de 1990, como o processo inflamatdrio
intra-ocular se mostrasse absolutamen-
te resistente a corticoterapia tdpica e
sistémica. O paciente foi-nos encami-
nhado para o devido esclarecimento
etiopatogénico de sua uveite.

Por ocasido de sua primeira consulta
em nosso servigo, evidenciava severos
efeitos colaterais fisicos e psiquicos,
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por forgca da corticoterapia prolongada
ainda em curso. O meu diagnédstico era
Obvio: VKH em sua forma completa,
do tipo III B*.

O quadro ocular era dramético:
uveite bilateral nio-traumatica, com
fortes caracteristicas granulomatosas;
precipitados ceraticos (PC) em grande
numero do tipo mutton fat (MF), flare
celular intenso no aquoso, nédulos
irianos exuberantes, seclusiao pupilar,
catarata complicada em evolugio e
fundoscopia inviavel. Pressdo intra-ocu-
lar (PIO) de 13 mmHg e acuidade visual
(AV) de percepgdo luminosa em AO.

O exame ultrassonografico eviden-
ciou em AO retina aplicada, corédide
espessada e vitreo predominantemente
silencioso, com esparsos ecos puntifor-
mes e segmentares.

Apés avaliagdo clinica e laborato-
rial, o paciente foi-nos liberado para o
tratamento com ciclosporina A (CsA),
tentativa in extremis de impedir sua
perda total e definitiva da visdo. Ini-
ciamo-la na dose de 4mg/kg/dia, com
retirada lenta e progressiva da pred-
nisona. Em maio de 1990, trés meses
apos o inicio do tratamento com a CsA,
retornou a0 nosso servigo. Nessa época,
ja sem corticosterdide, a severa reten-
¢do hidrica e o distirbio de comporta-
mento haviam praticamente desapare-
cido. Encontrava-se em bom estado ge-
ral, mantendo-se normais suas fungdes
renais. Durante esse tempo nao fizera,
entretanto, controle dos niveis plas-
maticos da CsA, por falta de recursos
em sua regiao.

Nossa reavaliagdao oftalmolégica foi
melancdlica: AV zero e PIO zero em
AD. A biomicroscopia, apresentavam-
se AO com camara anterior (CA) muito
rasa, PC e nddulos irianos em reab-
sor¢do e flare aquoso residual; catarata
complicada agora total e neovascu-
larizagdo iridocristaliniana grosseira.

Novo estudo ecografico caracteri-
zou-se bem a atrofia ocular bilateral:

*S doa

todologia proposta por OHNO e Col °.
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diametro antero-posterior diminuido,
cordide bastante espessada e vitreo re-
pleto de traves e membranas, nao sendo
possivel descartar o DR.

Confirmada a inviabilidade de AO,
foi interrompido o tratamento com
CsA, sendo os pais orientados para o
aprendizado do Braille.

DISCUSSAO

Dentre todos os casos de VKH aten-
didos em nosso servigo, selecionamos
este por apresentar aspectos raros € nio
descritos na literatura.

Chama a atengdo, em primeiro lu-
gar, a idade do paciente: um menino de
7 anos, até entio saudavel, sem qual-
quer doenga ocular ou extra-ocular pre-
gressa significativa e sem histéria de
trauma ocular acidental ou cinirgico.

A maioria dos casos de VKH ocorre
entre os 20 e os 50 anos de idade. De
todos os casos de VKH atendidos no
Servigo de Uveite do Instituto Hilton
Rocha em quase quinze anos, este foi o
unico em paciente com menos de 10
anos de idade.

Na literatura, estes casos precoces
sdo também rarissimos. Na grande
maioria dos estudos publicados, a VKH
€ constatada a partir dos 15 anos.
OHNO e Col *, em classico trabalho
envolvendo 186 pacientes com VKH,
observaram o mais precoce apareci-
mento da doenga em um jovem de 14
anos. OREFICE ', em pesquisa envol-
vendo cinqiienta casos de VKH, obser-
vou a idade minima de 15 anos.

Poucos s3o os casos publicados de
VKH em criangas com menos de 8 anos
de idade, e na maioria deles faltam re-
feréncias as manifestagées extra-ocula-
res que tornam possivel a certeza
diagnéstica.

