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Em 1906 Vogt2, na Alemanha, descreveu em jovem de 18 anos uma
iridociclite ndo traumatica, acompanhada de perda precoce de pelos e poliose
palpebral. Em 1911 Kamoto (cit. por Koyanagi2) relatou o caso de uma
paciente de 33 anos que apresentava cefaléia, febre, coroidite, desaparecimento
de pigmento coroidiano, fotofobia, além de cilios brancos e vitiligo nas mios e
pés. Em 1914 Koyanagi (cit. por Koyanagi 12) publicou dois casos de pacientes
masculinos, com 34 anos. O primeiro caso, com uveite grave, despigmentagio
do fundo do olho, sinéquias de iris, queda de cabelos, embranquecimento dos
cabelos, cilios, sobrancelhas e hipoacusia; o segundo, com iridocoroidite, sinéquias
anteriores, perda de cabelo com sobrancelhas brancas, e hipoacusia. Em 1926
Harada (cit. por Salus1® e Seals e Rise 24) descreveu caso de coroidite, sem
envolvimento da uvea anterior, com pleocitose no liquido cefalorraqueano,
reacoes meningo-encefdlicas acompanhadas de vitiligo, alopécia e poliose.

Embora para alguns autores, cada uma destas enfermidades possa ser
individualizada, parece a maioria que sejam apenas expressio variada de uma
mesma enfermidade. Os iltimos estudos, mostrando argumentos clinicos,
anatomo-patologicos, formas clinicas de transicio e etiopatogenia semelhantes
permitem no momento aceitar esta hip6tese. Babel (cit. por Carrasquilho ¢)
em 1939 sugeriu o nome de sindrome de Vogt-Koyanagi e Martinez (cit. por
Lima e col. 13), em 1941, de sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada. Outros tém
denominado de tveo-meningoencefalite 5:1© ou encéfalo-tiveo-dermatose 10, A
primeira revisdo deste assunto foi realizada por Koyanagiiz em 1929, reunindo
16 casos e a segunda em 1942, por Carrasquilho 4, revisando 46 casos. Histo-
ricamente esses nomes foram os mais ligados & enfermidade, mas, nio devemos
esquecer que outros autores também fizeram relatos (Tsuji, 1918); Arisava,
1919; Kamoto, 1920; Hata e Harada, 1919 e Maseda, 1926) 12, Também
devemos recordar que antes de Vogt, quadros semelhantes j4 haviam sido
relatados (Schenkel, 1873; Jacobi, 1874; Nettleship, 1883; Tay, 1892) 4, asso-
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ciando as alteracdes leucodérmicas, auditivas, calvicie com oftalmia simpatica.
Alias, Ping (cit. por Carrasquilho ¢), em 1957, sugeriu que todas estas entidades
pela semelhanga, fossem agrupadas nas oftalmias simpaticas e também que todas
elas fossem classificadas nas uveites granulomatosas.

Na literatura brasileira encontramos descritos os casos de Barbosa e Bof 1,
Fialho®, Lima e col.13, Marchiori e col.1¢# e Moreira e col.15,

OBSERVACAO

A.A.B., 24 anos de idade, parda, internada no Hospital de Clinicas em 03-04-70
(R.G. 327545). Doenca iniciada hd mais ou menos 6 meses com dor nos dentes, ha
hemiface ¢ ouvido esquerdo. Um més apéds, apresentou répida e progressiva dimi-
nuicdo da acuidade auditiva no ouvido esquerdo e, dias depois, no ouvido direito.
Chegou a surdez bilateral em trés meses mas obteve regressio completa em 14 dias.
Nesta ocasifio, apresentou diminuicdo da acuidade visual no olho esquerdo, chegando
progressivamente a cegueira, para um més apdés surgir o mesmo fendmeno evolutivo
no olho direito. Desde o infcio do processo tem cefaléia generalizada, com sensaciio
da cabeca estar' cheia de dgua. H4 dois meses apresentava queda do cabelo na regifio
do vertex cefélico, dos cilios, sobrancelhas e pelos pubianos, em cujas regides os pelos
tornam-se brancos. A pele morena, progressivamente estd se tornando mais branca.
Amenorréia hd 6 meses. Exame fisico geral — Os cilios e sobrancelhas, principalmente
nas regides mais externas, tém coloracdo branca. Alopécia parcial na regido central
da cabeca. O cabelo originariamente de coloracio preta, estd entremeado difusamente
por grande quantidade de fios brancos e mechas brancas, principalmente nas regides
pronto-vertex e parietais, bilateralmente (Fig. 1). Os cabelos e pelos pubianos s#o
quebradicos, curtos e esbranquicados. Pele de coloracio clara com manchas de vitiligo
em ambas as regifes supraciliares. O abddomen apresenta estrias gravidicas e aumento
de volume do ttero, compativel a gestacio de 4°¢ més. Exame oftalmol6gico — Dimi-
nuicdo das fendas palpebrais, mais evidente no lado direito. Depésitos pigmentares na
face posterior da cérnea, sio vistos na biomicroscopia. Oclusdo pupilar com cAmara rasa
e aderéncias da fris & face posterior da c6érnea em toda a periferia, até um terco da
largura da fris. Reacfio ciliar presente. Acuidade visual suficiente apenas para a
percepcdo de luz e vultos. Hipertensio ocular. Evolu¢do — No decurso da internacio,
houve discreta melhora da acuidade visual, aumentaram as manchas de vitiligo e

