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RESUMO

A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVGKH) é uma desordem multissistémica rara
que afeta principalmente os tecidos que contém melandcitos. Nomeada também como
sindrome uveomeningoencefalica, manifesta-se de forma variada, com comprometimento
auditivo, cutaneo, odontoldgico, neuroldgico. A doenca apresenta provavel etiologia
autoimune em que ocorre agressao a superficie dos melandcitos promovendo reagédo
inflamatoria com predominio de linfécitos T. Existe uma predilecdo por grupos étnicos
como asiaticos, indianos e latino-americanos, sendo o género feminino acometido com
maior frequéncia. Este trabalho objetiva apresentar um relato de caso de SVGKH e
explorar as manifestacfes clinicas orais observadas. Paciente do género masculino,
feoderma, de 25 anos, proveniente da cidade de Campinas, portador da SVKH procurou
atendimento no curso de pds-graduacdo em pacientes com necessidades especiais da
faculdade de odontologia S&o Leopoldo Mandic. O paciente apresentava-se com perda da
acuidade visual completa, surdez, alopecia, e lesdes dermatoldgicas de descamacdo. A
queixa principal foi apresentada pela méae que relatou que o filho estava com caries. Os
achados deste paciente ilustram possiveis manifestacfes bucais da sindrome, contudo o
desconhecimento sobre tais eventos, proporcionado pela caréncia de informagdes na
literatura consultada, seja pela raridade da condicdo ou pela auséncia de exame bucal,
inviabiliza o confrontamento de dados.

Palavras-chave: Sindrome uveomeningoenceféalica; Uveite; Pessoas com deficiéncia

INTRODUCAO

A Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada também conhecida como sindrome
Uveomeningoenceféalica, ¢ uma doenga multissistémica muito rara, que afeta
principalmente os tecidos que contém melandcitos. Os mélanocitos sdo as células
produtoras da melanina, que € uma substancia responsavel pela pigmentacéo da pele. Eles
podem ser encontrados em regides da derme, na camada media do olho humano (lvea),
no ouvido interno, nas meninges (Dura-Mater, Pia-Mater e Aracnoide), nos 0ssos e no
coracdo (AKSOY et al., 2014).
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A doenga apresenta provavel etiologia autoimune em que ocorre agressdo a
superficie dos melandcitos promovendo reacdo inflamatdria com predominio de
linfocitos T (SAKATA et al., 2014).

Existe uma predilecdo por grupos étnicos, como asiaticos, indianos e latinos
americanos, sendo o género feminino acometido com maior frequéncia, numa proporgéo
de 2:1. Elaapresenta um curso crénico progressivo, ou seja, vai evoluindo gradativamente
até se tornar uma doenca crénica (AKSQY et al., 2014).

O diagnostico desta sindrome € dado pela constelacéo de sinais e sintomas através
dos critérios diagnoésticos. Devido a sua raridade, ndo h& testes especificos para sua
confirmacdo (SAKATA et al., 2014).

Para que o paciente possa ser diagnosticado com a SVKH é necessario que ele
apresente a seguinte sintomatologia: Auséncia de trauma ocular ou cirurgia precedente ao
inicio da uveite; auséncia de historia clinica de doenca ocular; envolvimento ocular
bilateral; presenca de achados neuroldgicos; auditivos; dermatoldgicos (CARNEIRO et
al., 2008).

O tratamento deve ser precoce e intenso, pois o diagnostico rapido da doenca € de
vital importancia. O objetivo do tratamento é a supresséo da inflamacéo nos tecidos alvos
da doenca com utilizacdo de doses imunossupressoras de corticosteroide. Atualmente,
estudos estdo sendo desenvolvidos para avaliar a utilizagdo de Adalimumab, uma droga
com acdo anti-Fator de necrose tumoral (anti-TNF) na sindrome de Vogt-Koyanagi-
Harada (SAKATA et al., 2014).

O objetivo deste trabalho € apresentar um artigo de revisdo de literatura sobre os
diversos aspectos da Sindrome de VogtKoyanagi-Harada, enfatizando a raridade,
etiopatogenia e suas manifestacdes clinicas.

RELATO DE CASO

Paciente do género masculino, feoderma, de 25 anos, proveniente da cidade de
Campinas, portador da SVKH procurou atendimento no curso de pés-graduacdo em
pacientes com necessidades especiais da faculdade de odontologia S&o Leopoldo Mandic.
O paciente apresentava-se com perda da acuidade visual completa, surdez, alopecia, e
lesbes dermatolégicas de descamacdo. A queixa principal foi apresentada pela mae que
relatou que o filho estava com caéries.

