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Sindrome em questao

Vocé conhece esta sindrome?
Do you know this syndrome?

Ana Elisa Brito Roberta Benetti Zagui

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, com 32 anos, apresen-
ta lesoes cutaneas ha cinco meses. Ao exame dermatol6-
gico observam-se maculas acrOmicas bem delimitadas,
simetricamente localizadas nas regioes temporal e super-
ciliar, no dorso das maos e nos ombros, além de poliose
dos cilios, supercilios e couro cabeludo (Figuras 1 e 2).

Apresentou, cerca de um més antes do apareci-
mento das lesdes cutineas, episddio de cefaléia inten-
sa e febre, seguido de disacusia, hiperemia conjuntival
e amaurose bilateral. O epis6dio motivou internacio
hospitalar, com constatacio de uveite bilateral (Figura
3). Foram realizados exames de liquor e tomografia de
cranio, evidenciando meningite com padrao linfomo-
nonuclear e edema cerebral difuso, respectivamente.
Durante a internacdo a paciente recebeu corticotera-
pia sistémica em altas doses com recuperacio do qua-
dro neurooftalmolégico apds 20 dias.

QUE SINDROME E ESTA?
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada

A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) é
doenca inflamatoéria que se manifesta como panuveite
bilateral associada a envolvimento do sistema nervoso
central, auditivo e cutineo em graus varidveis.

FIGURA 1:
Maculas
acrOmicas nas
regioes tempo-
rais e superci
liares; poliose.
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A causa exata ainda é desconhecida, mas evi-
déncias apontam para processo auto-imune mediado
por linfécitos T, dirigido contra antigenos associados
a melandcitos, como a tirosinase, proteinas relaciona-
das a tirosinase e a proteina S-100.'

A doenca é mais comum em mulheres, a maioria
dos casos ocorrendo na terceira e na quarta décadas de
vida® A SVKH apresenta-se com prédromos de cefaléia,
febre, nausea e vomitos, constituindo a fase meningoence-
filica, quando pode ser evidenciada pleocitose a0 exame
liquérico, com predominio linfomononuclear. Nessa fase
podem ocorrer sintomas neurologicos variados, desde
alteragbes do comportamento, como psicose e confusio
mental, até déficits motores importantes, como hemiplegia
e paraplegia.” O quadro evolui com alteracoes oculares
constituidas por fotofobia, hiperemia conjuntival, redugao
da acuidade visual e dor ocular. Ocorre panuveite bilateral
e podem surgir alteracoes especificas de despigmentagao
da retina' (Figura 4), evoluindo com sintomas auditivos,
como zumbido e disacusia, em 50% dos casos.

O quadro cutaneo normalmente surge nos
primeiros trés meses apos o inicio dos sintomas ocu-
lares,” podendo ocorrer poliose, alopecia ou vitiligo.
Poliose ¢é o sinal mais frequente, seguida pela alope-

FIGURA 2: Poliose dos cilios e supercilios.

An Bras Dermatol. 2005;80(3):297-8.



298 Brito AE, Zagui RB, Rivitti EA, Nico MM.

FiGura 3: Uveite anterior - precipitados ceraticos.

cia e vitiligo. Embora a poliose esteja caracteristica-
mente presente nos cilios e supercilios, pode aco-
meter qualquer pélo do corpo e, quando extensa,
prediz mau progndstico quanto a repigmentagio
cutanea.” As lesdes de vitiligo sio habitualmente
simétricas e mais encontradas na face, no pescoco e
nos ombros.>’

As hipopigmentacoes cutineas tendem a nio
regredir espontaneamente, enquanto a audicio ¢é
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FIGURA 4: Alteracao da pigmentagido da retina.

completamente recuperada. O quadro ocular evolui
com complicagoes, podendo resultar em amaurose
total, mas a maioria dos casos apresenta melhora.*"
A doenca habitualmente responde a corticote-
rapia sistémica, porém a terapéutica deve ser precoce
e agressiva, com uso de altas doses de corticoides,
visando diminuir a possibilidade de seqiielas."® O
quadro cutaneo deve ser tratado com esquemas
semelhantes ao utilizado no vitiligo.” ]
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