Fig. 1 — Caso A.A.8. Fotografia
da paciente mostrando o embranque-
cimento dos cabelos, cilios, sobrunce-
lhas e witiligo frontatl.
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persistiram os sinais oculares de atividade inflamatéria. A gravidez evoluiu satisfa-
toriamente, sendo a paciente submetida a um parto cesireo no oitavo més de gestacdo,
por sGbita baixa de dosagem de estriol. Ap6s dois meses do parto a hipertensio
ocular inicial se normalizou e, na ultima revisdo, havia ligeira hipotonia. Os globos
oculares apresentavam caracteristicas clinicas de «phthisis bulbi» (olhos cegos com
menor volume, hipotOnicos, fris azulada e atr6fica, abundantes sinéquias posteriores,
oclusdo pupilar e catarata complicada). Durante o internamento a paciente foi medi-
cada com comprimidos de prednisolona na dose de 30 mg por dia, colirio de atropina
e colirio com cloranfenicol e prednisona. Exames complementares — Eletrencefalograma,
audiometria, 1liquido cefalorraqueano, eletrocardiograma, exame de urina: normais.
Reacfio para sifilis no sangue, prova de proteina C reativa, pesquisa de fatores anti-
-nucleares: negativas. Teste imunolégico de gravidez: positivo. Hemograma: hemo-
globina 12,60 g/100 ml; volume globular 39%, leucécitos 5.810 por mm3 (eosinéfilos 229%,
linfécitos 16%, monécitos 2%, bastonetes 4%, segmentados 56%); plaquetas normais.
Hemossedimentacfo: 41 mm na 1la hora, 70 mm na 22 hora. Exame parasitolégico de
fezes: Ascaris lumbricoides, Trichiuris trichiura, Entamoeba coli. Mucoproteinas: 3,6
mg de tirosina/100 ml. Antiestreptolisina «O»: 100 u. Todd. Bi6psia do couro cabeludo:
vitiligo. Estriol: 4,18 mg/24 h; 5,12 mg/24 h; 4,8 mg/24 h; 3,1 mg/24 h. Imunoeletro-
forese de proteinas do sangue: IgG normal, IgM ausente, IgA normal. Cultura para
virus em ftero, placenta, liquido cefalorraqueano e liquido amni6tico em material
filtrado em Zeiss com membrana esterilizante: ap6s 30 dias de inclusio em coelhos
jovens e camundongos recém-nascidos, ndo foram verificadas alteracdes necrosc6picas.
Pressfio intra-ocular: (23-04-70) OD 26 mmHg, OE 26 mmHg; (31-11) OD 10 mmHg,
OE 12 mmHg (hipotonia). REletroforese de proteinas: discreto aumento das fracdes
alfa-2 e beta.

Recém-nato de A.S8.8., branco, nascido em 80.08.70, com 2.350 gr. ap6s a gestacéo
de 8 més. O parto fol realizado por cesariana, sob anestesia raquidiana, devido
sofrimento fetal. O recém-nato apresentou leve cianose com Apgar 8 no 1l¢ minuto.
A placenta era disc6ide pesando 200 gr. com cordfo de 69 em. Durante os tltimos
seis meses de gestacio a mée recebeu grandes quantidades de prednisolona, devido a
sindrome de Vogt-Koyanagi. Exame Fisico Geral (16 horas de vida) — Frequéncia
cardiaca de 160 bpm e frequéncia respiratéria de 32 mpm — O estado geral e nutritivo
eram bons. Pele pletérica com pelificacio predominando no dorso e na face. Ictericia
moderada com mucosas coradas. Fontanela anterior de 2x2 cm, normotensa, com
discreto craniotabes. Testiculo esquerdo no canal fnguino-escrotal. Hipotonia muscular.
Evolu¢do: 02-09-70 — Ictericia (++), edema de pele generalizado (+), reflexos profundos

