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RESUMO

A sindromedeV ogt-K oyanagi-Haradaé doencacronica, sistémicaeauto-
imune, com manifestagdes oculares, nervosas, auditivas e tegumentares.
Descrevemos aqui 0 caso de uma crianca com inicio dos sintomas aos
quatro anos e dois meses de idade, com positividade para o HLA
DRB1*01.

Descritores: Sindrome uveomeningoencefdlica; Crianga; Antigenos HLA-DR; Uveite/
etiologia; Uveite/diagnostico; Relatos de casos [Tipo de publicagéo]

INTRODUCAO

A sindrome de V ogt-K oyanagi-Harada (SVKH) é umadoencasistémica
que envolve tecidos que contém melanina. E caracterizada por uma pan-
uveite bilateral, crénica, granulomatosa associada a manifestacdes varia-
veis de comprometimento neurol 6gico, auditivo e cutdneo. O envolvimento
ocular bilateral é necessério paracaracterizar o diagnéstico, necessariamen-
te sem histéria préviade cirurgia ou trauma ocular. Os sinais mais comuns
incluem iridociclite, vitreite, edema ou hiperemia de disco Optico, espessa-
mento coroideano e descolamento de retina neuro-sensorial -2,

Os critérios diagnosticos, atualmente utilizados, foram publicados a
partir do | "Workshop" Internacional da SVKH e incluem: (1) auséncia de
histéria prévia de trauma ou cirurgia ocular; (2) auséncia de evidéncia de
doenca ocular concomitante; (3) envolvimento ocular bilateral precoce
(com areasfocais de fluido sub-retiniano ou descolamento seroso deretina)
ou tardio (despigmentacéo, fundo de olho em p6r-do-sol, cicatrizes corior-
retinianas despigmentadas de Dalen-Fuchs, e migragdo ou acimulo de
epitélio pigmentar daretina); (4) histériaou sinaisauditivos e/ou neurol 6gi-
cos, (5) alteracBes cutaneas que aparecam durante ou apds as manifesta-
¢oes neurolbgicas e oculares®.

Baseado nesses critérios, a SVKH pode ser classificada em completa,
guando todos os critérios sao preenchidos, incompleta, quando estao
presentes os critérios 1, 2, 3 e 4 ou 5, ou provavel, quando apenas 0s
critérios 1, 2 e 3 sdo preenchidos®. A idade usual de inicio dos sintomas
entre 20 e 50 anos, sendo que apenas 5% dos casos foram descritos com
idade inferior aos 16 anos®.

Esteartigo descreve um caso raro de SVKH incompletacomplicadacom
neovascularizacdo sub-retiniana bilateral e associada a expressdo do HLA
DRB1*01 em umacriancacom 4 anos e 2 meses de idade, o qual deve ser o
mai's jovem caso relatado com esta sindrome.
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RELATO DE CASO

Criangabranca, sexo masculino, foi admitidano Ambulaté-
rio de Oftalmologia do Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina de Ribeir&o Preto - Universidade de S&o Paulo, com
histéria de hiperemia, dor ocular e fotofobia em ambos os
olhos (AO) ha4 meses. Queixava-se aindade cefal éiafrequen-
te, dislalia e possivel hipoacusia no periodo.

Ao exame oftalmol 6gi co apresentava boafixacdo em ambos
olhos, porém o paciente ndo informava acuidade visual, por
ndo entender optotipos. A biomicroscopia evidenciou-se
intensareacdo em camaraanterior, incluindo " Tyndall" celular
de 3+/4+ e finos precipitados ceréticos. Havia também exten-
sas sinéquias posteriores em AO. Ao exame fundoscépico o
corpo vitreo apresentava-se sem "haze", e lesdes amareladas
compativeis com éreas de coroidite podiam ser observadas
inferiormente no pélo posterior e naregido nasal AO. Optou-
se pelo tratamento topico com colirios de dexametasona 1% e
atropina 1%, até a conclusdo dos exames complementares
solicitados.

Exames de rotina e hemograma estavam dentro dos limites
da normalidade, assim como a pesquisa de anticorpos anti-
nucleo, anti-cardiolipina, fator reumatéide, componentes do
complemento sérico, RIF-toxoplasmose, VDRL, FTA-ABS,
enzima conversora de angiotensina eraios-x de térax. A velo-
cidade de hemossedimentacéo erade 5 mm/1 hora.

No retorno em 2 meses, a angiofluoresceinografia eviden-
ciou alguns pontos de vazamento no epitélio pigmentar da
retina ("pin-points"), com acUmulo de contraste no espaco
sub-retiniano em AO (figurando disponivel, de baixaqualida-
de, dadapelando colaboracao do paciente). O exame audiomé-
trico evidenciou perdaauditivaleveapartir de6 kHz, bilateral -
mente. Concluiu-se o diagndstico de sindrome de V ogt-K oya-
nagi-Harada incompleta e se instituiu o seguinte tratamento:
albendazol 400 mg/diapor 3 dias(profilatico), coliriosde dexa-
metasona 1% e atropina 1%, e prednisona 1 mg/kg/dia (via

\p'_ ?

Figura 1 - Retinografia do paciente com sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada, fase convalescente. A) Olho direito: tecido gliético sub-retiniano

acometendo po6lo posterior, configurando cicatriz disciforme secundaria a membrana neovascular sub-retiniana. B) Olho esquerdo: cicatriz
disciforme justafoveolar superior e fundo de olho em “por-do-sol”. Notar também é&reas de acimulo de pigmento em ambos os olhos.
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oral). Ap6s 1 més, aacuidadevisual corrigidaeral,0 (paciente
informando adequadamente os optotipos), com controle da
inflamac&o e auséncia de coroidite ativaem AO.

