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COGAN SENDROMU’NA KLINiK YAKLASIM: OLGU SUNUMU

CLINICAL APPROACH TO COGAN SYNDROME: A CASE REPORT

Dr. Arif ULUBIL*, Dr. ismet ASLAN*
Dr. Mehmet TINAZ*

OZET

Cogan sendromu, ilk olarak 1945 yihnda tanimlanmis olan, nadir gorilen, ozellikle goz ve igitine-denge sistemini tutan bir otoimmun
hastaliktir. Hastalik kendisini bir kag ay ara ile gelisen Meniere benzeri vertigo ataklari, norosensoryel igitme kayb1 ve bagta interstisyel
keratit olmak iizere gz bulgulan ile gosterir. Hastaliga bazen sistemik vaskiilit eslik eder. Bu makalede, klinigimize ani baglayan bag don-
mesi, sol kulakta igitme kaybi, cinlama nedeni ile bagvuran, 6 ay dncesinden baslayan goz bulgulan olan ve Cogan sendromu teghisi ko-
nulan 22 yaginda kadin hastayi sunduk. Ozellikie geng hastalarda goz bulgulan ile birlikte olan ani isitme kaybmda Cogan sendromu ay1-
ric1 tanida yer almali, bdylece hastaligin sebep oldugu yiiksek morbidite oranlari erken immunsupresif tedavi ile azaltilabilir.

Anabhtar Sézciikler: Cogan sendromu, otoimmun igitme kaybi, vaskiilit

SUMMARY

Cogan’s syndrome, first described in 1945, is a rare autoimmune disorder with predilection for the eye and the vestibuloauditory system.
The disease is characterized by Meniere - like vertigo attacks, neurosensorial hearing loss, and interstitial keratitis and other ocular
symptoms developing within several months of each other. We present a 22 year old female who presented with sudden hearing loss in the
left ear, vertigo, and tinnitus, accompanied by ocular symptoms that began 6 months before. It is crucial to consider Cogan’s syndrome in
the differential diagnosis of sudden hearing loss accompanied by ocular symptoms in especially young patients, as high morbidity rates
associated with the disease is lowered by early immunosuppressive therapy.
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GIR1S

St. Clair’in 1999 yilindaki makalesinde belirttigi gibi
Cogan sendromu 1945 yilinda bir oftalmolog olan David Co-
gan tarafindan tanimlanan bir hastaliktir (13). David Cogan,
hastalig1 nonsifilitik interstisyel keratit ve Meniere semptom-
larinin birarada goriilmesi seklinde tanimlamig ancak hasta-
Iik ile ilgili en 6nemli bilgiler 1980’ lerde yapilan iki biiyiik
caligmadan gelmektedir (5, 14)).

Cogan sendromu, genellikle geng yaslarda (ortalama 22
- 29) goriiliir ve cinsiyet farki gozetmez. Hastaliga siklikla
sistemik vaskiilit eslik eder. Hastalikta temel morbidite igitme
kaybidir, hastalikta bilateral sagirlik riski biiyiik serilerde %
60’1n iizerinde bulunmus olup (9, 13), sistemik vaskiilitin ne-
den oldugu problemler de morbiditeye katkida bulunur. Mor-
talite olasilig1 vardir ve sistemik vaskiilite baglidir.

Bu otoimmun hastaligin nedeni bilinmemektedir. Yakin
zamanda gegirilmig {ist solunum yolu enfeksiyonu hikayesi
hastalarin % 40’1nda bulunabilir. Bir spiroket olan Borrellia,
neden oldugu Lyme hastali§inin verdigi géz ve kulak bulgu-
lan1 dolayisi ile Cogan sendromuna benzedigi icin iligkili ol-
dugu diisiiniilmiis, ancak kanitlanamamustir (12). Chlamydia
trachomatis, kronik g6z inflamasyonuna sebep olur ve Cogan
sendromlu bazi hastalarda, bu etkene yonelik antikorlar pozi-
tif bulunmustur ancak iligki kesin olarak kanitlanamamigtir
(4). Diger Chlamydia tiirleri de su¢lanmaktadir (13).