moderadamente diminuidos. 03-09-70 — Hipotonia muscular, ictericia (++), lesdes hipo-
cromicas de pélato duro. 14.09.70 — Fontanela levemente deprimida, diarréia e peso
de 1.800 gr, frequéncia cardiaca de 128 bpm e frequéncia respiratéria de 27 mpm,
temperatura axilar 36,80C. 15.09.70 — Sonoléncia com perfodos de irritabilidade,

frequéncia cardfaca de 140 bpm e frequéncia respiratéria de 20 mpm, peso de 1.900 gr,
evacuagdes esverdeadas e pastosas. 18.09.70 — ©Fontanela abaulada e respiracdo
moderadamente profunda. 19.08.70 — Fontanela, respiragio e atividades normais,
polegares em forte oposigdo. 28.09.70 — Atitude em opistétono, com fontanelas
normotensas, reflexo de Moro diminuido, palidez de pele, atividades normais. 30.09.70
— Apético, pélido e hipoativo. 01.10.70 — Move-se somente quando é estimulado.
19-10-70 — Hipotonia cervical, hiporreflexia profunda de membros inferiores, fundo
de olho de aspecto normal, peso de 2.720 gr. 29-10-70 — Hiperemia de ouvido direito,
niuseas e vOmitos. 31.10.70 — Normal. Exames Complementares — S6dio plasmaético
145,6 mEq/l. Cloro plasmético 108,6 mEq/l. Uréia 17,6 mg%. Célcio 8,6 mg%. Crea-
tinina 0,68 mg%. Glicemia 33 mg%. F6sforo 4 mg%. Hemograma (03.09.70) hemo-
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globina 17,7 g%, vol. globular 56%, leucécitos 10.000 mm 3 (eosinofilos 6%, linf6citos
54%, mondécitos 10%, bastonetes 4%, segmentados 3869%), policromatofilia, eritroblastos
na periferia, eritroblastos 80%, plaquetas norma.s. Proteinas totais 5,0 g%; albumina
3,90 g%, globulina 1,10 g%. Exame de urina: normal. Cultura de fezes: Escherichia
coli. Lipidios 48,4%. Colesterol 12 mg%. Bilirrubina indireta 3,12 mg/100 ml.
Hemograma: (17/09) hemoglobina 14,40 g%, vol. globular 46%, leucéecitos 6.900/mms3
(linfécitos 54%, mondécitos 8%, bastonetes 229, segmentados 16%), eritroblastos ortocro-
méticos 2%, plaquetas normais. pH: 7,11. pCO2: 22 mmHg. Excesso de base: 22 mEq/1.
Bicarbonato: 52 mg/dl. Pressdo osmética: 286 mOsm/1. Liquido cefalorragqueano (26/09):
aspecto hemorréigico; limpido e xantrocrémico ap6s a centrifugacfio; hemécias 20.000/mms;
leuc6citos 140/mm 3 (segmentados 78%, monéeitos 22%); glicose 47,3 mg/100 mi; cloret'cps
738,8 mEq/1; proteinas 150 mg/100 ml; reacdo de Pandy +++, cultura negativa. Liquido
cefalorraqueano (20-10-70): aspecto limpido e incolor; leucéeitos 7/mma3, com predominio
de mononucleares; glicose de 40 mg/100 ml; cloretos 738,83 mEq/1; proteinas 30 mg/100
ml. Medicagdo — no periodo de internacio foi medicado com hetacilina (de 09/09 a
14/09), nistatina (de 14/08 a 23/09), ampicilina (de 26/09 a 05/10), eritromicina (de
28/10 a 03/11). Ewvolug¢do posterior — Em 1977 a méae informou que esta crianca faleceu
aos dois anos de idade com quadro sugestivo de paralisia cerebral, pois quase n#o
se movia, estava limitada ao leito e nfo emitia sons articulados.

