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Atipik Cogan Sendromlu Bir Olgu
A Case of Atypical Cogan Syndrome

OZET Yirmi-iki yasinda kadin hasta, sag gézde ani baslayan kizariklik, agr1, fotofobi, gorme bula-
nikhig1 sikdyetleri ile klinigimize bagvurdu. Oftalmik 6ykiistinde herhangi bir 6zellik bulunmayan
hastada bilateral isitme kayb1 ve eklem agrilar1 oldugu 6grenildi. Hastanin muayenesinde sag gézde
vizyon 0,6, solda ise tam olarak bulundu. Biyomikroskobik incelemede sagda konjonktival hipe-
remi, kornea santralinde stromal 6dem ve opasite, 6n kamarada +2 reaksiyon mevcutken sol géz do-
gald1. Fundus incelemesine bilateral olarak patoloji saptanmadi. Interstisyel keratit ve iiveit tanist
konan hasta diger sistemler agisindan konsiilte edildi. Bilateral nérosensoriyel isitme kayb, sag
ayakta asil tendiniti ve retrokalkaneal bursit saptanan hasta atipik Cogan sendromu olarak deger-
lendirildi. Bu makalede, nadir goriilen ve daha o6nce literatiirde rastlamadigimiz romatolojik bul-
gulari olan atipik Cogan sendromlu bir olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Cogan sendromu; keratit; igitme kaybi

ABSTRACT A twenty-two years old female patient was admitted to our clinic with a sudden onset
of right eye redness, pain, photophobia and blurred vision. The patient was questioned in terms of
systemic diseases and she was had severe bilateral hearing loss and joint pains. Her opthalmologi-
cal history was unremarkable; the right vision was 0.6 and the full vision of the left eye was noted.
On biomicroscopic eye examination she had the right conjonctival hyperemia, central corneal stro-
mal edema and opacity, +2 reaction in anterior chamber and the left eye examination was normal.
There were no pathological findings bilaterally on fundus examination. The patient was prediag-
nosed with interstitial keratitis and uveitis so she was also consulted for other systemic diseases. She
had bilateral neurosensorial hearing loss, the right aschill tendinitis and retrocalcaneal bursitis and
she consequently was diagnosed as atypical Cogan syndrome. In this article a rare atypical Cogan
syndrome case with evidence of rheumatological features that the literature has not come across is
presented.

Key Words: Cogan syndrome; keratitis; hearing loss
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ogan sendromu ilk olarak 1945 yilinda David Cogan tarafindan ta-

nimlanan nonsifilitik interstisyel keratit ve isitme-denge sistemi dis-

fonksiyonunun birlikte goriildiigii bir hastaliktir.! Klasik goz bulgusu
subepitelyal korneal opasite ile birlikte olan interstisyel keratittir. Odiyo-
vestibiiler tutulum ise menier benzeri vertigo ataklar1 ve ndrosensoriyel
isitme kaybx ile karakterizedir.

Atipik Cogan sendromu ilk kez 1980 yilinda Haynes ve ark. tarafindan
tamimlanmigtir.” Bu sendromda interstisyel keratitin eslik ettigi veya etme-
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digi diger okiiler inflamatuar patolojiler (sklerit,
episklerit, iiveit, retinal vaskiilit, koroidit, papillit
ve papil 6dem) ve menier benzeri olmayan odiyo-
vestibiiler sistem bulgular1 mevcuttur. Géz ve odi-
yovestibiiler sistem tutulumu arasinda 2 yildan
fazla siire gecen hastalar da atipik Cogan sendromu
olarak degerlendirilir.

Cogan sendromunda okiiler ve odiyovestibii-
ler tutuluma diger sistem tutulumlar da eslik ede-
bilir (kardiyovaskiiler, gastrointestinal, nérolojik,
kas-iskelet, genitoiiriner gibi).? Erken tani ve tedavi
okiiler, odiyovestibiiler ve diger sistemlere ait mor-
biditenin 6nlenmesi agisindan 6nemlidir.