Ao exame intra-oral evidenciou-se quadro de xerostomia e presenca de multiplas
caries localizadas na cervical dos elementos dentarios, quadro tipico de céries associadas
com hipossalivacdo. O paciente também apresentou uma mordida aberta anterior bastante
pronunciada. O paciente se submeteu a exames imaginoldgicos de tomografia
computadorizada e andlise cefalométrica, que evidenciou o quadro clinicamente
diagnosticado de mordida aberta.

A comunicacdo com o paciente era mediada através do contato fisico, e desta
forma o manejo odontolégico era dificultado, uma vez que ele ndo tinha perfil
colaborador e sé reconhecia o toque da mée.

Os procedimentos necessarios foram realizados ao longo de 12 meses, onde o
paciente adquiriu o perfil colaborador atraves do reconhecimento do toque com o
profissional que o atendia.
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DISCUSSAO

A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) se trata de uma doenca rara,
multissistémica, que estd relacionada aos tecidos que possuem melanina, ainda, é
considerada uma doenca de provavel etiologia autoimune (LUCENA et al., 2007).

A faixa etaria mais acometida € entre a segunda e quinta década de vida, sendo
que na terceira década é a de maior acometimento. As criancas sdo pouco acometidas,
entretanto, quando possuem a doenca apresentam evolugdo mais agressiva em
comparacéo a idade adulta (TABBARA; CHAVIS; FREEMAN, 2009).

A SVKH possui quatro estagios clinicos, que consistem em fase prodémica,
uveitica, crénica e de recorréncia. A fase prodémica tem duracao de alguns dias a algumas
semanas e é parecida com o quadro de uma infeccdo viral, ainda, estd presente em
aproximadamente metade dos casos encontrados. O sintomas podem surgir associados a
presenca de aracnoide inflamatoria ou formacdo de adesdes subaracnéides (READ,
2002).

E indicado realizar o diagnostico clinico da SVKH para se ter um resultado
fidedigno, todavia, exames complementares contribuem no diagnostico precoce ou na
exclusdo de outras possiveis doencas. Testes laboratoriais como hemograma completo,
leucograma, dosagem do VSH, fator reumatoide, anticorpos antiDNA, anticorpos
fosfolipideos, teste do anticorpo antinuclear, C3 e C4 podem apontar grau da atividade
inflamatdria da sindrome e onde se apresenta, além de, dar suporte durante a associacdo
com outras doengas e durante o diagnostico diferencial (CARNEIRO et al., 2008).

No que diz respeito as manifestacfes na pele, Choczaj-Kukula e Janniger, 2009,
afirmam que existem algumas possibilidades diagndsticas como a alopecia areata, o
vitiligo, a sindrome de Alezzandrini e o piebaldismo. De acordo com Walton, 2009, pode-
se incluir no diagnostico diferencial das manifestagdes oculares o linfoma intraocular, a
oftalmia simpatica, coriorretinopatia serosa central, descolamentos multiplos de retina
secundérios a hipertensdo arterial sistémica, esclerite, epiteliopatia. A perda auditiva
associada a SVKH, segundo Medeiros et al., 2005, pode estar ligada a artrite reumatoide,
sindrome de Sjogren, amiloidose, sarcoidose, granulomatose de Wegener e sindrome de
Cogan.

A intervencdo medicamentosa precoce e agressiva pode ser feita com corticoides
e/ou drogas imunossupressoras, a fim de evitar a morbidade potencial da doenca ligada
ao comprometimento da visdo. O corticoide em altas doses é a opcao correta, sendo que
geralmente se prescreve a prednisona oral 1-2 mg/kg/dia. Utiliza-se a metilprednisolona
1g/dia diretamente na via intravenosa por um curto periodo apenas nos casos mais graves.
Vale ressaltar que a terapia deve ser seguida por no minimo seis meses a um ano, para
que seja feitoa a descontinuacao do tratamento através da reducdo das doses diarias, sendo
que, cada paciente deve realizar o tratamento com duracéo individualizada (CHEE; JAP;
BACSAL, 2009).

CONSIDERACOES FINAIS

Os achados deste paciente ilustram possiveis manifestacfes bucais da sindrome,
contudo o desconhecimento sobre tais eventos, proporcionado pela caréncia de
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informacdes na literatura consultada, seja pela raridade da condicéo ou pela auséncia de
exame bucal, inviabiliza o confrontamento de dados.
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