Cogan Sendromu: Olgu Sunumu

COGAN'S SYNDROME: A CASE REPORT

Kaan UNLU*, Ahmet AKSUN.GER**, Faruk MERIC***  Sedat AVAOGLU**** Siddik ULGEN***%**

* Yrd.13oc.Dr.,Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 AD.

o Do¢.Dr,Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastaliklar1 AD,
ek Dog¢.Dr.Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi KBB Hastahklar1 AD.

*%%%  Ars.G6r.Dr.,Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Goz Hastahklar1 AD,

#¥%#%% Yrd.Dog.Dr.Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Kardioloji AD, DIYARBAKIR

Ozet

Cogan sendromu interstisyel keratit ile akut baslangicti
odyovestibiiler  disfonksiyonun  birlikte  oldugu  nadir  goriilen
Bu  makalede

kronik doénemdeki bir Cogan sendromlu olgu sunulmus, olgu-

bir nmltisistem inflamatuar vaskiiler hastaliktir.

nun ozellikleri  literatiir  bilgileriyle karsilagtiriimisim.

Anahtar Kelime: Cogan Sendromu

T Klin Oftalmoloji 1999. 8:66-69

Cogan Sendromu geng¢ eriskinlerde nonsifilitik in-
terstisyel keratit ile akut baslangi¢cli odyovestibiiler
semptomlarin birlikte oldugu nadir goriilen bir inflama-
tuar vaskiiler hastaliktir (1,2). Meniere hastaligi (bilate-
ral sagirlik, vertigo, tinnitus) ile birlikte rekiirrent inter-
stisyel keratit ilk defa
Baumgartner tarafindan tarif edilmis,

1934 yilinda Mogan ve
1945 yilinda
Cogan bu klinik tabloyu ayr1 bir sendrom olarak tanim-
lamistir (3,4). Daha sonra bu sendromda vaskiilit gibi

sistemik bulgular da bildirilmistir.

Ginimiize kadar yabanci literatiirde 100'den fazla
olgunun rapor edilmesine ragmen taradigimiz yerli lite-
ratlirde bu sendromun bildirildigi bir yayina rastlamadik.
Nadir go6rilmesi ve ilkemizde bildirilen ilk Cogan
Sendromu olmasi nedeniyle olgu takdim edilmistir.

Olgu Sunumu

Agustos 1997 tarihinde 41 yasinda erkek hasta her
iki gozde de 1siktan rahatsizlik, sulanma, kizariklik
sikayetleri nedeniyle klinigimize basvurdu. Sagirligt da
mevcut olan hastanin anamnezinden bu sikayetlerinin 19

yasinda iken ani gelisen bas donmesi, kulak ¢inlamasi ve
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Summary

Cogan syndrome, a multisystem inflammatory vascular
disease, is a rare clinical entity characterized by interstitial
keratitis  associated with sudden-onset audiovestibular disfunc-
tion. A case of Cogan syndrome in chronic stage is represent-

ed in this report.
Key Words: Cogan syndrome
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iki tarafli isitme azlig1 ile birlikte basladigi, isitme
azligiin iki hafta icerisinde gittik¢ce arttigi o6grenildi.
Daha evvel gittigi g6z hekimleri tarafindan topikal
steroidler de dahil olmak ilizere ¢esitli damlalar verilen
ve gbz sikayetlerinde azalma oldugunu belirten hastanin
soyge¢misinde benzer sikayetleri olan aile bireyi

yoktu.

Fotofobi ile birlikte hafif derecede blefarospazmi
olan hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde her iki
g6z konjoktivalannda orta derecede hiperemi ile birlikle
kornea periferinde yer yer parasantral bolgeye dogru
uzanan," asimetrik interstisyel keratit ile birlikte stromal
vaskiilarizasyon goézlendi (Sekil 1,2). Fundus muayenesi
olagan olan hastanin gozi¢i basinglart normal sinirlar
icindeydi. Her iki gozde de hafif derecede hipermetro-
pisi olan hastada diizeltilmis gorme keskinligi sag ve sol
gbzde 10/10 olarak bulundu.

