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RESUMO

Introdução: A Doença de Vogt-Koyanagi-Harada é uma doença inflamatória de etiologia des-
conhecida, com manifestações oftalmológicas, dermatológicas, meníngeas e auditivas. A nível 
oftalmológico caracteriza-se por uma uveíte difusa bilateral, acompanhada por descolamento 
exsudativo de retina. 
Material e Métodos: Estudo retrospectivo de doentes com doença VKH completa que re-
correram à consulta de Imunopatologia Oftálmica do Serviço de Oftalmologia dos HUC. 
Resultados: Foram estudados 13 homens (43,3%) e 17 mulheres (56,7%), de raça caucasia-
na. Aquando da primeira consulta, 46,7% dos doentes encontravam-se numa fase ocular ou 
oftalmo-auditiva, 33,3% numa fase crónica ou de convalescença, e 20% numa fase tardia 
de recorrência. Foi possível apurar uma história de manifestações prodrómicas em 6 doen-
tes (20,0%). As manifestações neurológicas foram observadas em 73,3% dos doentes, as 
auditivas em 76,7% e as cutâneas em 53,3%. As manifestações oculares da doença VKH 
foram sempre bilaterais. O quadro de panuveíte foi o mais frequente (53,4%), sendo a uveíte 
posterior isolada observada em 46,6%. Verificaram-se complicações oculares em 39,7% dos 
casos. O tratamento médico foi a principal abordagem terapêutica na doença VKH. Uma 
superior MAVC final foi observada nos doentes que se apresentaram numa fase ocular da 
doença VKH (0,84 ± 0,27), na forma “Harada” da doença (0,82 ± 0,30), nos que iniciaram 
um tratamento imunossupressor precoce, e que não desenvolveram complicações no seg-
mento anterior. 
Conclusões: O curso clínico da doença VKH é variável, desde um período limitado de inflama-
ção intraocular, a uma doença crónica e recorrente, necessitando imunossupressão prolongada, e 
com prognóstico visual reservado. Parece ser importante, como se pode depreender deste estudo, 
um diagnóstico em tempo útil e um tratamento inicial agressivo, pois parecem melhorar prog-
nóstico visual a longo prazo.
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ABSTRACT

Introduction: The Vogt-Koyanagi-Harada disease is an inflammatory disease of unknown etiolo-
gy with ophthalmic, dermatologic, neurologic and auditory manifestations. Ophthalmologically is 
characterized by a bilateral diffuse uveitis, accompanied by an exsudative retinal detachment.
Methods: Retrospective study of patients with VKH disease observed at the Ophthalmic Immu-
nopathology Unit of the HUC Ophthalmology 
Results: 13 men (43.3%) and 17 women (56.7%) were studied. At the first consultation, 46.7% of 
patients were at a uveitic stage of the disease, 33.3% in a chronic stage, and 20% at a late stage 
of recurrence. It was possible to establish a history of prodromal manifestations in 6 patients 
(20.0%).The neurological manifestations were observed in 73.3% of cases, the auditory mani-
festations in 76.7% and 53.3% had dermatological manifestations. The ocular manifestations 
of the VKH disease were bilateral in all cases. Panuveitis was the most frequent (53.4%) mani-
festation of the disease. An isolated posterior uveitis was observed in 46.6% of patients. Ocular 
complications occurred in 39.7% of cases. Medical treatment was the main therapeutic approach 
in VKH disease. A higher final BCVA was observed in patients who were in the ocular stage of 
the VKH disease (0.84 ± 0.27), who presented the “Harada” form of the disease (0.82 ± 0.30), 
in those with a prompt immunosuppressive treatment and in those who did not develop anterior 
segment complications.
Conclusions: The clinical course of VKH disease is variable, from a limited period of intraocular 
inflammation to a chronic and recurrent disease, requiring extended immunosuppression, and with 
a poor visual prognosis. An early diagnosis and an aggressive initial treatment seem to be impor-
tant, as was demonstrated in this study, because it appears to improve the visual prognosis. 

Key-words
Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome; Harada’ Disease; Vogt-Koyanagi Syndrome; uveoencepha-
litis; uveomeningitis; uveitis; exsudative retinal detachment.

INTRODUçãO

A Síndroma ou Doença de Vogt-Koyanagi-Harada 
(VKH) é uma doença multissistémica rara, de carácter infla-
matório, cuja etiologia permanece ainda desconhecida. Esta 
doença é caracterizada por uma panuveíte granulomatosa 
e bilateral, eventualmente acompanhada por descolamento 
exsudativo da retina e frequentemente associada a manifes-
tações dermatológicas, auditivas e meníngeas.

