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RESUMEN

El sindrome de Cogan (SC) es una enfermedad poco frecuente caracterizada por inflamacion ocular y sintomas audio-ves-
tibulares, en ocasiones acompafada de vasculitis o aortitis. Para llevar a cabo esta revision bibliogréafica, se realizé una
busqueda exhaustiva en las bases de datos PubMed, Scopus y Cochrane Library. Se utilizaron combinaciones de térmi-
nos MeSH y palabras clave relevantes como "sindrome de Cogan', "'manifestaciones clinicas", "abordaje multidisciplinario”,
"diagnostico’, "tratamiento”. Se incluyeron estudios originales publicados en espariol sin limite de fecha, con el objetivo
de garantizar la inclusion de los avances mas recientes en el campo. En conclusion, el sindrome de Cogan representa un
desafio diagndstico y terapéutico importante. La investigacion futura debe centrarse en la identificacion de biomarcadores
especificos, el desarrollo de nuevos tratamientos y la creacion de registros de pacientes para mejorar nuestra compren-

sion de esta enfermedad y optimizar el manejo de los pacientes afectados.

Palabras clave: Sindrome de Cogan, Manifestaciones clinicas, Abordaje multidisciplinario, Diagnostico, Tratamiento.

ABSTRACT

Cogan's syndrome (CS) is a rare disease characterized by ocular inflammation and audio-vestibular symptoms, sometimes
accompanied by vasculitis or aortitis. To conduct this literature review, an exhaustive search was performed in the PubMed,
Scopus, and Cochrane Library databases. Combinations of MeSH terms and relevant keywords such as "Cogan's syn-
drome," "clinical manifestations," "'multidisciplinary approach," "diagnosis," and "treatment" were used. Original studies pub-
lished in Spanish, without a date limit, were included to ensure the inclusion of the most recent advances in the field. In
conclusion, Cogan's syndrome presents a significant diagnostic and therapeutic challenge. Future research should focus
on the identification of specific biomarkers, the development of new treatments, and the creation of patient registries to
improve our understanding of this disease and optimize the management of affected patients.

Keywords: Cogan's syndrome, Clinical manifestations, Multidisciplinary approach, Diagnosis, Treatment.

RESUMO

A sindrome de Cogan (SC) é uma doenga rara caracterizada por inflamagao ocular e sintomas audio-vestibulares, por vez-
es acompanhada de vasculite ou aortite. Para efetuar esta revisédo da literatura, foi realizada uma pesquisa exaustiva nas
bases de dados PubMed, Scopus e Cochrane Library. Foram utilizadas combinacdes de termos MeSH e palavras-chave
relevantes, tais como “sindrome de Cogan”, “manifestacdes clinicas”, “abordagem multidisciplinar”, “diagnéstico” e “trat-
amento”. Foram incluidos estudos originais publicados em espanhol, sem limite de data, para garantir a inclusdo dos
avancos mais recentes na area. Em conclusao, a sindrome de Cogan representa um importante desafio diagnoéstico e
terapéutico. A investigacédo futura deve centrar-se na identificagao de biomarcadores especificos, no desenvolvimento de
novos tratamentos e na criacédo de registos de doentes para melhorar a compreensao desta doenca e otimizar a gestao
dos doentes afectados.

Palavras-chave: Sindrome de Cogan, Manifestagdes clinicas, Abordagem multidisciplinar, Diagndstico, Tratamento.



MANIFESTACIONES CLiNICAS Y ABORDAJE MULTIDISCIPLINARIO DEL SINDROME DE COGAN: UN ESTU-
DIO INTEGRAL DE LOS DESAFiOS DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS

Introduccion

El sindrome de Cogan (SC) es una enfer-
medad poco frecuente caracterizada por
inflamacion ocular y sintomas audio-vesti-
bulares, en ocasiones acompafada de vas-
culitis o aortitis. El diagnéstico es a menudo
complejo debido a su baja incidencia, lo
que lleva al diagndstico tardio, que puede
condicionar un mal pronéstico funcional (1).