Genel durumu iyi olan ve sistemik muayenesi
olagan bulunan hastanin kan hiicre profili ve biyokim-
yasi, eritrosit sedimentasyon hizi, idrar ve gaita tetkik-
leri, gogiis radyografisi normaldi. Tiberkiiloza yonelik
PPD ve sifilise yonelik VDR.L testleri negatifti.

Kulak Burun Bogaz kliniginde yapilan muayene ve
tetkiklerinde her iki orta kulagi normal olan olguda bi-
lateral ileri derecede ndrosensoriyal sagirlik saptandi.

Sekil 3'te olgunun odyogrami goérilmektedir.

T Klin Oftalmoloji i 999, 8
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Sekil 1. Kornea periferinden parasantral bolgeye uzanan inler-

stisyel Keratit ve stromal vaskiilarizasyon.
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Sekil 2. Kornea stroma tabakasindaki interstisyel Keratit.
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Sekil 3. Olgunun odyograminda her iki kulakta ileri derecede isitme azlig1 goriilmektedir.

Cogan Sendromu tanisi1 konulan hastanin yapilan
kardiyoloji muayenesi ve ekokardiyografik incelemesi

normal olarak degerlendirildi.

Hastaya sistemik kortikosteroid (1 mg/kg/giin pred-
nizolon) yanisira topikal kortikosteroid (%! prednizolon
asetat, 6x1) tedavisine baslandi. Iki hafta sonraki kon-
trolinde hastanin fotofobisinin olduk¢a azaldigi, ble-
farospazmin diizeldigi, interstisyel keratit odaklarinda
minimal bir azalmanin oldugu gozlendi. Ancak isitme
kaybinin derecesinde bir diizelme gdézlenmedigi igin
hastada sistemik kortikosteroid tedavisi doz azaltilarak
kesildi. Diisiik doz topikal kortikosteroid tedavisine de-
vam eden hastada 1 ay sonraki kontroliinde klinik semp-

tomlarin tamamen diizelmesi ve bu sendromda gdérme

T Klin J Ophlhalmol 1999, 8

kaybinin nadir olmasi1 yanisira kortikosteroidlerin yan
etkileri de gozoniine alinarak topikal kortikosteroid te-
davisine son verildi. Ancak gerek interstisyel keratitte
rekiirrens, gerekse daha sonra ortaya g¢ikabilecek
vaskiilit, aortit gibi ciddi komplikasyon riskleri ne-
deniyle hasta periyodik kontrollere ¢agrildi.

Tartisma
Cogan Sendromu interstisyel keratit ile akut
baslangigli  odyovestibiiler disfonksiyonun birlikte
oldugu nadir goriilen bir multisistem inflamatuar

vaskiiler hastaliktir (1,2). Bildirilen vaka sayisinin az ol-
mas1 nedeniyle insidans ve prevalans bilinmemektedir.

Taradigimiz literatiirlerde 1rk, cins ayrimi ya da here-
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ditenin rolti hakkinda bir veriye rastlamadik. Hastalarin
yaslan 4.5-64 arasinda degismekte olup, Mc Donald ve
ark.'nin 18 vakahk bir serilerinde ortalama yas 32 olarak
bildirilmistir (1,2).

Vakalarin ¢ogunu olusturan Tipik  Cogan
Sendromu'nda klasik kornea! tutulum limbusa yakin bol-
gelerde yama tarzinda, derin stromal opasiteler ve geg
donemde stromal vaskiilarizasyon olarak tarif edilmistir
(1,3,5,6). %10 oraninda goriilen atipik Cogan Sendro-
mu'nda ise interstisyel keratit disinda bir okiiler infla-
matuar durum (iiveit, retinokoroidit, episklerit, parspla-
nit, retinal hemoraji, orbital psddotimér, konjonktivit,
anterior ve posterior sklerit) ile birlikte odyovestibtiler

dislbnksiyon vardir (2,5-10).