KANSKI e Col '"e PERKIN '% es-
tudando respectivamente 340 e 150
criangas com os mais diversos tipos de
uveite, encontraram um unico caso de
VKH. SUDARSKY " relata um caso
em um menino de 8 anos. Entre nés,
BELFORT e Col “observaram, em 32

casos, apenas um em crianc¢a de 9 anos
de idade. PETRILLI e Col !5, em 194
casos de uveites em criangas, nao diag-
nosticaram VKH até os 8 anos e regis-
traram apenas duas ocorréncias até os
12 anos de idade.

FOSTER e Col ' apresentaram um
caso de VKH em crianga de 7 anos,
mas descreveram um quadro ocular
unilateral, sem manifesta¢ées derma-
tolégicas e auditivas. Trata-se, prova-
velmente, de uma forma frusta da doen-
¢a, do tipo I, segundo a classificagdo de
OHNO e col. O diagnéstico, neste caso,
é apenas presuntivo.

Nosso paciente, ao contrario, apre-
sentou a forma completa (III B), cer-
cando-se de certeza, portanto, o seu
diagnéstico. Tivemos, primeiramente,
os sinais meningeos (fase prodromica),
aos quais se seguiu, ja na fase ocular,
uma pan-uveite predominantemente
anterior (iridociclite granulomatosa). A
esse quadro se agregaram, alguns me-
ses depois as manifestagées derma-
tolégicas (poliose, vitiligo e alopecia).

O aspecto mais intrigante neste caso
nido é, contudo, a sua precocidade, e
sim a agressividade e a evolugdo avas-
saladora da doenga, que fogem comple-
tamente aos padrdées observados na
VKH.

As informagdes sobre a gravidade
desta sindrome e o seu conseqiiente
desfecho visual variam muito de autor
para autor e segundo a raga considera-
da. Na maioria dos casos relatados, en-
tretanto, grande percentagem dos pa-
cientes mostra uma AV final superior a
20/50 '7. Apenas 11% de nossos pacien-
tes com VKH evidenciaram, apdés um
periodo de observagao de 10 anos, AV
final menor do que 20/400 '5.

Alguns autores t€ém observado uma
estreita relacio entre a gravidade da
doenga e a precocidade de seu apareci-
mento. Sabe-se também que a demora
no inicio da corticoterapia, assim como
um tratamento muito curto ou apoiado
em doses insuficientes, sio fatores con-
siderados agravantes. Nao foi o que
ocorreu aqui.
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Nosso paciente se mostrou, isto sim,
absolutamente refratario a altas doses
de corticosterdide e a terapia com CsA.
Pelo que sabemos, trata-se do unico
caso de VKH com evolugao tao rapida
e destrutiva, levando, em apenas 7 me-
ses, nao sO a perda total da visdo como
a atrofia ocular bilateral.

Merece destaque o0 modo n3o-usual
como foi conduzido o tratamento com a
CsA. Como o paciente ndo podia per-
manecer em nossa cidade para o roti-
neiro acompanhamento nefrolégico,
nio foi possivel dosar a concentragdo
plasmatica da CsA e manté-la em ni-
veis conhecidamente efetivos e com
menores possibilidades nefrotéxicas. E
possivel que os 4 mg/Kg/dia tenham
sido insuficientes, uma vez que a
ciclosporinemia nao foi periodicamen-
te realizada.

A exuberancia da inflamacgio intra-
ocular por ocasido de nosso primeiro
exame e a sua dramatica evolu¢ido dei-
xaram-nos, entretanto, a impressiao de
que, mesmo se inicidssemos o trata-
mento imunomodulador antes que o
quadro atingisse tal gravidade, e com
doses mais ajustadas, o processo infla-
matorio seria, da mesma forma, incon-
trolavel.

Por enquanto podemos apenas espe-
cular sobre a gravidade do quadro apre-
sentado: virus mutante, altamente pato-
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génico, responsavel pela agressdo ini-
cial? Reages auto-imunes mais inten-
sas na crianga? Forte predisposi¢ao
imunogenética? Fatores extrinsecos
desconhecidos?

No que tange a patogénese da VKH,
nossas limitagdes sio ainda marcantes
e n3o nos permitem ir muito além das
simples especulagées.

SUMMARY

We report a case of Vogt-
Koyanagi-Harada syndrome. This case
is unusual because of the early age of
on set and devastating clinical course.
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