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Olgu Sunumu

Ender goriilen inflamatuvar bir hastahk:

Cogan sendromu

A rarerely seen inflammatory disease: Cogan’s syndrome
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0z

Cogan sendromu, ender goriilen, nedeni bilinmeyen, 6zellikle gorme ve igitmeyi etki-
leyen inflamatuvar bir hastahktir. Interstisyel keratit ve igitme kayb1 bulgular ile
karakterize olup, orta ve biiyiikk damarlar: etkileyen vaskiilitler tabloya eslik edebilir.
Bu olgu sunumunda, klinigimize gorme ve igitme yakinmalar ile bagvurmus ve Cogan
sendromu tanisi almg 14 yaginda bir erkek hasta sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Cogan sendromu, sensorinoral isitme kaybi, interstisyel keratit,
vestibuler disfonksiyon

ABSTRACT

Cogan’s syndrome is a rarely seen inflammatory disease with an unknown etiology
which affects vision and hearing. It is characterized by findings of keratitis and hea-
ring loss. Medium and large vessel vasculitis may accompany the disease. In the pre-
sent case, a 14-year-old male was applied to our clinic with vision and hearing loss and
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consequently diagnosed as Cogan’s syndrome.
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GIRIS

Cogan sendromu ilk defa 1945 yilinda oftalmolog
Dr. David Glendenning Cogan tarafindan tanimlan-
mistir. Cogan sendromu bilateral non-sfilitik inters-
tisyel keratit ve meniere hastaligini taklit eden, bila-
teral vestibuler ve akustik disfonksiyon ile seyreden
otoimmiin bir hastaliktir. Interstisyel keratit genellik-
le ani baslangicl olup, gozde sulanma, agri1, kizarik-
lik ve fotofobi ile seyrederken, isitme ile ilgili bulgu-
lar genellikle isitmede azalma, vertigo ve tinnitus
seklinde seyreder. Bulgular bilateral ve ilerleyicidir
(-9 Hastalik genellikle geng eriskinlerde ortaya ¢ikar.
Her iki cinste esit siklikta gortiliir. Etiyolojide Borrelia
ve Klamidya enfeksiyonlarinin rol oynadigi diisiiniil-
mektedir fakat kesin olarak kanitlanamamistir.
Hastaliga sistemik vaskiilit eslik edebilir ve 6zellikle
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de aort tutulumu sik goriiliir. Erken donemde verilen
steroid tedavisi goz bulgularmi ve isitme kaybim
onemli Olclide azalttifindan erken tani ve tedavi
oldukca 6nemlidir ¢,

OLGU

On dort yasinda erkek hasta, Eyliil 2015°te klini-
gimize gozlerde yanma, kizariklik ve isitme kaybi
yakinmalari ile bagvurdu. Yaklasik iki hafta once
baslayan yakinmalar nedeni ile ¢esitli antibiyotik ve
steroid iceren gdz damlalar1 kullanan fakat bulgular
gerilemeyen hasta, yaklagik bir hafta once baglayan
ve giderek ilerleyen isitme kaybinin da olmasi nede-
niyle dis merkezden klinigimize yoOnlendirildi.
Bagvuru sirasinda hastanin genel durumu iyi, cilt
muayenesi dogal, solunum sistemi, kardiyovaskiiler
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sistem ve sindirim sistemi muayenesi dogaldi.
Meningeal irritasyon bulgulari yoktu. Daha 6nce bu
tarz yakinmalar1 olmayan hastanin herhangi bir has-
talik ve ila¢ kullanimi Oykiisii de yoktu. Hasta ileri
tetkik ve tedavi amacli servisimize yatirildi. Rutin
tetkikleri alinip, gbz ve kulak-burun-bogaz boliimle-
rine konsiilte edildi. Hastada interstisyel keratit, iiveit
ve sensorindral isitme kaybi tespit edildi. Tetkiklerinde
WBC:14.200/mm? (%70 noétrofil hakimiyetinde),
Hemoglobin:10 g/dl (12-16 g/dl), Platelet:334.000/
mm?, Sedimentasyon:98 mm/saat, CRP:38 mg/dl
(0-6 mg/dl) saptandi. Otoimmiin hastalik ve enfeksi-
yon agisindan hastadan ASO, RF, ANA, c-ANCA,
p-ANCA, Anti-ds DNA, ASMA, CD3, CD4, CD7,
CDg, CD19, C4, IgA, IgG, IgM, Toxoplazma IgM-
IgG, Anti HIV, HSV IgM-1gG, CMV IgM-IgG, EBV
1gM-IgG, Borelia 1gM-IgG ve hepatit markerlart
istendi. ASO: 400 U/ml, ANA(+) saptandi. Diger test
sonuglart normal bulundu. Hastaya cekilen PA akci-
ger grafisi, tim batin ultrasonu, EKO, kranial MR,
kranial ve boyun MR anjiyografi de patoloji saptan-
madi. Hastada sensorinoral igsitme kabina yol acabile-
cek nedenler arasinda travma, ilag¢ kullanimi ve asir1
giiriiltiiye maruziyet dykiisii olmamasi, yapilan tet-
kiklerinde, goriintiileme yontemleri ve fizik muaye-
nesinde isitme kaybina yol acabilecek diger tiimoral
ve menenjit gibi enfeksiyon bulgularinin tespit edil-
memesi ve isitme kaybina eszamanli interstisyel
keratitin de eslik etmesi iizerine bu 6n planda Cogan
sendromu diigiiniildii. Hastaya 1,5 mg/kg’dan siste-
mik steroid tedavisi (prednizolon), g6z bulgulari i¢in
de antibiyotik ve steroid icereren gdoz damlalar1 bas-
land1. Yaklasik on giinliik tedavi sonras1 gz bulgula-
11 belirgin gerileyen fakat isitme kaybinda gerileme
olmayan hastanin tedavisi prednizolon 1000 mg/giin
(3 glin boyunca) ve metotrexat 20 mg/hafta olarak
yeniden diizenlendi. Bir aylik prednizolon ve metot-
rexat tedavisinin sonunda g6z bulgulari tamamen
diizelen hastanin isitme kaybinin da belirgin diizeldi-
gifakattamameniyilesmedigitespitedildi. Romatoloji
kontroliinde hastanin prednizolon tedavisi iki ay daha
devam edilip azaltilarak kesildi. Metotrexat tedavisi-
nin ise haftada bir giin 20 mg oral olacak sekilde bir
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yil daha devam etmesi planlanarak hasta taburcu edil-
di.