A doença VKH ocorre principalmente em adultos jo-
vens (2ª a 4ª década de vida), embora a idade de apareci-

mento possa variar desde a infância até à vida adulta (10-50 
anos), tendo um pico de frequência na 3ª década1-3. As mu-
lheres são mais frequentemente afectadas que os homens, 
observando-se uma relação de aproximadamente 2:1.

Os sinais clínicos podem depender do momento da 
apresentação durante o curso da doença. O curso clássico 
da doença tem sido dividido nas seguintes quatro fases1-5: 
fase de prodromos (ou de meningoencefalite), fase ocular 
(ou oftalmo-auditiva), fase crónica ou de convalescença e 
fase de recorrência.

O curso clínico da doença VKH é variável, desde um 

Mariana Almeida, Nadia Baptista, Júlia Veríssimo, Rui Proença



Vol. 35 - Nº 1 - Janeiro-Março 2011  |   35

período limitado de inflamação intraocular com rápida des-
pigmentação e sem crises ulteriores, a uma doença cróni-
ca, prolongada e recorrente, necessitando imunossupressão 
prolongada e com prognóstico visual reservado6. O carácter 
crónico está dependente de um atraso no diagnóstico, mui-
tas vezes originado por um desconhecimento das manifes-
tações clínicas iniciais desta doença. 

Dada a inexistência de estudos caracterizadores das ma-
nifestações clínicas oculares e sistémicas da doença VKH 
na população portuguesa, entendeu-se útil este estudo re-
trospectivo, porventura mais representativo do que o mero 
relato de casos pontuais. Pretende-se contribuir para um 
melhor conhecimento desta patologia na nossa população, 
nomeadamente as suas manifestações clínicas sistémicas e 
oculares, diagnóstico, tratamento e prognóstico visual. 

MATERIAL E MéTODOS

Neste estudo retrospectivo foram incluídos todos os 
doentes com o diagnóstico de doença VKH completa que 
recorreram à consulta de Imunopatologia Oftálmica do 
Serviço de Oftalmologia dos Hospitais da Universidade de 
Coimbra (HUC), no período compreendido entre Janeiro de 
1992 e Janeiro de 2010.

A inclusão de cada doente implicou uma rigorosa carac-
terização clínica da doença, assente num processo de avalia-
ção de sinais e sintomas e na verificação da sua coincidência 
com as características conhecidas da VKH. O diagnóstico 
de doença VKH foi efectuado com base nos critérios do 
Comité de Nomenclatura Internacional, que estabeleceu 
critérios revistos para o diagnóstico de VKH7.

Em todos os doentes foi excluída a possibilidade de ou-
tro diagnóstico estar a simular a clínica da VKH e, nos ca-
sos duvidosos, optou-se pela não inclusão do estudo. Deste 
modo, foram incluídos, neste estudo, 30 indivíduos, 13 ho-
mens e 17 mulheres, num total de 58 olhos estudados. A 
média do tempo de seguimento destes doentes foi de 6,1 ± 
5,4 anos, variando entre 3 meses e 18 anos.

Foram seleccionados, dos processos clínicos de todos 
os doentes, as caracteristícas demográficas, manifestações 
da doença, complicações oculares, tratamentos efectuados 
e resultados visuais. Os parâmetros estudados incluíram: 
sexo, raça, idade de início das manifestações oculares, ma-
nifestações prodrómicas, fase de evolução da doença VKH 
na primeira consulta de uveítes, manifestações sistémicas 
(neurológicas, auditivas e cutâneas). Dentro das manifesta-
ções oculares foram avaliadas a bilateralidade, o tempo de-
corrido até à instituição de terapêutica imunossupressora, o 
desenvolvimento de manifestações oculares externas, uveí-

te anterior, uveíte posterior ou panuveíte, a melhor acuida-
de visual corrigida (MAVC) inicial e na última observação 
(escala de Snellen). 

Foram ainda avaliadas as complicações oculares (pre-
sença/ausência de sinéquias, seclusão pupilar, catarata, hi-
pertensão ocular, atrofia do disco óptico, neovascularização 
coroideia ou da retina, fibrose subretiniana, hemovítreo e 
phthisis bulbi).

