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Atypical Cogan’s Syndrome: A Case Report

Atipik Cogan Sendromu.: Olgu Sunumu

Ozgiil Topal', Aylin Karalezli>, Mehmet Borazan?, Sakir Bilge Celik’, Seyra Erbek!, Levent Naci Ozliioglu'
'Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

*Bagkent Universitesi Tip Fakiiltesi, Goz Hastaliklar1 Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Cogan’s Syndrome is a rare autoimmune disease that
presents with multi-system involvement including the
eyes and ears. It is typically characterized by attacks
of vertigo resembling Meniere, sensorineural hearing
loss and interstitial keratitis. Ocular findings may vary
widely, other than interstitial keratitis in the manner of
atypical form which is less frequently seen and has a less
favourable prognosis. Here, a 52-year-old male patient
with atypical Cogan’s Syndrome is reported. In Cogan’s
Syndrome, especially if diagnosis is delayed, hearing di-

Cogan Sendromu nadir gériilen, goz ve kulak gibi pek
cok sistemi etkileyen otoimmiin bir hastaliktir. Tipik
olarak, Meniere benzeri vertigo ataklari, sensorindral
isitme kaybi ve intersitisyel keratit ile karakterizedir.
Daha nadir goriilen ve daha kétii bir prognozu olan ati-
pik formda ise géz bulgulari, intersitisyel keratit digin-
da genis bir spektrumda olabilir. Burada, atipik Cogan
Sendromu tansi almig 52 yasinda bir erkek hasta sunul-
mugtur. Cogan Sendromu’nda g6z bulgulari ¢ogunlukla

minishes progressively and deafness usually occurs de-
spite therapy, while ocular findings usually respond to
topical therapy and persistent blindness does not occur.
Persistent sensorineural hearing loss can be prevented
by early diagnosis and immediate high dose systemic
steroid administration with other immunosuppressive
agents if required.

Key Words: Cogan’s Syndrome, vertigo, hearing loss

topikal tedaviye cevap verir ve kalict korlik gorilmez-
ken, 6zellikle geg tanida, tedaviye ragmen isitme geri d6-
niigstiz olarak kaybedilir. Hastaligin erken tanisi ve aci-
len baglanacak olan yiiksek doz sistemik steroid tedavisi
ve gerektiginde diger immunostipresif ajanlar ile kalici
sensorinéral isitme kayiplarinin 6niine gegilebilecektir.

Anahtar Kelimeler: Cogan sendromu, vertigo, isitme
kayb1

Giris

Cogan Sendromu (CS), progresif isitme kayb: ve tekrarlayan nobetler seklinde vertigo ataklar ile ka-
rakterize oldukga nadir bir patolojidir. 11k olarak 1945 yilinda bir oftalmolog olan Cogan (1) tarafindan
klinik bilegenleri tanimlanmis ve o tarihten itibaren tim dinyada yaklagik 250 vaka bildirilmistir (2). Bu
sendromda tipik olarak, bilateral nonsifilitik intersitisyel keratit (IK) ve Meniere Hastaligi'n1 taklit eden
bilateral vestibuloakustik disfonksiyon gorulir (1). IK genellikle ani baglangiclidir ve fotofobi, lakrimasyon
ve nonspesifik goz agrisi ile birliktedir (3). Kulak bulgular: ise cogunlukla bilateral ve ilerleyici niteliktedir
(3). Goz tutulumunu takiben genellikle 2 yil iginde ortaya ¢ikar (4). Cinlama, ilerleyici nitelikte sensoring-
ral isitme kayb1 ve akut vertigo ataklari nedeniyle ¢ogunlukla Meniere Hastalig ile karigtirilir. Daha nadir
olarak gbriilen ve tedavi cevabi daha diisiik oldugu bilinen atipik CS'nda ise kulak bulgularina IK diginda
diger inflamatuar g6z bulgular: (sklerit, episklerit, retinal arter okliizyonu, papilédem, choroidit, retinal
hemorajiler, pars planit, vitritis gibi) ve sistemik inflamasyon eslik eder (5). Hastalarin yaklagik %70’inde
altta yatan sistemik bir bozukluk (adenopati, gastrointestinal kanamalar, konjestif kalp yetmezligi, aort
kapak yetmezligi, kas-iskelet sistemi yakinmalari vb.) mevcuttur (6). Cogan Sendrom’lu hastalar genel-
likle total isitme kaybina giden progresif bir seyir gosterir. Ozellikle hastaligin ilk 2 haftasinda baglanacak
tedaviler isitmenin korunmasi agisindan oldukg¢a énemlidir (7).