Apesar daretirada gradual do corticoide sistémico, houve
recorréncia da doenga apds 7 meses de seguimento, com re-
crudescimento da baixa acuidade visual (0,2 no olho direito, e
0,4 no olho esquerdo) e da uveite anterior AO. Optou-se
novamente pelo tratamento com a dose inicial de corticoste-
réide sistémico, associado a metotrexate 7,5 mg/semana (es-
quema indicado pelo setor de imunopediatria). Apesar deste
esguema de tratamento, observou-se o aparecimento de uma
membrana neovascular sub-retiniana na regido macular de
AO. Consegiientemente, indicou-se ciclosporina-A (50 mg de
12/12 horas), com a suspensdo abrupta do metotrexate e pro-
gressiva da corticoterapia oral.

Apbs 3 meses de tratamento, a fundoscopia revelava a
presenca de tecido sub-retiniano de aspecto gliético compati-
vel com cicatriz disciforme, rarefacéo generalizadade epitélio
pigmentar daretina, cicatrizes do tipo Dalen-Fuchs e fundo de
olho em por-do-sol bilateralmente (Figural). A tipificacéo dos
alelos de histocompatibilidade (HLA) evidenciou os subtipos
DRB1*01, DRB1*14,DRB3eDQB1*05.

Atualmente o paciente se apresenta assintomatico, em uso
deciclosporinaA. Nao haatividade inflamatoriaintra-ocular,
porém mantém acuidadevisual corrigidade0,2 elesbescicatri-
ciais acometendo a regido macular AO. Acrescenta-se ainda
que, em nenhum momento da evolucéo clinica, 0 paciente
apresentou sinais ou sintomas de artrite.

DISCUSSAO

A SVKH é mais fregliente entre negros, orientais, indios
americanos e hispanicos®. Os principais diagndsticos dife-
renciais desta sindrome incluem: esclerites posteriores, oftal-
miasimpética, coroidite multifocal, dentre outras®. Suaetiolo-
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giaé obscura, sendo que a predilecado por ragas pode condizer
com uma predisposicdo genética®. Ha indicios de que uma
infeccdo, provavelmente viral, nestes pacientes poderia indu-
zir aformacéo de novos antigenos na superficie dos melano-
citos, os quais desencadeariam uma reagdo imune antigeno-
especifica”.

No caso relatado, o paciente apresentou um quadro de
uveite difusa, com iridociclite altamente sintomatica e desco-
|amento seroso daretinabilateral mente. Houve, posteriormen-
te, recorrénciadainflamacéo em segmento anterior eformacéo
de membrana neovascular sub-retiniana AO. Também apre-
sentou hipoacusia documentada, que associada aos achados
citados acima, confirmaahipotese de SVKH incompl eta.

Harelatos naliteraturado diagnostico de SVKH em crian-
cas aos 6® e 7 anos de idade. O caso mais jovem publicado
até o momento é o de umacriancade 4 anos e 6 mesesdeidade
por ocasido do inicio dos sintomas®?. No presente caso, a
crianga apresentava 4 anos e 2 meses, 0 mais precoce dentre
agueles revisados na literatura. Embora haja disparidade nos
achados entre os casos citados, todos tém em comum o fato
de ndo preencherem os 5 critérios para a SVKH completa
segundo a classificacdo atualmente aceita®. Além disso,
esses trabalhos foram publicados anteriormente a revisdo de
alguns desses critérios.

Parece haver associagdo da SVKH com os subtipos dos
alelosde histocompatibilidade HLA-DRB1e-DQB119, Den-
tre os subtipos apresentados pelo paciente, os alelos HLA-
DRB1*01e- DQB1*05, osquaisapresentam baixapreval éncia
na populagdo local®®, ja foram previamente associados de
forma direta a essa doenca*®.

Algumas outras doengas auto-imunes também se asso-
ciam aalgunssubtiposdosalelosDRB1* 01, taiscomo aartrite
reumatéide juvenil®. No entanto, muitos deles, incluindo
também o DRB1* 14, se apresentam como fatores ditos “de
protecdo” de algumas formas dessa doenga*®29,

A presenca da associacdo de expressdo dos alelos DRB1*01
eDQB1*05, juntamente com aapresentacao clinicadeinflama
¢do do segmento anterior altamente sintomética e achados
tipicos de segmento posterior, fortalece a hipotese diagnés-
tica levantada, afastando outras possiveis na infancia®®.

Emboramuitoincomum em criancas®®19, aSVKH deve ser
considerada no diagndstico diferencial de quadros de pan-
uveite idiopéticacom respostaterapéuticarapida com cortico-
terapia sistémica. Nesses casos, afamiliado paciente deve ser
informada quanto ao curso da doenca e seu possivel prog-
nastico visual reservado.

ABSTRACT

V ogt-K oyanagi-Harada syndromeis chronic systemic autoim-
mune disease with ocular, nervous, auditory and tegumental
manifestations. We report here the case of a child with onset
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of symptoms at four years and two months of age, with positi-
veHLA DRB1*01.

K eywor ds: Uveomeningoencephalitic syndrome; Child; HLA-
DR antigens; Uveitis/etiology; Uveitis /diagnosis; Case re-
ports [Publication type]
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