Na análise estatística foi realizada uma caracterização 
global da amostra. Para as variáveis qualitativas foram de-
terminadas frequências absolutas e frequências relativas. 
Para caracterizar as variáveis quantitativas foram utilizadas 
a média amostral, o desvio padrão, e valores mínimos e 
máximos. Nas diversas comparações realizadas, as carac-
terizações das variáveis foram feitas utilizando as mesmas 
estatísticas descritivas.

RESULTADOS

Foram estudados 30 indivíduos, dos quais 13 eram ho-
mens (43,3%) e 17 mulheres (56,7%), todos de raça cauca-
siana, num total de 58 olhos observados. A média de idades, 
no momento da primeira manifestação de VKH, foi de 37,7 
± 10,5 anos, estando compreendida entre os 13 e os 55 anos, 
sem diferenças significativas entre os sexos. A média do 
tempo de seguimento destes doentes foi de 6,1 ± 5,4 anos, 
variando entre 3 meses e 18 anos.

Foi possível apurar uma história de manifestações pro-
drómicas - fase de prodromos ou de meningoencefalite – em 
apenas 6 doentes (20,0%), sendo todos do sexo feminino. 
Esta fase inicial foi caracterizada por sintomas sistémicos 
semelhantes a uma síndroma gripal acompanhada de sin-
tomas neurológicos, com duração de alguns dias. Estes 
sintomas não-específicos incluíram, em todos os doentes, 
cefaleias, vertigens, náuseas, rigidez da nuca, dor orbitária, 
febre baixa, acufenos, perda súbita de visão, dor ocular e 
fotofobia. 

Não foram encontrados casos de manifestações neuro-
lógicas complexas, como hemiparésia, hemiplegia, disartria 
ou afasia, nevrite óptica ou paralisia dos nervos cranianos. 
Durante esta fase foi realizada uma punção lombar em ape-
nas 5 doentes, tendo esta revelado pleocitose do LCR em 4 
casos (80%), com predomínio de linfócitos e monócitos, e 
uma glicorráquia com uma relação normal com o nível de 
glicose do soro. 

Aquando da primeira consulta, 14 doentes (46,7%) 
encontravam-se numa fase considerada ocular ou oftalmo-
auditiva, caracterizada pelo aparecimento de uveíte, 10 
(33,3%) numa fase crónica ou de convalescença, com reso-
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lução da inflamação e despigmentação, e 6 doentes (20%) 
numa fase tardia de recorrência, com panuveíte crónica e 
complicações oculares (Quadro II). 

Dos 30 doentes estudados, 14 apresentavam a forma 
“Harada” da doença (46,7%), com sinais oculares predo-
minantes no pólo posterior, com descolamento exsudativo 
da retina associado a sinais meníngeos, e 16 a forma Vogt-
Koyanagi com predomínio de panuveíte e manifestações 
cutâneas (53,3%).

Manifestações sistémicas
As manifestações sistémicas associadas ao quadro oftal-

mológico da VKH, surgidas no decorrer da doença, foram 
classificadas em neurológicas, auditivas e cutâneas (Quadro 
III).

 As manifestações neurológicas foram observadas em 
22 doentes (73,3%), sendo as cefaleias intensas a princi-

pal queixa neurológica (73,3%), tendo ocorrido num qua-
dro de meningismo, na fase prodrómica, em apenas 6 casos 
(20%). Nos restantes casos, as cefaleias surgiram durante 
fases de agravamento da doença, geralmente associadas a 
uma redução da terapêutica imunossupressora. Não foram 
encontrados casos de manifestações neurológicas focais ou 
complexas.

As perturbações auditivas ocorreram em 23 doentes 
(76,7%), associadas às manifestações oculares. Os distúr-
bios do ouvido interno foram os mais frequentes, consta-
tando-se disacúsia em 4 doentes (13,3%), acufenos em 23 
(76,7%) e vertigens em 10 (33,3%). Uma perda de audição 
coclear pode ser objectivada em 3 doentes (10%).

As manifestações cutâneas foram observadas em 16 
doentes (53,3%), sendo a poliose a mais frequente, tendo 
ocorrido em 15 doentes (50%). O vitiligo foi observado em 
7 doentes (23,3%), ocorrendo em todos os casos em fases 
tardias da doença, e a alopécia em apenas 3 (10%). Cinco 
doentes (16,7%) relataram uma hipersensibilidade ao toque 
da pele e do couro cabeludo (hipersensibilidade cutânea). 