Olgu Sunumu

Elli iki yaginda erkek hasta 2008 Mart ayinda her iki kulakta ¢inlama, isitme azli§1 ve bag donmesi ataklar:
sikayetiyle klinigimize bagvurdu. Hasta sikayetlerinin ilk olarak 1 yil nce bagladigini ve bu siire zarfinda
4 kez atak gecirdigini ve ilk atak ile beraber baglayan kulak ¢inlamasinin hi¢ ge¢medigini, isitme azlig:
sikayetinin ise giderek arttigini bildirdi. Bag dénmesi ataklar1 birkag saat stiren ve bu siire zarfinda bulan-
ti-kusmanin da eslik ettigi bag hareketleriyle siddetlenir vasifta idi. Tlk ataktan itibaren degisik medikal
tedaviler (betahistine HC], cinnarizine, piracetam, trimetazidin HCI) kullandigins, diyetinde tuz kisitla-
mas1 yaptigini belirtti. Hastanin sigara ve alkol kullanimi 6ykisi yoktu. Yapilan otoskopik muayenede her
iki kulak normaldi. Odyolojik incelemede (AC40 klinik odyometri cihazi-Interacoustics A/S, DK-5610,
Assens, Denmark), bilateral 500 Hz'den sonra dusts gosteren solda hafif, sagda orta derecede sensorinoral
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Sekil 1. Ilk muayene esnasinda yapilan odyogramda bilateral 500
Hz'den sonra dists gosteren solda hafif, sagda orta derecede sen-
sorinéral (S/N) isitme kayb1 goriilmektedir

(S/N) isitme kayb1 g6zlendi (Sekil 1). Saf ses ortalamas: sagda
48, solda 28 dB idi. Konugmay1 ayirdetme (speech discrimina-
tion- SD) oranlar: ise sagda %28, solda %68 olmak tzere ileri
derecede bozulmugtu. Akustik impedans (impedans odyometre
AZ26 impedansmetre- Interacoustics A/S, DK-5610, Assens,
Denmark) degerleri normaldi (sag kulak volum: 0.95 mL, statik
komplians: 0.89 mL, basing: -28 daPa; sol kulak volum: 0.91
mL, statik komplians 1.21 mL, basing: -20 daPa). Yapilan elekt-
ronistagmografik (ENG) (ICS Chartr electronystagmography
device- GN Otometrics A/S, Taastrup, Denmark) incelemede
spontan, pozisyonel nistagmus izlenmedi. Gaze, saccade, tra-
cking, optokinetik testleri normal idi. Kalorik test normaldi.
Temporal kemik magnetik rezonans goriintilemesi normaldi.
11k muayenesinden 5 glin sonra, tetkik siireci devam ederken,
hasta akut atak nedeniyle klinigimize tekrar bagvurdu. Hasta-
nin odyolojik degerlendirmesinde (Sekil 2) saf ses ortalamasinin
sagda 65 dB’, solda 42 dB’e geriledigi goruldi. SD oranlar: ise
sagda %16, solda %56 olmak tizere her iki kulakta gerilemisti.
Hastaya endolenfatik hidrops akut atak giiphesi ile gliserol testi
yapildi. Gliserol testi 2. saat test tekrarinda, saf ses ortalamala-
rinda bir degisiklik olmadig1 ancak SD skorlar: sag kulak %48,
sol kulak %68 olmak iizere bir artis oldugu gériildi. Hastada
endolenfatik hidrops kabul edilerek almakta oldugu betahistine
HCl ve trimetazidin HCI tedavisine acetazolamide 250 mg tab-
letlerden ilk hafta 1x1 tb , 2. hafta glin agir1 1x1 tb kullanilacak
sekilde eklendi. Hastanin bu tedavi sirasinda yakinmalarinda bir
degisiklik olmadi. Bagdonmesi, kulaklarda ugultu ve isitme az-
lig1 devam etti. Bu esnada, hastanin gézde tveit nedeni ile de
3.5 yildur takipte oldugu ve donem dénem atak yasadigi ve cogu
zaman g6z damlalariyla tedavi oldugu 6grenildi. Son aylarda g6z
yakinmalarinin kulaktaki sikayetlerin artigina eglik ettigini ifade
etti. Bunun tzerine hasta géz boliimiine konsilte edildi. Go6z
béliimiince yapilan muayenede her iki gézde gérme diizeyleri
0.2 (Snellen egeline gore) dizeyinde olup tahsihle artmiyordu.
Biyomikroskopik muayenede her iki gézde 6n kamarada +2

