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Resumo: A doenga de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) é um disttirbio autoimune raro. E excepcional
em africanos subsaarianos negros. Um paciente dermatoldgico de 27 anos apresentou vitiligo seg-
mentar progressivo associado a perda bilateral da acuidade visual, dor de cabega e perda auditiva.
Foram observadas maculas hipocrémicas que se estendiam até a superficie interna do labio superior
e até a regido jugal direita. O exame da pele revelou poliose do bigode e do couro cabeludo. A ins-
pecao com lampada de fenda revelou numerosos precipitados ceraticos corneanos. A tomografia de
coeréncia 6ptica (OCT) revelou cicatrizes de coriorretinite no olho direito e atrofia macular e papilar
no olho esquerdo. Audiometria de tons luminosos revelou perda auditiva significativa de primeiro
grau de tipo misto bilateral. Foi feito o diagnéstico de sindrome de VKH. O paciente recebeu uma
dose de bolus de metilprednisolona seguida de prednisona. A doen¢a de VKH nao é comum na
Africa subsaariana. E essencial considerar esta doenga em todos os casos de vitiligo segmentar.
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1. Introducao

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) é uma doenca autoimune sistémica rara com mani-
festagdes que afetam principalmente os olhos, ouvidos, pele e sistema nervoso. [1]. A do-
enca é mediada por linfécitos Th1 que atacam os melandcitos, de modo que todos os teci-
dos corporais compostos por melandcitos podem ser afetados. [2]. A origem desta condi-
¢ao permanece desconhecida, embora varios gatilhos infecciosos tenham sido sugeridos.
A doenca de VKH ¢é incomum e afeta principalmente populacdes asiaticas de pele escura,
do Oriente Médio, hispanicas e nativo-americanas. [1]. No entanto, € raramente descrita
em africanos subsaarianos negros [3]. Neste relato de caso, descrevemos a doenga de VKH
em um individuo negro subsaariano de origem burquinense, descoberta durante o acom-
panhamento de vitiligo.

2. Relato de Caso

Aos 27 anos, o paciente vinha sendo tratado regularmente em dermatologia ha 5 anos
devido a vitiligo de etiologia indeterminada e nao tinha outros antecedentes patoldgicos
especificos. Ele procurou consulta dermatolégica devido a progressao das lesdes de viti-
ligo associada a diminui¢ao bilateral da acuidade visual, dores de cabeca e hipoacusia. As
lesdes de vitiligo evoluiam ha 5 anos, sem uma causa conhecida. No entanto, a extensao
do vitiligo, hipoacusia e diminui¢ado da acuidade visual apareceram progressivamente ao
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longo do ultimo més. O exame da pele e apéndices revelou méculas hipocromicas que se
estendiam até a superficie interna do labio superior e a regido jugal direita (Figura 1).

Figura 1. Maculas hipocrémicas que se estendem até a superficie interna do labio superior
e a regido jugal direita.

As mesmas lesdes placardiformes foram encontradas na testa. As membranas muco-
sas estavam saudaveis, e o exame da pele revelou poliose do bigode e do couro cabeludo,
sem alopecia. Na linha do tempo diagndstica para explorar o diagnostico etioldgico deste
vitiligo, primeiro investigamos a diminui¢do da acuidade visual no departamento de of-
talmologia e depois a hipoacusia no departamento de otorrinolaringologia. A acuidade
visual era de 1/10 no olho direito e 3/10 no esquerdo. Foi observada congestao conjuntival
bilateral. A inspecao com lampada de fenda revelou numerosos precipitados ceraticos de
tamanho médio no endotélio corneano, com infiltra¢do celular extensa e dilatagdo acentu-
ada da camara anterior. Ambos as pupilas apresentavam sinequias. A pressao intraocular
era de 17 mmHg em ambos os olhos.

A otoscopia foi normal no exame de otorrinolaringologia. Nao houve envolvimento
de outros pares de nervos cranianos, e o exame do sistema nervoso e outros sistemas foi
normal. A analise bioquimica do liquido cefalorraquidiano revelou pleocitose, com linfo-
citos representando 80%, e glicorraquia e proteinorraquia normais. O hemograma foi nor-
mal, assim como as fungdes renal e hepatica. A OCT papilar e macular revelou uma cica-
triz de coriorretinite com uma membrana interpapilomacular no olho direito e atrofia ma-
cular e papilar no olho esquerdo (Figura 2). A audiometria tonal revelou uma perda au-
ditiva significativa de primeiro grau de tipo misto em ambos os lados (Figura 3).