Esta patologia surgié mucho antes de ser
descrita, un ejemplo famoso es la sorde-
ra progresiva que presentd Ludwig van
Beethoven. Actualmente hay poco mas
de 300 casos reportados en la literatura. Y
representa entre otras causas conocidas,
apenas el 1%de todas las hipoacusias
sensoriales. Afecta principalmente a adul-
tos jovenes con una edad promedio de 29
anos, sin embargo, se ha descrito casos
entre 3 y 50 anos. Existe un predominio en
caucasicos, pero no parece existir predi-
leccion de género (2).

Se ha propuesto un origen autoinmune me-
diado por células, para las manifestaciones
auditivas y vestibulares de ese trastorno.
Lenhardt en 1958 especula con la existen-
cia de anticuerpos circulantes con determi-
nantes antigénicos en la coclea de pacien-
tes con hipoacusia neurosensorial. Beickert
en 1961 realiza modelos experimentales
de hipoacusia neurosensorial tras exposi-
cion del oido interno a laminina y colageno
[I. Schiff en 1974 describe sordera subita
con respuesta a heparina y hormona adre-
nocorticotropa. McCabe en 1979 introdujo
el término hipoacusia autoinmune en algu-
nos cuadros de hipoacusia neurosensorial,
justificado por el distinto curso clinico, test
laboratoriales de inmunidad celular, y la
respuesta al tratamiento con corticoides y/o
ciclofosfamida, abriéndose entonces unas
vias para mostrar marcadores especificos
en sangre circulante en los pacientes con
patologia cocleovestibular de supuesto ori-
gen autoinmune (3).
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Metodologia

Para llevar a cabo esta revision bibliogra-
fica, se realiz6 una busqueda exhaustiva
en las bases de datos PubMed, Scopus vy
Cochrane Library. Se utilizaron combina-
ciones de términos MeSH vy palabras clave
relevantes como "sindrome de Cogan", "'ma-
nifestaciones clinicas", "abordaje multidis-
ciplinario’, "diagnostico", 'tratamiento". Se
incluyeron estudios originales publicados
en espanol sin limite de fecha, con el objeti-
vo de garantizar la inclusion de los avances
mas recientes en el campo. Los estudios
seleccionados fueron evaluados de manera
critica en cuanto a su metodologia, diseno
del estudio y resultados, con el fin de iden-
tificar las manifestaciones clinicas mas co-
munes del sindrome de Cogan, los desafios
diagnosticos, y los diferentes enfoques te-
rapéuticos utilizados en el manejo de esta
enfermedad, asi como la importancia de un
abordaje multidisciplinario.

Resultados
Manifestaciones clinicas

La afectacion caracteristica ocular y/o del
oido interno es necesaria para establecer el
diagnostico. Menos del 5% de los pacientes
se presentan inicialmente con manifestacio-
nes sistémicas. En estos casos el diagnos-
tico solo puede establecerse después del
desarrollo de enfermedad ocular o del oido
interno (4).

e Oculares: Las manifestaciones oftalmo-
l6gicas son generalmente los sintomas
iniciales de la enfermedad. El cuadro
mas caracteristico es una queratitis in-
tersticial de inicio brusco que gene-
ralmente causa hiperemia conjuntival,
dolor, lagrimeo, fotofobia, sensaciéon de
cuerpo extrafio y vision borrosa. La afec-
tacion suele ser bilateral, sobre todo con
la evolucion de la enfermedad. Rara vez
es asintomatica. El examen con lampara
de hendidura comunmente demuestra
un infiltrado corneal irregular, profundo y
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granular, en particular en su parte poste-
rior. Las anomalias observadas son simi-
lares a las de las queratitis infecciosas,
lo que puede retrasar el diagnostico.
En raras ocasiones la inflamacion cor-
neal no controlada puede conducir a la
neovascularizacion y a la opacidad de
la cornea, desencadenando la pérdida
permanente de la vision (4).