hiicre, korneada ince keratik presipitatlar mevcuttu. Her iki g6z-
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Sekil 2. Akut atak odyogramda saf ses ortalamasinin sagda 65 dB’,
solda 42 dB’e geriledigi gortilmektedir

de pupilla kenarinda fibrin membran ve arka sinesiler mevcuttu.
Pupilla mevcut arka sinesiler nedeniyle midriatiklerle genisleti-
lemedi. Her iki gzde arka subkapsuler lens kesafeti ve vitreusta
+2 hiicre vardi (Sekil 3). Gozigi basing degerleri her iki gézde 14
mmHg (apl) idi. Fundus muayenesinde sinirli dilatasyon nede-
niyle gériilebilen alanlarda belirgin patoloji saptanmadi.

Hastanin akut atak bagvurusunda yapilan hematolojik deger-
lendirmesinde, lokosit sayist 20.000/mm?® olmak tizere loko-
sitoz saptandi. Notrofil orant %88.4, lenfosit orani %8.95 idi.
Es zamanl eritrosit sedimentasyon hizi 30 mm/saat olmak
tzere artmugti. C-reaktif protein diizeyi (6.53 mg/L) normal-
di. ACE, TSH diizeyleri normaldi. RE, ANA, ANCA negatifti.
Sifiliz (F'TA-Absorpsiyon testi), Hepatit B, Epstein-Barr virus
ve Herpes simpleks virus serolojik testleri negatifti. Bilgisayarh
akciger tomografisinde akciger patolojisi ve hiler lenfadenopati
saptanmadi.

Klasik endolenfatik hidrops tedavisine cevapsiz vertigo ataklars,
eslik eden g6z bulgular: ve otolojik ve oftalmolojik patolojiler
arasinda 2 yildan fazla bekleme stiresi olmas: dikkate alinarak
hastaya “atipik Cogan Sendromu” tams: kondu. Sistemik 70
mg/gin kademeli olarak azaltilarak 1 aylhik prednizolon te-
davisi sonrasindaki kontrolinde hasta hem goéz hem de kulak
rahatsizliklarinda belirgin dizelme hissettigini, bagdénmesi ve
dengesizlik sikayetlerinin tekrarlamadigini, ¢inlama gikayetinin
azaldigini ifade etti. Yapilan odyolojik incelemede (Sekil 4) saf
ses ortalamasinin sagda 65, solda 35 dB oldugu, SD skorlarinin
ise sagda %60, solda %72’ye yukseldigi goruldi. Tedavi sonrast
her iki gézde gérme duzeyleri 0.4% yiikseldi, 6n kamaradaki ve
vitreustaki hiicreler geriledi ve keratik presipitatlar kayboldu.

Tartigma

Cogan Sendromu olduk¢a nadir goriilen kohleovestibiiler dis-
fonksiyon sebeplerindendir (5). Baglangic yast cogunlukla geng
erigkin donemdir (5). Hastalik stireci vakalar arast degisken bir se-
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Sekil 3. Inferior kornea endotelinde ince keratik presipitatlar,

pupiller kenarda fibrin membran ve arka subkapsiiller lens kesafeti
gorilmektedir
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Sekil 4. Tedavi sonrast doneme ait odyogram