A TC cerebral foi normal. Os exames paraclinicos para outras doengas autoimunes
foram inconclusivos. Diante desse quadro clinico, fizemos o diagndstico de um ataque
agudo da doenga de VKH, considerando o vitiligo, surdez e pan-uveite bilateral com base
nos critérios diagnosticos do Comité Internacional de Nomenclatura e Classificagao e da
Associagao Americana de Uveite da sindrome de VKH de 2001. O paciente recebeu um
bolus de 240 mg de metilprednisolona por 3 dias, seguido de prednisona oral na dose de
1 mg/kg/dia, com reducao de 10% a cada 10 dias por 6 meses.
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Figura 2. A imagem de tomografia de coeréncia dptica revelou cicatrizes de coriorretinite
no olho direito, juntamente com atrofia macular e papilar discernivel.
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Figura 3. Os achados da audiometria tonal luminal indicaram uma perda auditiva subs-
tancial, caracterizada como uma perda de tipo misto de primeiro grau, afetando ambos os
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3. Discussao

Até onde sabemos, este é o primeiro caso de doenca de VKH relatado em Burkina
Faso e um dos raros casos descritos na Africa subsaariana, pois esta doenca é rara em
pacientes africanos negros. A doenga de VKH, também conhecida como sindrome de
Vogt-Koyanagi-Harada, foi descrita por Vogt em 1906, Harada em 1926 e Koyanagi em
1929. E uma pan-uveite granulomatosa bilateral, cronica e difusa, apresentando descola-
mento seroso da retina e frequentemente associada a envolvimento neuroldgico, auditivo
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e dermatologico [4]. A incidéncia da doenga € estimada em 1:40.000, com uma distribui¢ao
geografica variavel [5]. A doenga de VKH representa de 4 a 11% das uveites endogenas e
predomina em adultos jovens e mulheres [6].

A doenca de VKH tende a ser mais prevalente entre individuos com tons de pele
mais escuros e susceptibilidades genéticas especificas, sendo a quarta causa mais fre-
quente de uveite [5]. Pesquisas anteriores indicam que a doenga de VKH apresenta taxas
de prevaléncia variaveis globalmente, com o Japao relatando uma incidéncia ligeiramente
maior (10,1% de todos os encaminhamentos de uveite), enquanto os EUA (1-4%), India
(2%) e Brasil (2,5%) demonstram taxas relativamente mais baixas [5]. Geralmente mani-
festa-se em um contexto genético especifico, conforme demonstrado por casos familiares
documentados na literatura. Os dados sociodemograficos da série de Alaoui et al., que
relatam uma idade média de 36 anos, correspondem a idade de nosso paciente [6]. No
entanto, o género masculino de nosso paciente difere dos casos nesta série, que eram pre-
dominantemente femininos, assim como na série de pacientes marroquinos [6, 7].

De acordo com os avangos mais recentes nos mecanismos imunopatogeénicos, a etio-
logia exata da doenga de VKH ainda é desconhecida. No entanto, acredita-se que respos-
tas autoimunes mediadas por células T que visam antigenos relacionados aos melandcitos
desempenham um papel no desenvolvimento da VKH [6]. Varios estudos demonstraram
que células mononucleares do sangue periférico (PBMCs) de pacientes com doenca de
VKH reconhecem peptideos derivados da familia de proteinas tirosinase (TYR, TRP1 e
TRP2), que estao envolvidas na sintese de melanina [6]. A patogénese dessa condigao esta
correlacionada com uma disfun¢do imunolégica que visa melandcitos, causando citotoxi-
cidade e apoptose mediada por células T [6]. Como os melandcitos sao células da crista
neural e contribuem para a formacao de tecidos como pele, meninges, retina, tivea, cdclea
e labirinto, a doenga pode afetar esses varios 6rgaos [5]. Também ha uma associagao po-
tencial com a deteccao de um virus melanotrépico, o virus Epstein Barr [6]. Varios autores
destacaram a presenca de anticorpos anti-retinianos, em particular anti-S-arrestina, que
poderiam ser um dos alvos imunolégicos preferenciais desta sindrome [6]. No entanto,
acredita-se que a doenca de VKH ocorra em um contexto genético associado a presenga
do HLA DR4/HLA DRB1-04*05, que foi relatado na populacado japonesa [2]. A presenca
desse alelo esta associada a um maior risco de desenvolver esta doenca.