Audiovestibulares: La afectacion audio
vestibular puede ser la primera manifes-
tacion o, mas frecuentemente, ser poste-
rior a las manifestaciones oftalmolégicas
con un intervalo libre de meses o incluso
anos. Normalmente se presenta como
un sindrome de Méniere con aparicion
repentina de vértigo, tinnitus, nauseas o
vomitos, nistagmo, ataxia y disminucion
de la audicion. Sin embargo, en el SC el
cuadro clinico es mas grave, debilitante,
prolongado y generalmente bilateral. La
pérdida auditiva es constante durante la
evolucion de la enfermedad, siendo tipi-
camente fluctuante y progresiva, lo que
conduce a la sordera de percepcion uni
o bilateral. Se han descrito casos sin
manifestaciones vertiginosas asocia-
das. Los episodios recurrentes de afec-
tacion del oido interno pueden resultar
en hidropesia coclear, condicion que se
asocia a fluctuaciones en la audicion
debido a los cambios en la presion co-
clear independientes de la inflamacion.
Estos episodios suelen ser dificiles de
distinguir de los de origen inflamatorio.
La ausencia de otros datos de actividad
(inflamacién  ocular, manifestaciones
sistémicas) o la presencia de infeccion
respiratoria superior o menstruacion
como desencadenante debe hacernos
sospechar del origen no inflamatorio.
La audiometria muestra una hipoacusia
neurosensorial con afectacion predomi-

La evaluacion de la funciéon vestibular
(prueba caldrica) evidencia anomalias
bilaterales en el 93% de los casos (4).

Sistémicas: Las vasculitis sistémicas se
desarrollan en el 15-20% de los casos,
por lo general varios afnos después del
diagnostico. Las vasculitis de mediano y
gran vaso son las mas frecuentes, aun-
gue pueden afectarse también vasos de
pequefo tamano. Lo mas caracteristico
es la participacion del arco aértico, con
posibles aneurismas y estenosis, pudien-
do ocurrir también la diseccion adrtica.
La aortitis ha sido descrita en el 10% de
los pacientes. Puede causar dilatacion
proximal de la aorta, insuficiencia val-
vular adrtica, enfermedad de la arteria
coronaria ostial y aneurismas aorticos
toracoabdominales. La afectacion infla-
matoria del tejido de conduccioén cardia-
CO puede ser responsable de bloqueos
auriculoventriculares. Se han descrito ac-
cidentes isquémicos cerebrovasculares
por afectacion de la arteria carétida inter-
na o el territorio vertebrobasilar. El tracto
gastrointestinal puede estar afectado por
arteritis mesentérica, responsable de dia-
rreas, hemorragias digestivas y dolor ab-
dominal. La afectacion renal secundaria
a estenosis de la arteria renal o glomeru-
lonefritis también puede ocurrir (4).

Diagnéstico

nante de altas y bajas frecuencias, aso-
ciada generalmente a una disminucion
de la capacidad de discriminacion de
las palabras. Los potenciales evoca-
dos auditivos confirman el dafo coclear.

Figura 1. El examen biomicroscépico que
revela una queratitis intersticial bilateral, mas
importante en el ojo izquierdo (Ol), acompa-

Aada de una moderada iritis en el Ol
Fuente: Gonzélez et al (5).
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Tabla 1. Criterios diagnoésticos de sindrome de Cogan

Sindrome de Cogan tipico cuando cumple estas 3 condiciones:
a) Manifestaciones oculares tipicas de queratitis intersticial no sifilica,
eventualmente asociada a conjuntivitis, iritis, hemorragia conjuntival o
subconjuntival
b) Manifestaciones audiovestibulares similares al sindrome de Méniére
(inicio brusco con nauseas, vomitos, vértigo y acufenos) con sordera
progresiva en 1 o 2 meses
c) Intervalo entre la aparicion de manifestaciones oculares y
audiovestibulares inferior a 2 afnos