yir izler. Kimi hastada hizli ve glriltilii bir baglangic ve ardindan
aylarca siiren, yavag progresif kronik bir doneme girerken, kimi
hastada ataklarla gider (5). Hastalik ilk tanimlandig sekliyle tipik
olarak Meniere Sendromu benzeri vertigo ataklariyla karakterize
S/N isitme kayb1 ve gozde nonsifilitik IK bilesenlerini igerir (1).
Daha nadir goriilen ve 1980 yilinda Haynes ve ark. (8) tarafindan
tanimlanan atipik CS'nda ise goz bulgular: keratit diginda siklerit,
episiklerit, retinal arter okliizyonu, papilédem, koroidit, retinal he-
morajiler, pars planit ve vitritis gibi genis bir spektrumda olabilir
(5). Cogan Sendromu’nda kohleovestibiiler disfonksiyon okiiler
bulgulardan 6nce veya sonra olabilir. Ancak ¢ogunlukla g6z bul-
gularini takiben 2 yil icinde goriilmektedir (2, 4). Gozde genel-
likle kalici korlik geligmez (9). Vestibiiler semptomlar zamanla
azalirken igitme ¢ogunlukla iki tarafl etkilenir ve tipik CS'de %54,
atipik CSde %37 oraninda total S/N kayip gelisir (10). Haynes
ve ark. (7) 5 yullik takipte %95 oraninda orta-ileri derecede S/N
isitme kaybs gelistigini bildirmiglerdir. Atipik CSde odyovestibii-
ler bulgularin gbz bulgularini takiben ¢ogunlukla 2 yildan daha
uzun bir stirecte ortaya ¢ikmasi taniy1 giiclestiren 6nemli bir et-
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kendir (9). Atipik CSde ayrica sarkoidoz, romatoid artrit, Crohn
Hastalgy, tlseratif kolit ve Wegener Granulomatosis gibi diger
sistemik inflamatuar olaylara da tipik formda oldugundan daha
sik rastlanir (2).

Cogan Sendromu’nun etyolojisi heniiz aydinlatilamamigtir. An-
cak bazi vakalarda kornea ve i¢ kulak dokularina yonelik bazi
immunglobulinlerin (heat shock protein 70 Ig) tespit edilmig
olmas: hiperimmiin yanit hipotezini digtindirmektedir (9, 11).
Ayrica, tedavide en etkin segenegin erken dénemde baglanacak
kortikosteroidler olmasi da bu varsayim: kuvvetlendirmektedir.
Kortikosteroid tedavinin 6zellikle kohleovestibiiler bulgular: ta-
kiben ilk 2 hafta icerisinde baglanmas: isitmenin diizeltilebilme-
si agisindan 6nem tagimaktadir (7). Tedavi 6nerisi, kortikostero-
idlerin 4-6 haftadan 2-6 aya kadar degisen siirelerde azaltilarak
kesilmesi yonundedir (4, 12). Vollersten ve ark. (12) steroid bag-
langi¢ dozunu 1-1.5 mg/kg/giin prednizon olarak nermiglerdir.
Diger immiinosupresif (siklofosfamid, azotioptirin, siklosporin,
metotreksat vb.) tedavi cevaplari oldukea degisken olarak rapor
edilmigtir (5, 13, 14). Bunlar arasinda en etkin olarak metot-
reksat tedavisi 6ne ¢tkmaktadir (5, 15). Buna ragmen, CS’nun
olduk¢a nadir goriilmesi, kohleovestibiiler terapi secenek, siire
ve dozajlarini belirlemede yol gosterici olacak randomize klinik
caligmalarin eksikligine neden olmaktadur.

Cogan sendromu tanis1 kohleovestibiiler disfonksiyon sikayetleri
olan hastalarda nonotolojik bulgularin aragtirilmas: ile mimkiin
olacaktir. Bu baglamda, ilk muayene sirasinda okiiler semptom-
larin sorgulanmasi 6nem tagir. Hastalar tiimiiyle asemptomatik
olabilecegi gibi fotosensitivite, gdzde yabanci cisim hissi, kizarik-
lik, hiperlakrimasyon gibi degisik sikayetler de gorilebilir. Okii-
ler bulgular egliginde odyovestibiiler degerlendirme ve bu esnada
nonreaktif sifilis testleri tanisaldir (5). Atipik CSde okiiler bul-
gular IK disinda ¢ok genis bir spektrumdadir. Géz bulgular: ge-
nellikle topikal tedaviye hizh cevap veren silik bir seyir gosterir ve
odyolojik semptomlardan birkag yil sonra bile ortaya ¢ikabilir ki
bu durum taniy1 oldukea giiglestirir (9). Magnetic resonans go-
rintileme (MRG) akut dénemde labirintin ve kohlear kontrast
tutulumu gosterebilir (2). Ancak, bizim vakamizda akut vertigo
atag1 sirasinda ¢ekilen internal akustik kanala yonelik kontrastlt
MRG tetkikinde herhangi bir tutulum saptanmadi.