IOLGU SUNUMU

Yirmi-iki yasinda kadin hasta, sag gézde kizariklik,
siddetli agr1, fotofobi ve gorme bulaniklig1 sikdyet-
leriyle klinigimize bagvurdu. Hastanin 6ykiisti sor-
gulandiginda, ilk kez 3 yil 6nce sag kulakta ani
isitme kayb1, daha sonra her iki kulakta ani igitme
kaybi ataklar gecirdigi 6grenildi. Hastanin bagka bir
hastalig1 olup olmadig: sorgulandiginda tekrarlayan
ayak agrilar1 oldugunu ama bir teghis konulamadi-
gin1 bildirdi. Hastanin muayenesinde sag gozde
gorme keskinligi Snellen eseliyle 0,6 bulundu. Has-
tanin 6n segment muayenesinde konjonktivada hi-
peremi, kornea santralinde stromal 6dem ve opasite,
keratik stria, 6n kamarada +2 hiicre izlendi (Resim
1). Fundus muayenesi dogaldi. Goz i¢i basinglari
normal sinirlar icindeydi. Sol g6z muayenesinde ise
bir patoloji saptanmadi. Keratotiveit 6n tanisiyla
hastaya rutin tetkikler yapildi [rutin biyokimya:
normal, hemogram: normal, romatoid faktor(-),
ANAC(-), C-ANCAC(-), P-ANCA(-), CMV, HSV, tok-
soplazma ve rubella IgG(+), IgM(-), VDRL(-), HLA-
B27(-), PA akciger grafisi: normal]. Hastaya %]1
prednizolon asetat 8x1 ve %1 siklopentolat hidro-
kloriir 3x1 baslandi. Hasta sistemik inceleme i¢in
konsiilte edildi. Kulak burun bogaz konsiiltasyonu
sonucuna gore hastada bilateral ileri derecede néro-
sensoriyel isitme kaybi mevcuttu. Romatoloji kon-
stiltasyonu sonucuna gore ise hastada sag asil tendinit
ve retrokalkaneal bursit oldugu saptandi. Bu bulgu-
lar 1:181nda hastaya atipik Cogan sendromu tanisi ko-
nuldu. Romatoloji tarafindan hastanin tedavisine
sistemik metotreksat (15 mg/hafta) ve metilpredni-
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zolon (4 mg/giin) eklendi. Bir hafta sonra yapilan
kontrolde hastanin 6n kamara reaksiyonunun tama-
men geriledigi ve stromal tutulumda azalma oldugu
izlendi. Bir ay sonra yapilan kontrolde ise stromal
opasitenin daha da azaldig goriildii (Resim 2).

I TARTISMA

Cogan sendromu, interstisyel keratit ile odiyoves-

tibiiler disfonksiyonun birlikte oldugu inflamatuar

RESIM 1: Tedaviden énce sag géze ait 6n segment fotografi.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 2: Bir aylik tedaviden sonraki 6n segment fotografinda stromal opa-
sitede belirgin gerileme dikkati cekmekte.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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bir hastaliktir. Tipik Cogan sendromunun tanisi
nonsifilitik interstisyel keratit, akut baglayan ancak
2 y1l i¢inde sagirliga neden olabilen ilerleyici isitme
kayb1 ve menier benzeri semptomlarin birlikteli-
gine dayanir. Olgularin ¢ogunu olusturan tipik
Cogan sendromunda oftalmolojik ve odiyovestibii-
ler tutulum arasinda gegen siire ortalama iki ay ola-
rak bildirilmistir.> Atipik Cogan sendromunda
interstisyel keratitin eslik ettigi veya etmedigi okii-
ler inflamatuar bir patoloji (iiveit, koroidit, episk-
lerit, pars planit, retinal hemoraji, orbital
psodotiimor, konjonktivit, anterior ve posterior
sklerit) ile birlikte menier benzeri olmayan odiyo-
vestibiiler disfonksiyon vardir.? Atipik Cogan sen-
dromunda iki sistemin tutulumu arasindaki siire iki
yildan daha uzundur. Grasland ve ark. ait seride bu
stire ortalama 27,1 ay olarak belirtilmigtir.? Bizim
olgumuzda interstisyel keratite ek olarak iveitin de
bulunmas: ve ilk odiyovestibiiler atakla okiiler tu-
tulum arasinda 2 yildan fazla siire olmasi atipik

Cogan sendromu tanisini desteklemektedir.

Cogan sendromunun etiyolojisi hala tam olarak
bilinmemekle birlikte otoimmiin kdkenli sistemik
inflamatuar bir hastalik olduguna inanilmaktadir.*”
Yakin zamanda geg¢irilmis bir st solunum yolu en-
feksiyonu oykiisti olgularin ¢ogunda bulunmakta-
dir® Etiyolojide klamidya tiirleri, Borrelia burg-
dorferi, Treponema pallidum, sitomegaloviriis, her-
pes viriis, hepatit viriisleri ve parvoviriis B19 gibi
mikroorganizmalar suclanmis ancak yapilan kiiltiir
ve serolojik incelemelerde kesin bir iligki gosterile-
memistir.*® Bazi yayinlarda kornea, i¢ kulak ve diger
dokulara karg: otoantikorlarin gelistigi bildirilmis-
tir.* Bunlarin yaninda sistemik steroid tedavisinin
etkili olmas1 hastaligin gelisiminde immiinolojik me-
kanizmalarin rol oynadigimi diisiindirmektedir.

Tipik Cogan sendromunda kornea tutulumu
limbusa yakin bolgelerde stromal opasiteler olarak
tarif edilmistir.>®” Bunlar ¢ogunlukla topikal ste-
roid tedavisine iyi yanit verir ancak nadir olarak
penetran keratoplasti gerektirecek kadar ciddi
gorme kaybina sebep olan olgular bildirilmistir.