Sindrome de Cogan atipico: comprende 3 situaciones posibles
a) Manifestaciones oftalmolégicas atipicas (epiescleritis, escleritis, coroiditis,
oclusion arterial retiniana, hemorragia retiniana, edema papilar, exoftalmos)
asociadas a manifestaciones audiovestibulares tipicas méniériformes con un
intervalo entre ellas inferior a 2 anos
b) Manifestaciones oftalmolégicas tipicas asociadas a manifestaciones
audiovestibulares diferentes del sindrome de Méniére con un intervalo entre

ellas inferior a 2 anos

c) Manifestaciones oftalmolégicas y audiovestibulares tipicas con un
intervalo entre ellas superior a 2 anos

Fuente: Montes et al (4).

Haynes y col, en 1980 establecieron los si-
guientes criterios para su diagndstico y cla-
sificacion. El sindrome de Cogan (SC) tipico
presenta una disfuncion vestibuloauditiva
(DVA) consistente en un sindrome vertigino-
so similar al Meniéere, con acufenos y pérdi-
da de audicion progresiva que puede llegar
a la sordera total, pudiendo aparecer antes
0 después de los sintomas visuales, que se
caracterizan por una queratitis intersticial
(QI) no sifilitica, habitualmente bilateral y con
tendencia recidivante, pudiéndose asociar a
iritis y hemorragias conjuntivales o subcon-
juntivales. El SC atipico se caracteriza por la
presencia de otra lesion inflamatoria ocular
significativa, asociada o no a Ql; escleritis,
epiescleritis, oclusion de la arteria retiniana,
coroiditis, hemorragias retinianas, edema de
papila y exoftalmus; asi como los casos de
iritis, conjuntivitis, hemorragia conjuntival o
subconjuntival sin asociarse a Ql, pero con
DVA. Si la DVA no es similar al sindrome de
Meniere, o aparece mas de dos anos des-
pués de la sintomatologia ocular, se conside-
ra a su vez una forma atipica (5).

Diagnéstico diferencial y radiolégico

Ocasionalmente, la asociacion de ataques
semejantes al sindrome de Méniére se des-
criben en la literatura, sin embargo, con el

RECIAMUC VOL. 8 N2 2 (2024)

advenimiento de técnicas diversas de re-
sonancia magnética (RM) puede llevarse a
cabo una diferenciacion mas objetiva con
otras entidades que pudieran confundirse
con el SC. El diagnostico diferencial com-
prende las siguientes patologias:

e Sifilis congénita Enfermedad de Behget.
e Sindrome de Sjogren.

e Arteritis de células gigantes.

e Sindromes de Vogt-Koyanagi-Harada.

e Enfermedades desmielinizantes del

adulto.
e Periarteritis nodosa.
e Sindrome de Susac Sarcoidosis.

e Granulomatosis de Wegener (6).

[Ood

Se realizan analisis de sangre para la sifilis,
la enfermedad de Lyme y el virus de Eps-
tein-Barr para descartar estas enfermeda-
des, que pueden dar lugar a sintomas simi- 5
lares a los del sindrome de Cogan (7). C

Tratamiento

I
Se administra una gota ocular con corticoes- ‘|||/
teroides para disminuir la inflamacion en la ‘5{9’
I
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coérnea. Si no hay mejoria, sila inflamacion es
muy profunda, si el oido esta afectado o si se
detecta inflamacion de los vasos sanguineos
(vasculitis o aortitis), los corticoesteroides se
administran por via oral (7). Atendiendo a los
tratamientos utilizados con mayor frecuencia
en las series publicadas, la terapia corticoi-
dea es la base del tratamiento inicial, con
utilizacion frecuente de pulsos de corticoi-
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