O diagndstico da doenca de VKH foi baseado nos critérios diagnosticos do Comité
Internacional de Nomenclatura e Classificacao e da Associacdo Americana de Uveite da
sindrome de VKH de 2001, com uma sindrome completa de VKH encontrada em nosso
paciente [8]. Esta sindrome ¢ considerada completa quando nao ha histéria de trauma ou
cirurgia ocular e ndo ha anormalidades clinicas ou biolégicas sugestivas de outras patolo-
gias oculares. Além disso, ha envolvimento ocular bilateral como pan-uveite, envolvi-
mento neuroldgico como hipoacusia e envolvimento cutaneo como poliose e vitiligo. Na
literatura, a perda auditiva é assintomatica e encontrada em 75% dos casos, com uma
perda média de 30 dB. No entanto, foi sintomatica em nosso paciente, onde a hipoacusia
foi uma das razdes para consulta [2]. Na verdade, a disacusia geralmente é encontrada na
fase prodromal, assim como em outros disttirbios neurologicos da doenga de VKH, pre-
cedendo a fase aguda de uveite. Além disso, como em nosso caso, 63% dos pacientes na
série de Lavezzo et al. apresentaram meningite linfocitica, o que estd de acordo com a
literatura [9].

O envolvimento cutaneo é encontrado em 10 a 63% dos pacientes com pele pigmen-
tada, e na coorte de Diallo et al. representou 93% dos pacientes [10]. Essas lesoes cutaneas
geralmente sdo do tipo poliose, vitiligo ou alopecia, mas ocorrem nas fases tardias conhe-
cidas como fases de convalescéncia e raramente sao reveladoras [10]. O envolvimento ocu-
lar geralmente é o primeiro motivo de consulta na doenca de VKH e é um fator chave na
gravidade da doenga. Podem estar localizadas na tivea anterior, representando a varie-
dade Vogt-Koyanagi da doenga, ou na tivea posterior, representando a variedade Harada
da doenca. Em nosso paciente, o envolvimento ocular e as lesdes oculares desenvolveram-
se progressivamente ao longo de 3 anos durante o acompanhamento do vitiligo. Nosso
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Referéncia

paciente ndo apresentou envolvimento cerebral na TC cerebral, como na maioria dos casos
descritos na literatura. Embora a TC nao possa ser usada para diagnosticar a doenca de
VKH, ela pode ser usada para descartar diagndsticos diferenciais de envolvimento neu-
roldgico.

O tratamento da doenca de VKH nao é bem codificado devido a sua raridade. Seu
tratamento é um desafio para o médico, especialmente em um contexto africano onde as
instalagdes técnicas sdo limitadas. No entanto, todos concordam que a terapia com altas
doses de corticosteroides melhora a atividade da doenca e melhora o progndstico visual e
ocular [10]. Esta terapia a base de prednisona ou metilprednisolona pode ser administrada
por 6 a 12 meses como tratamento de primeira linha [10]. No entanto, em casos de corti-
corresisténcia ou corticodependéncia, alguns autores recomendam o uso de imunossu-
pressores como azatioprina, micofenolato de mofetila e tacrolimo como tratamentos de
segunda linha [6]. Em casos de falha, o rituximabe mostrou resultados em alguns casos
descritos na literatura [6].

Estudos recentes no manejo da doenga de VKH mostram que a monoterapia com
corticosteroides é inadequada para interromper a progressao da condi¢ao, mesmo quando
administrada prontamente e em altas doses [10]. No entanto, uma abordagem combinada
envolvendo agentes imunossupressores esteroidais e nao esteroidais como terapia de pri-
meira linha demonstrou eficacia na prevengao da evolugao cronica e na obtencado de re-
missdo [10]. Por exemplo, em um estudo abrangente envolvendo 974 pacientes, a mono-
terapia com corticosteroides foi comparada ao tratamento combinado, revelando uma re-
dugao substancial na evolugao cronica de 44% para 2,3% com esta tiltima abordagem [10].
Além disso, a intervengao precoce emerge como um fator crucial para o manejo bem-su-
cedido da doenga, enfatizando a importancia do tratamento dentro da janela terapéutica
de oportunidade [10]. Esta janela, tipicamente com duragao entre 2 e 4 semanas desde o
inicio inicial, desempenha um papel fundamental na determinacado dos resultados do tra-
tamento, embora possam existir varia¢des individuais [10]. Estudos em andamento bus-
cam delinear um prazo mais preciso, refinando assim as estratégias terapéuticas para a
doencga de VKH.

Quanto ao progndstico da doenga de VKH, foram identificados certos fatores prog-
nosticos desfavoraveis, como idade avangada, estado inflamatdrio cronico com terapia
prolongada com corticosteroides e a presenca de neovasos sub-retinianos [7]. O dano ocu-
lar é o mais sério e o dano auditivo geralmente regrediu dentro de 2 ou 3 meses, enquanto
o dano dermatologico permanece permanente [11].

4. Conclusao

A doenca de VKH nio é comum em Burkina Faso ou na Africa subsaariana. E essen-
cial considerar esta doenga em todos os casos de uveite bilateral, acompanhada ou ndo de
sinais neuromeningeais ou cutaneos. Recomenda-se um alto indice de suspeicao para de-
teccdo precoce e tratamento rapido para evitar perda visual irreversivel.
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