Cobo ve ark.'nin 13 hastalik serilerinde en sik ve en
erken goriilen kornea! bulgunun perifere lokalize 0.5-1
mm ¢apinda anterior stromal ve subepitelyal korneal in-
fil iratlar oldugu ve bunlarin topikal ya da sistemik kor-
tikosteroid tedavisi ile hizla k, ybc Idugu bildirilmistir
(6).

Rekiirrens gosteren interstisyel keratit nadiren
kalic1 gorme kaybina yo! acar (6,7). Yaklasik 20 senelik
Oykisii olan hastamizda gorme keskinliginde azalma

yoktu.

Odiovestibiiler disfonksiyon goéz bulgulart ile bir-
likte veya genelde 2 ay igerisinde goriliir: bulanti, kus-
ma, tinnitus, vertigo ve isitme azlig1 ile karakteristiktir
(1,11). Genelde tek tarafli baslar, birkag¢ hafta ya da ay
igerisinde benzer tutulum Obiur kulakta da goézlenir.
Fluktuasyon gdsteren ndrosensoriyel isitme kaybinin
rekiirrent ataklar: tipiktir (1). Olgumuzun anamnezinden
odyovestibtiler dtsfonksiyontm g6z bulgular: ile birlikte
basladig:r 6grenildi.

Spontan rezolve olan ve genelde gérmede kalict de-
fekt birakmayan okiiler anomalilerin tersine isitme kay-
b1 bu
(6,9,11,12). Tedavi edilmeyen hastalarda vertigo erken

semptomlarin major komplikasyonudur
donemde diizelirken 13 ay arasinda orta ya da ileri dere-
cede sagirlik gelisir. Erken tani ve tedavi isitme kaybini
engelleyebilir (1,2,5,6,13).

Cogan Sendromunun akut déoneminde yorgunluk,
ates, kilo kaybi, dokiintii, artralji, miyalji, bas ve boyun
agrilar1 gibi genel semptomlar bildirilmistir. Vakalarin
% I0'inda kardiyak tutulum bildirilmistir (2,12). Kardiyak
tutulum ic¢inde en ciddi komplikasyon aortit ve aort yet-
mezligidir (2,14). Yine vakalarin %10'unda yaygin
vaskiilit bildirilmistir (9,10,12). Bunun disinda vakalarin
%10'undan azinda kranial néropati. meningismus, anse-
falit, monondritis, lenfadenopati, splenomegali, gas-
trointestinal semptomlar, dispne, ploritis, hemoptizi ve
gecici toraks radyografi anomalileri goriilebilir (1,2,9-

12.14,15). Aort kapaginin tutulmasi ve vaskiilit ne-
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bildirilmistir (1,7,9.14,15).0lgumuzda

yapilan muayene ve tetkiklerinde kardiyak tutulum,

deniyle o6lim

vaskiilit ve literatiirde bildirilen diger sistemik bulgulara

rastlanmadi.

Cogan Sendromunun etiyolojisi hala anlasila-
mamigstir. Glinimiizde bir¢ok arastirmacit bu hastaligin
otoimmun kokenli sistemik bir inflamatuar hastalik
olduguna inanmaktadir (7). Cesitli yayinlarda sediinen-
tasyon hizinda artis, lokositozis. serum kompleman
diizeylerinde azalma ve serum imnuinglobulinlerinde
anomaliler bildirilmistir (2.5,10,14,15). Akut donemdeki
olgularda bildirilen bu bulgulara hastaligin kronik done-
minde olan vakamizda saptanmamistir. Bazi yayinlarda
kornea ve i¢ kulaktaki antijenlere karsi serum antikor-
larinin gelistigi bildirilmistir. Yine aktif donemde kon-
jonktiva ve korneada bildirilen lenfosit ve plazma hiicre
infiltrasyonu i¢ kulakta, aorta gibi biyiik damarlarda,
cilt, kas ve karacigerde de gosterilmistir (8.14-17).
Kigiik ve orta g¢apli damarlarda yaygin vaskilit
bildirilmistir (14,15). Bu bilgiler Cogan Sendromu'nun

otoimmun orjinli oldugunu distiindirmektedir.