Atipik CSde yaklagik %10 oraninda gérilen aort yetmezligi
aort kapaginda fibromiksoid degisiklikler ve inflamasyonla ka-
rakterizedir (6). Cogunlukla aort kapak replasmanini gerektire-
cek ol¢iide hemodinami bozukluguna yol agar. Bizim hastamiz-
da yapilan kardiyoloji konstiltasyonunda herhangi bir patoloji
saptanmadi.

Cogan Sendromu i¢in tipik laboratuvar bulgusu yoktur. Ancak
nétrofil hakimiyetinde 16kositoz ve lenfopeni siklikla saptan-
maktadir (6, 12). Vakamizda da akut atak sirasinda nétrofil ha-
kimiyetinde 16kositoz ve lenfopeni olup herhangi bir enfeksiyon
odag tespit edilememistir. Ayrica eozinofili, sedimantasyon hizt
ve C-reaktif protein artigi, anemi, trombositoz diger bildirilmisg
laboratuvar bozukluklarindandir (12). Olgumuzda bu paramet-
relerden eritrosit sedimentasyon hizi artis1 diginda digerleri nor-
mal olarak bulunmugtur. Ozellikle atipik formda hastaliga eslik
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edebilecek sarkoidoz taramasina yonelik radyolojik gogiis tara-
mast onerilmektedir (12). Hastamizda ¢ekilen toraks tomogra-
fisi normal olarak rapor edilmistir. Bicknell ve ark. (16) CSda
bagagrisi, psikoz, konviilziyon ve néropatiler gibi nérolojik be-
lirtilerin de gorilebilecegini bildirmislerdir. Bizim hastamizda
da daha 6nce néroloji béliimiince aragtirilmig olan ve ataklar
sirasinda dénem dénem birliktelik gosteren bagagrisi hikayesi
mevcuttu. Hasta dosyasi geriye donik incelendiginde néroloji
bélimince beyin MRI ¢ekildigi ve bunun normal olarak rapor
edildigi goriildi. Rutin KBB muayenesinde ve nazal endosko-
pide basagrisina neden olacak herhangi bir 6zellik gorilmedi.
Cekilen koronal paranazal bilgisayarli tomografi normaldi.

Hastalik strecinde diger otoimmun i¢ kulak patolojilerinde
oldugu gibi intrakohlear duktuslarin kemik ve fibréz doku ile
obliterasyonu geligebilir (17). Rarey ve ark. (18) CS’li bir has-
tanin otopsisi sirasinda yapilan temporal kemik incelemesinde
membranéz labirentte bilateral ileri derecede ektopik kemik for-
masyonu rapor etmislerdir. Cogan Sendromu’nda isitmenin ¢o-
gunlukla total olarak kaybedilmesi bu hastalar1 kohlear implant
aday1 haline getirmektedir. Bu hastalarda isitme kayb: postlin-
gual dénemde gelistiginden implant sonras: bagar1 oranlari yiik-
sektir. Pasanisi ve ark.’min (17), 5 hastalik CS’lu hasta serisinde
belirttikleri en 6nemli cerrahi kisitlayici, kohlea ossifikasyonu ve
obliterasyonudur. Tki hastada scala timpani ossifikasyonu nede-
niyle intrakohlear elektrodlar skala vestibuliye yerlestirilmis an-
cak postoperatif isitsel fonksiyonlardaki gelisim diger hastalarla
paralel seyretmigtir.

Cogan Sendromu’nda erken dénemde tan1 koyabilmekte temel
problem oftalmolog ve otologlar arasi iletisim eksikliginden
dogmaktadir. Orsoni ve ark. (19), 7 hastalik serilerinde 1 vaka
hari¢ timinde hem kulak hem de g6z bulgular: uzun siredir
varoldugu halde hastalik tanisinin uzun stire konulamams ol-
masint bu sebebe dayandirmiglardir.

Sonug

Taniya yardimer testlere ragmen CS klinik bir tani olmaya de-
vam etmektedir. Nadir gorilen bu hastalik Meniére benzeri
klinik yakinmalar: olan her hastada akilda tutularak, hastalarda
eslik edebilecek g6z bulgular: sorgulanmalidir. Bu tiir bir yakla-
sim hastaligin erken tanisina olanak saglayarak hastalikta temel
morbidite olan geri doniissiiz isitme kayiplarinin 6niine gegebi-
lecektir.

Cikar catigmasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemiglerdir.
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