COMENTARIOS

A etiologia desta sindrome é desconhecida, mas tem sido atribuida a virus,
alteracdes endocrinologicas e mais frequentemente a alergia ou autoimunidade 316,
Para alguns autores é mais incidente nas racas pigmentadas, mais frequente
entre. os 20 a 40 anos, sem relacdo definida com sexo, fator econdmico, distri-
buicdo geogréfica ou consanguinidade 20. Predisposicio genética possivelmente
esta presente 4. Clinicamente o processo evolui em fases, as vezes distintas,
segundo Duke-Elder 7, Bruno, Magitot e col (cit. por Erbakan?8), Walsh22 e
Cowper 5. Temos a impressdo que mais freqiientemente ele se desenvolve na
seguinte sequéncia: 1. Fase Oftalmologica: borramento visual bilateral, cegueira,
injecdo conjuntival e periqueratica, uveite anterior ou posterior, bilateral,
glaucoma, descolamento de retina, edema de papila. II. Fase Dermatoldgica:
vitiligo, discromias cutdneas, polinose, alopécia, calvicie. lil. Fase Otoldgica:
hipoacusia, zumbido, vertigem. 1V. Fase Neuroldgica: sinais meningorradiculares
alteragGes de pares craneanos, torpor, alteragbes psiquicas, alteragées do liquido
cefalorraqueano. V. Fase Convalesceng¢a: cura ou mais frequentemente sequelas,
em especial oftalmologica.

Manifestacoes gerais também estdo presentes em qualquer das fases, como:
cefaléia, febre, artralgia, edema facial, sonoléncia, hepatite anicterica. As duas
primeiras fases sdo as mais frequentes e iniciais, cursando entre 3 semanas e
3 meses. Esporadicamente qualquer uma das fases pode ser inicial. As alte-
racoes neuroldgicas e do liquido cefalorraqueano, sdo mais frequentes na sindrome
de Harada. Carrasquilho 4, em sua revisdo, refere como elementos clinicos mais
frequentes: poliose (82%), vitiligo (62%), alopécia (53%), disacusia (50%);
os estudos de Rosen ¢ mostram: poliose (90%), alopécia (73%) e vitiligo (63%).
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O diagnéstico diferencial deve ser realizado com as sindromes causadoras de
uveites 11,23, A terapéutica mais utilizada ¢ baseada em ACTH e corticosteroides
oculares e sistémicos. A evolugdo para cura espontdnea ja foi referida, embora
frequentemente permanecam sequelas. Moreira e col. 15 complementou o trata-
mento classico com piretoterapia. ApoOs a revisdo de 45 casos da literatura,
realizada por Carrasquilho em 1942. pouco tem sido acrescentado sobre o tema.

Nossa paciente apresentou quadro de sindrome de Vogt-Koyanagi, cujas ma-
nifestacOes mais usualmente mostradas sd3o: precoces sinais de uveite anterior,
prognostico oftalmologico grave, fendmeno de Tyndall na cidmara anterior, com
exsudatos na face posterior da cornea, miose, exsudato fibrinoso na face anterior
do cristalino, embora as vezes mais moderadamente na cdmara posterior, desco-
lamento secunddrio da retina, baixa acentuada da visdo- A raridade deste caso
¢ ter-se desenvolvido no decurso de gestacdo, fato ainda nao relatado, como
também por ser o primeiro caso de recém-nascido gerado na vigéncia desta
sindrome. Durante a enfermidade ndo se evidenciou alteragdo neuroldgica. A
evolugdo oftalmoldgica foi rdpida e grave com sequela visual importante. Na
presente internacdo ndo foi evidenciada alteracdo cocleo-vestibular, mas ha refe-
réncias ao fato na historia. No momento da cesariana colhemos fragmentos
de utero, placenta e corddo umbilical, para cultura de virus em cobaias nos
quais, apos dois meses, ndo se visualizaram alteragcdes necroscOpicas. A crianga
nasceu em condigoes vitais insuficientes. Aproximadamente com 2 semanas de
vida desenvolveu no ber¢drio um quadro clinico compativel a meningoencefalite.
Por ocasido da alta, apresentava um desenvolvimento motor moderadamente
insuficiente para a idade. N&ao foi possivel reexamina-la até o seu falecimento.
Pela falta de melhor investigacdo e informacGes, ndo podemos correlacionar
adequadamente se a enfermidade da crianca estd ou ndo direta ou indiretamente
ligada ao problema da mae.

RESUMO

Os autores relatam o caso de uma paciente com 28 anos, gestante, porta-
dora de sindrome de Vogt-Koyanagi que, mesmo com o uso de corticosterdides,
ndo obteve recuperacdo da visdo. O recém-nato apresentou no bergario quadro.
sugestivo de meningoencefalite e faleceu com dois anos de idade apresentando
manifestacdes compativeis a grave paralisia cerebral. Questiona-se a possibi-
lidade de relacionar este fato a enfermidade da mae.

SUMMARY

Vogt-Koyanagi syndrome: case report in a pregnant woman.

A 28 year old pregnant woman with Vogt-Koyanagi syndrome is reported.
Despite the use of steroid therapy, she became blind- She delivered a boy
Apgar 8. The newborn developed a meningoencephalitis in the nursery and
died two years later with evidence of cerebral palsy. Correlation between
both mother and son disease has not been found.
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