242

ATIPIK COGAN SENDROMLU BIiR OLGU

GOz tutulumuna eslik eden odiyovestibiiler
sisteme ait bulgular arasinda en ¢ok isitme azligy,
vertigo, tinnitus ve bulanti kusmanin birlikte ol-
dugu menier benzeri bir tablo goriilmektedir. Ge-
nellikle tek tarafli baglar ancak birkag hafta ya da ay
icerisinde diger tarafta da benzer tutulum gézlenir.
Tekrarlayan norosensoriyel isitme kaybi ataklar: ti-
piktir.® Okiiler tutulumun iyi kontrol edilebilir ol-
masina ragmen hastalarda yiiksek oranda gelisen
siddetli derecelerde kalic1 bilateral isitme kaybi
Cogan sendromunda maj6r komplikasyon olarak
kargimiza ¢ikar. Benzer sekilde bizim olgumuzda
da agir derecede bilateral nérosensoriyel isitme
kayb1 mevcut olmakla birlikte géz bulgular topi-
kal steroid tedavisine iyi yanit vermis, gérme kes-
kinligi yiiksek seviyelerde stabil kalmistir.

Oftalmolojik ve odiyovestibiiler tutulumun
yani sira diger sistemlere ait bulgular da eslik ede-
bilir. Ates, yorgunluk, kilo kaybi gibi genel semp-
tomlar %30 oraninda goriiliir.? Kardiyak tutulum
oran1 %10 olarak bildirilmistir. Yine olgularin
%10’u yaygin vaskiilit ile komplike olmaktadir.®
Bunlarin disinda daha nadir olarak gastrointestinal,
kas-iskelet, genitotiriner, norolojik sistem tutulu-
muna ve lenfadenopatiye rastlanir.® Kas-iskelet ve
norolojik tutulumun atipik olgularda daha sik g6-
raldagu ileri siirtilmisgtiir.>® Bizim olgumuzda da
asil tendinit ve retrokalkaneal bursit mevcuttu.

Topikal steroidler genellikle goz bulgularini
kontrol altina alabilirken diger tutulumlar igin sis-
temik tedavi sarttir. Steroidlerin yetersiz oldugu
durumlarda metotreksat, siklofosfamid gibi di-
ger imminsiipresif ajanlar yararli olabilmekte-
dir.>10

Sonug olarak, Cogan sendromu nadir goériilen
bir hastalik olup ani isitme kaybi ile bagvuran geng
hastalarda mutlaka akla getirilmelidir. Hastalar
okiiler semptomlar konusunda ayrintili olarak sor-
gulanmali baglangicta olmasa bile gelisebilecek of-
talmolojik patolojiler acisindan belirli araliklarla
takibe alinmaldir.

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2012;21(4)



ATIPIK COGAN SENDROMLU BIR OLGU

Cogan DG. Syndrome of nonsyphilitic intersti-
tial keratitis and vestibuloauditory symptoms.
Arch Ophthalmol 1945;33(2):144-9.

Haynes BF, Kaiser-Kupfer MI, Mason P, Fauci
AS. Cogan syndrome: studies in thirteen pa-
tients, long-term follow-up, and a review of the
literature. Medicine (Baltimore) 1980;59(6):
426-41.

Grasland A, Pouchot J, Hachulla E, Blétry O,
Papo T, Vinceneux P; Study Group for
Cogan's Syndrome. Typical and atypical
Cogan's syndrome: 32 cases and review of
the literature. Rheumatology (Oxford) 2004;
43(8):1007-15.

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2012;21(4)

I KAYNAKLAR

Helmchen C, Arbusow V, Jéger L, Strupp M,
Stdcker W, Schulz P. Cogan's syndrome: clin-
ical significance of antibodies against the inner
ear and cornea. Acta Otolaryngol
1999;119(5):528-36.

Unlii K, Aksiinger A, Meri¢ F, Avaoglu S,
Ulgen S. [Cogan’s syndrome: a case report].
Turkiye Klinikleri J Ophthalmol 1999,8(1):
66-9.

McDonald TJ, Vollertsen RS, Younge BR.
Cogan's syndrome: audiovestibular involve-
ment and prognosis in 18 patients. Laryngo-
scope 1985;95(6):650-4.

Cobo LM, Haynes BF. Early corneal findings

8.

Medine Ash YILDIRIM ve ark.

in Cogan's syndrome. Ophthalmol 1984;
91(8):903-7.

Cheson BD, Bluming AZ, Alroy J. Cogan's
syndrome: a systemic vasculitis. Am J Med
1976;60(4):549-55.

Watanabe K, Nishimaki T, Yoshida M, Shin-
zawa J, Yoshioka R, Suzuki S, et al. Atypical
Cogan's syndrome successfully treated with
corticosteroids and pulse cyclophosphamide
therapy. Fukushima J Med Sci 2000;46(1-
2):49-54.

. Riente L, Taglione E, Berrettini S. Efficacy of

methotrexate in Cogan's syndrome. J
Rheumatol 1996;23(10):1830-1.

243