Cogan Sendromu'nun ayirici tanisinda sifilis, ken-
jenital ya da akkiz tiberkiiloz, klamidyal enfeksiyon,
Wegener graniilomatozisi, romatoid artrit, sarkoidozis,
ankilozan spondiiit, temporal arteritis, Vogt-Koyanaga-
Harada sendromu, Meniere hastaligi, Lyme hastalig: ve
hastaliklar (kabakulak,

zoster) distiniilmelidir (6). Bu durumlar iginde Cogan

baz1 viral rubella.varicella
Sendromu'na en ¢ok benzeyen konjenital sifilistir.
Ancak konjenital sifiliste interstisyel keratit rekirrent
ataklar gostermeden ilerler ve ek olarak iskelet, dis ve
kardiak anomaliler vardir (1). Ayrica serolojik testler
(er)'tir. Akkiz sifiliste ise ani sagirlik ¢ok nadirdir.
Olgumuzun klinik tablosunun sifilisle uyumlu olmamas1
yanisira VDRL testinin de (-) olmas: sifilisi ekarte ettir-

mistir.

Tiberkiiloz ise interstisyel keratit ile birlikte kra-
nial sinir felcine neden olabilir. Ayrica tedavide kul-
lanilan streptomisin sagirliga neden olabilir (6). Ancak

hastamizda tiiberkiiloz saptanmadi.

Klamidya enfeksiyonlarinda da interstisyel keratit
ve isitme kayb1 olabilmesine karsin buradaki neden oti-
tis mediadir (6). Hastamizda yapilan KBB deger-
lendirilmesinde her iki orta kalagin da normal ve isitme

kaybinin nérosensoriyel tipte oldugu tespit edilmistir.

Kabakulak, rubella ve zoster'in sagirlik yapabildigi
bildirilmis ise de bu durumlarda karakteristik klinik bul-
gular vardir. Yine kollajen doku hastaliklarinda da
karakteristik klinik bulgular ayirici taniyr kolaylastirir.

Rapor edilen bir vakada Borrelia burgdorferi'ye
kars1 serolojik testlerin (+) oldugu bildirilmis ise de

diger bildirilen olgularda bu gosterilememistir (II).

/" filin Oftalmoloji j999. S
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Cogan Sendromu'nun major komplikasyonu kalici
isitme kaybidir. Tedavi edilmeyen hastalarda irreversibl
orta-siddetli derecelerde bilateral isitme kayb1 gelisir,
spontan iyilesme nadirdir (1). Calismalarda erken
donemde, 6zellikle ilk 2 hafta i¢inde oral kortikosteroid
kullaniminin isitme kaybini 6nleyebilecegi gosterilmistir
(1,2,5,13). Bu amagla Onerilen sistemik steroid dozu 60-
80 mg/giin'diir. Immuinosupresif ajanlarla da iimit verici
sonuglar bildirilmistir (1,7,8). Diger sistem ik bulgular da
kortikosteroid ve sitotoksik ajanlarla dizelmektedir
(8,10,14). isitme kaybi uzun siiredir mevcut olan has-

tamiz sistemik steroid tedavisinden fayda g&rmemistir.

interstisyel keratit topikal steroid tedavisine iyi ce-
vap verir (6). Erken donemde g6z semptomlart ne-
deniyle steroid verilip klasik korneal lezyonlarinin olus-
mas1 maskelendiginde daha sonraki donemde gelisebile-
cek orta kulak semptomlar:1 tek basina yorumlanip tani
ve tedaviyi geciktirebilir (6). Cobo ve ark.'nm bir ¢alis-
malarinda bu sekilde vakalarin %54'tiniin ge¢ tan1 aldigi
bildirilmistir (6). Bizim olgumuzda da taninin gecikme-
si ve erken donemde tedavinin baslanmamasi sonucu

kalic1 sagirlik gelismistir.

Erken tani ile 6lime kadar varabilen ciddi sekel-
lerin gelismesini Onlemede interstisyel keratit ve isitme
azliginin ayirict tanisinda gdz hekimlerinin bu sendromu

da disiinmelerinin 6nemi agiktir.
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