Olgu Sunumu

22 yaginda bayan hasta, Temmuz 1999’da klinigimize
sol kulakta ani baglayan isitme kaybi, ¢inlama ve bag donme-
si sikayetleri ile bagvurdu. Ayrica hastada Ocak ayinda bagla-
yan gozlerde kizariklik, yagarma ve yanma mevcuttu. O za-
man bagvurdugu g6z hekimi kendisine steroid tedavisi bagla-
mis ve hasta bu tedaviden yarar gormiistii. Ik bagvuru esna-
sinda hastanin odyograminda sol kulakta orta derecede noro-
sensoriyel isitme kaybi tespit edilirken sag kulak isitmesi,
yiiksek frekanslarda bir miktar kayip disinda normaldi (Sekil
1). Hastanin o zaman yapilan muayenesinde saga vuran hori-
zontal nistagmus mevcuttu. Istenen goz konsultasyonunda
hastada interstisyel keratit ve sklerit tespit edildi. Norolojik
muayenesi, kranyal BT si, boyun ve transkranyal Doppler’i
normal sonuglar vermisti. Hastanin incelenen tiim romatolo-
jik markerlar> negatif sonu¢ verdi. Hematolojik tetkiklerinde
yiiksek C-reaktif protein diginda patolojik bir degere rastlan-
madi. Ani baglayan igitme kaybi, bag donmeleri ile birlikte
yakin bir tarihte baglamig olan g6z bulgularinin var olmasi
nedeni ile hastaya Cogan sendromu tanist konularak klinigi-
mize yatirild.

Hastaya 80 mg/gilin dozundan baglanarak metilpredni-
solon (IM) tedavisi uygulandi. Hastanin sol kulagi steroid te-
davisine yanit vermedi ve bu esnada hastanin sag kulaginda
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Sekil 1: i1k bagvuru esnasinda hastanin tonal odiogrami

hizla seyreden bir norosensoriyel kayip gelisti (Sekil 2). Ste-
roid tedavisine karsin bu ¢ok hizli ilerleyen isitme kaybi ne-
deni ile hastaya immunsupresif tedavi uygulanmasina karar
verildi. Immunsupresif tedavinin bir romatoloji kliniginde
verilmesi uygun goriildii.

Hasta, kendi istegi dogrultusunda Istanbul Universitesi
Cerrahpasa Tip Fakiiltesi Romatoloji Servisi’'ne gonderildi.
Orada 50 mg/giin (IM) metilprednisolon tedavisine ek olarak
150 mg / giin dozunda azatioprin tedavisine baglandi. Bu te-
davi ile birlikte hastanin goz bulgularinin tamamen geriledi-
§i, sol kulaktaki igitme kaybinin ortadan kalktig1 ancak sag
kulaktaki derin isitme kaybinin siirdiigti gézlendi (Sekil 3).
Hasta giinasirt 35 mg dozunda oral prednisolon idamesi ile
taburcu edildi. Hastanin yapilan son kontroliinde sol kulakta
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Sekil 2: Hastanin steroid tedavisine ragmen sol kulaktaki isitme kaybinin de-
vamu ve sag kulakta derin sinirsel isitme kaybi geligimi

yiiksek frekanslardaki kaybin diginda isitmenin korundugu,
ancak sag kulakta bir miktar diizelme olmasina ragmen de-
rin igitme kaybinin devam ettigi tespit edildi.

TARTISMA

Cogan sendromunun histopatolojisine bakarsak erken
donemde kronik inflamasyon, ge¢ donemde ise fibrosisin ha-
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kim oldugunu goriiriiz (11). Temporal kemik incelemelerin-
de erken donemde spiral ligamanin lenfositler ve plazma
hiicreleri ile infiltre oldugu goriiliir, endolenfatik hidrops,
Corti organinda dejenerasyon, sekizinci kafa ¢iftinde demye-
linasyon saptanir. Geg¢ donemde ise yeni kemik olusumu,
agir hidrops gozlenir. G6z ve kulak bulgularinin higbirinde
vaskiilite rastlanmamig olmasina ragmen hastaliga sik olarak
sistemik vaskiilit eslik eder (11).
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Sekil 3: Hastada azotioprin tedavisi ile sol kulaktaki igitme kaybinin diizel-
mesi fakat sag kulaktaki derin sinirsel igitme kaybinin devami

Hastalarda kornea antijenlerine, retina S proteinine, dig
basil segmentine, skleroproteine
saptanmugtir (7). Bazi i¢ kulak antijenlerine in vitro yanit ve-
ren lenfositler de bazi hastalarin kanindan izole edilmistir.

kars1 immunglobulinler

Endolenfatik kese icerdigi immunglobulinler, lenfositler ve
makrofajlar ile biiyiik bir immun yanit olusturabilir. infla-
masyon, spiral modiiler vende degisiklikler yaratarak isitme
kaybinin temel nedeni olan endolenfatik hidropsun geligsme-
sine neden olur. Eger tedaviye erken baslanmaz ise koklea
ossifiye olabilir ve isitme kaybi geri doniistimsiiz bir hal alir.