TARTISMA

Cogan sendromu oldukca ender goriilen isitme-
denge bozukluklari nedenlerinden birisidir. Bazi
olgularda ataklar seklinde seyrederken, bazi olgular-
da ise hizli ve giiriiltiilii bir baglangi¢ sonrasi aylar
stiren progresif bir donemle seyreder. Hastalik, tipik
olarak vertigo ataklarinin eslik ettigi sensorinoral
isitme kayb1 ve gozde non-sfilitik interstisyel keratit
ile seyrederken, daha ender olarak goriilen atipik
Cogan sendromu ise gozde keratit diginda sklerit,
episklerit, papilodem, retinal hemorajiler ve vitritis
ile de karakterize olabilir. Ayrica tipik formdan fakli
olarak atipik Cogan Sendromunda romatoid artrit,
crohn hastalig1, tilseratif kolit gibi diger sistemik inf-
lamatuvar hastaliklar daha sik goriiliir ¢237, Cogan
sendromunda isitme-denge bozukluklar1 genellikle
g0z bulgulart ortaya ciktiktan sonraki 2 yil i¢inde
goriiliir ¢,

Cogan sendromunun otoimmiin kaynakli oldugu;
i¢ kulak, kornea ve endotel epiteline karsi olusan
antikorlarin klinik tabloya yol actig1 diistiniilmektedir
@10 Casoli ve Tumati’nin 'V Sjogren sendromu nede-
ni ile takip ettikleri bir hastada IgG ve IgM antifosfo-
lipit antikorlar1 yiiksek bulunmus ve hastada 6 yil
sonra Cogan sendromu gelismistir.

Yapilan temporal kemik incelemelerinde erken
donemde spiral ligamanda plazma hiicreleri ve lenfo-
sit infiltrayonu tespit edilmigtir. Ayrica corti organin-
da dejenerasyon, endolenfatik hidrops ve vestibuler
sinirlerde demiyelinizasyon saptanmistir. Ge¢ donem-
de ise endolenfatik hidropsun daha da agirlastig1 ve
yeni kemik olugsumlari tespit edilmigtir. Endolenfatik
hidrops isitme kaybinin temel nedenidir. Eger tedavi-
ye erken donemde baglanmazsa koklea ossifiye ola-
bilir ve geri doniisiimsiiz isitme kaybi gelisebilir.
Hastaligin ilerleyen doneminde vestibiiler semptom-
lar diizelirken, genellikle her iki tarafta isitme azalir
ve tipik Cogan sendromunda %54, atipik formda ise
%37 sensorinoral isitme kaybi gelisebilir %1%,
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Cogan sendromunda goz bulgulari genellikle agri,
kizariklik, sulanma, fotofobi seklinde seyreder.
Yapilan ¢aligmalarda, hastalarda %72 siklikta inters-
tisyel keratit, %34 siklikta konjonktivit, %32 siklikta
iridosiklit gelistigi tespit edilmigtir. Bulgular adeno-
viral veya klamidyal keratit ile karigabilmekte olup,
ozellikle hastalarda isitme ve denge kaybi bulgulari
yoksa ayirict tanida viral keratitler diigiiniilmelidir.
Korneadaki lezyonlar erken topikal steroid tedavisine
iyi yanit verir. Korneal lezyonlar erken tedavi edil-
mezse daha sonra neovaskiilarizasyonla birlikte gra-
niiler infiltratlara doniisiir, skar ve vaskiilarizasyon
sonucu kornea matlagir ve gérme keskinligi azalir.
Tedaviye erken donemde baslanirsa bu komplikas-
yonlar ender olarak ortaya ¢ikar ve hastalarin yalniz-
ca %5’inde gérme kaybi geligir 9.

Cogan sendromunda hastalarin %15’inde vaskiilit
goriiliir ve aortit, biiyiilk damar vaskiiliti (takayasu
benzeri), orta capl arterit (poliarterit benzeri) veya
diger vaskiilitik sendromlar tabloya eslik edebilir.
Histopatolojik olarak damar duvarinda nétrofil ve
lenfosit infiltrasyonlari, intimal proliferasyon ve fib-
rinoid nekroz mevcuttur. En sik biiyiik damar vaskii-
liti goriiliir. Norolojik tutulum enderdir. Hastalarda
kutanoz vaskiilite bagli purpura, iirtiker veya nodiil-
ler goriilebilir 14,

Tedaviye olabildigince erken baglanmasi ilerleyici
isitme kaybinin, vestibiiler disfonksiyonun, irrever-
sible gorme bozukluklarinin ve kardiyovaskiiler
komplikasyonlarin 6nlenmesi agisindan ¢ok onemli-
dir *®. Interstisyel keratit tedavisinde topikal korti-
kosteroidler kullanilir ve genellikle bir hafta icerisin-
de goz bulgular diizelir. Ender olarak ilerleyici veya
gorme bozukluguna neden olan arka segment tutulu-
munda sistemik kortikosteroid tedavisi uygulanir.
Cogan sendromunun tedavisinde prednizolon 1-2
mg/kg/giin dozunda baslanir. Tedaviye 1-2 hafta icin-
de olumlu yanit alinirsa 2-4 hafta devam edilir.
Sonrasinda 6-8 hafta daha giin agir1 tedaviye devam
edilir ve 3-4 ayda tedavi azaltilarak sonlandirilir ¢-19.
Steroid tedavisine 1-2 hafta i¢inde yanit alinamazsa
tedaviye siklofosfamid (1-2 mg/kg/giin) veya metot-
rexat (7,5-10 mg/kg/giin) ya da siklosporin (1-2 mg/

kg/giin) gibi diger immunsupressif ilaclar eklenir.
Hastaliga sistemik vaskiilit eslik ediyorsa yine pred-
nizolon 1-2 mg/kg/giin dozda tek bagina baglanir ve
daha sonra yanit durumuna gére yanina diger immun-
supresif ilaglar eklenir . Biiyiik damar tutulumunda
siklosporin 3.5-5 mg/kg/giin, poliarteritte siklofosfa-
mid 2 mg/kg/giin dozunda baglanir. Tedaviye 3-6 ay
devam edildikten sonra idame olarak azotioprin veya
metotreksat tedavisine gecildiginde hastalarin uzun
stire remisyonda kaldiklar1 tespit edilmigtir 7.

Cogan sendromunda son yillarda yeni tedavi sege-
nekleri olarak plazmaferez, TNF-alfa inhibitorleri
(infliximab), rituximab, tocilizumab ve mikofenolat
mofetil kullanilmaktadir. Ozellikle de infliximab ve
rituximabin hastalifin erken doneminde c¢ok etkili
oldugu ve immiinsiipresiflere olan gereksinimi azalt-
t1g1 gosterilmigtir 1.

SONUC

Cogan sendromu ender goriilmesine ragmen, kali-
c1 igsitme kayiplarina yol acabilen kronik inflamatu-
var bir hastaliktir. Erken tan1 ve tedavi ile olusabile-
cek komplikasyonlarin Onlenebilmesi agisindan
gorme ve isitme ile ilgili bulgularin varliginda ayirict
tanida kesinlikle diistiniilmeli ve klinik ile tan1 konul-
dugu anda tedaviye hemen baglanmalidir.
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