Hastalikta en 6nemli goz bulgusu interstisyel keratittir
(1). Bu gozlerde yanma, kizariklik, agri, bulamk gérme ve
fotofobiye neden olur. Goziin diger tiim kompartmanlari da
inflamasyona katilabilir. Goz bulgular1 olgumuzda da oldugu
gibi topikal steroide ¢ok iyi yanit verir, kalict korliik diisiik
olasiliktir ve olursa retinal vaskiilite baghidir. Hastalikta isit-
me kayb 6zellikle orta ve yiiksek frekanslardadir ve asimet-
riktir (3). Isitmedeki dalgalanmalar hastaligin aktivitesi ile
iligkilidir. Hastaliga her tiirlii boyda damarin vaskiiliti eglik
edebilir. Sistemik vaskiilit kendini ekstremite klodikasyonu,
renal arter stenozu/riiptiirti, gastrik ilserasyon, tirtikeryal
vaskiilit, proteiniiri, hematiiri, perikardit olarak gosterebilse
de en 6nemli komplikasyonu aort ve aort kapakgiklarinin tu-
tulumudur. Aortit, % 10 oraninda goriiliir ve aort yetersizligi-
ne neden olur. Aort tutulumu kalbin beslenmesini engelleye-
rek myokard iskemisine neden olabilir. Hastalik, iilseratif ko-
lit, Crohn hastalig1, Sjogren sendromu ile birlikte goriilebilir
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Hastaligin tanis1 klinik olarak tipik goz bulgulari ve
isitme -denge sistemi bulgularinin birlikteligi ile konulur, ke-
sin kriterler yoktur. Otoimmun isitme kayb1 son derece mu-
allak bir tanimlamadir. Teshisi giigtiir. Kesin teshisi koyabile-
cek giivenli bir test yoktur. Teghise varabilmek i¢in diger ne-
denler uygun arastirmalar ile ekarte edilmelidir. Eger hasta-
likta interstisyel keratit, konjonktivit veya irit diginda goz
bulgusu mevcutsa veya goz ve kulak bulgular1 arasindan 2
yil1 agkin siire gegmigse atipik form olarak kabul edilebilir.
Atipik form sistemik vaskiilit ile beraberdir ve dolayisiyla
daha kotii bir prognoza sahiptir. Hastalikta tipik olarak tiim
romatolojik markerlar negatiftir. Tanida radyolojinin yeri si-
nirhidir. Akut donemde vestibuler ve koklear yapilarin MR
ile yiiksek intensite gosterdigi goriiliir; bu beyin labirent ba-
riyerinin bozulmasindan bagka bir sey degildir. Ge¢ donem-
de ise bu yapilarin yumusak doku veya kalsifikasyon ile ob-
literasyonu saptanabilse de kranyal goriintiilemede asil amag

yer kaplayici bir lezyonu ekarte etmektir (6,9).

Hastaligin medikal tedavisinde viicudun temel taglarina
yonelmis abartili inflamatuar yaniti kontrol altina almak
amaclanmaktadir. Steroidler lokal olarak genellikle g6z bul-
gularini kontrol altina alabilmekte iken, kulak ile ilgili semp-
tomlar icin sistemik tedavi sarttir. Oral prednisolon kilogram
bagina 1-2 mg dozundan baglatilir. Yanita gore 2-4 haftada
kesilmeye ¢aligilir. Immiinsupresifler, steroide diren¢ duru-
munda veya yliksek doz steroidlerin yan etkisinden korun-

mak isteniyorsa kullanilr.

Cogan sendromunda kalici igitme kaybinin tedavisi
koklear yapilar zarar gordiigii i¢in isitme cihazlar1 ile miim-
kiin degildir, koklear implant gereklidir. Literatiirde 8 Cogan
sendromlu hastaya basar ile koklear implantasyon yapildigi
bildirilmistir (2,13).

SONUC

Cogan sendromu nadir goriilen bir hastalik olup, ani
isitme kaybi ile bagvuran, ozellikle gen¢ hastalarda mutlaka
akla getirilmelidir. Hastaligin temel morbiditesinin isitme
kayb1 oldugu, gec kalindiginda geri doniigtimsiiz bir hal ala-
cag1 hatirlanmali ve tedaviye miimkiin olan en erken dénem-

de baslanmalidur.
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