Manifestações oculares
As manifestações oculares da doença VKH foram bila-

terais, excepto num caso apenas, com uveíte unilateral, mas 
com um tempo de seguimento curto e tratamento imunossu-
pressor precoce. Noutro doente foi constatado, na primeira 
consulta, uma perda da percepção luminosa num dos olhos, 
atribuída a complicações da doença VKH. Nos restantes 28 
casos, o envolvimento bilateral foi constante, ocorrendo o 
envolvimento do segundo olho em menos de duas semanas, 
em todos os casos. Deste modo, foram estudados 58 olhos 
no total. O início da uveíte ocorreu simultaneamente nos 
dois olhos em 25 casos (89,3%) e em menos de duas se-
manas em todos (100%). Não se observaram manifestações 
oculares externas em nenhum doente. A uveíte anterior iso-
lada não foi observada em nenhum caso, sendo o quadro 
de panuveíte o mais frequente, e ocorrendo em 31 olhos 
(53,3%). A uveíte posterior isolada foi observada em 27 dos 
58 olhos (46,7%) (Quadro IV). 

A uveíte anterior foi mais frequentemente granulomato-
sa, com precipitados “em gordura de carneiro”, observados 
em 29 dos 31 olhos (93,5%). Uma actividade inflamatória 
intensa, com envolvimento do vítreo anterior e formação 
de membranas pupilares, foi observada em 10 dos 31 olhos 
(32,3%) com panuveíte.

Um quadro de vitrite (moderada a intensa) foi obser-
vado em 48 olhos (82,8%), nos quais em 17 surgiram num 
quadro de uveíte posterior isolada. Os descolamentos exsu-
dativos da retina, localizados e/ou difusos, foram observado 
em 23 olhos (39,7%), dos quais 8 ocorreram em casos de 

Quadro II | Fase de evolução da doença VKH na primeira 
consulta de uveítes

Doença VKH n %

Antecedentes de prodromos (ou de 
meningoencefalite) (6) (20,0)

Fase ocular (ou oftalmo-auditiva) 14 46,7

Fase crónica ou de convalescença 10 33,3

Fase de recorrência 6 20,0

Quadro III | Manifestações sistémicas da doença VKH

Manifestações sistémicas n %

Acufenos 23 76,7

Cefaleias 22 73,3

Poliose 15 50,0

Vertigens 10 33,3

Vitiligo 7 23,3

Meningismo (fase prodrómica) 6 20,0

Hipersensibilidade cutânea 5 16,7

Disacúsia 4 13,3

Perda de audição coclear 3 10,0

Alopécia 3 10,0
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panuveíte. Em 10 olhos com descolamentos exsudativos da 
retina não se observou reacção celular significativa no ví-
treo posterior. 

Um edema difuso da retina foi observado em 37 dos 
58 olhos (63,8%), tendo o edema macular de características 
cistóides sido observado, no decorrer da evolução da doen-
ça, em 19 olhos (32,8%). A hiperémia ou edema do disco 
óptico foi observado em 38 olhos (65,5%), dos quais 25 
ocorreram em casos de panuveíte. Os equivalentes clínicos 
dos nódulos de Dalen-Fuchs foram observados em 15 olhos 
(25,9%), todos em casos de panuveíte. As alterações do epi-
télio pigmentado da retina (EPR), como despigmentação, 
“linhas de demarcação” e áreas de hiperpigmentação, foram 
observadas em 23 olhos (39,7%). A despigmentação gene-
ralizada do fundo ocular, conhecida como fundo “blond”, 
foi documentada em 45 olhos (77,6%), em fases tardias da 
doença, tendo 29 ocorrido em casos de panuveíte.

Verificaram-se ocorrer complicações oculares decorren-
tes do processo inflamatório e/ou terapêutica em 23 olhos 
(39,7%).

A formação de cataratas, no decorrer da doença, ocorreu 
em 23 olhos (39,7%), dos quais 22 eram casos de panuveíte, 
tendo sido submetidos a cirurgia um total de 20 olhos. Em 
18 casos, a cirurgia consistiu na facoemulsificação do cris-
talino e implante de lente intraocular e, em dois casos, foi 
realizada facofagia e vitrectomia anterior. 

As sinéquias posteriores ocorreram em 23 olhos (39,7%), 
no decorrer da doença, causando seclusão pupilar em 20 
olhos (34,5%), e obrigando à realização de iridotomias por 
Laser Nd Yag em todos os casos. Em 6 olhos constatou-se 
a existência de hipertensão ocular mantida, controlada com 
terapêutica médica, excepto num caso, com sinéquias ante-
riores, que teve de ser submetido a cirurgia com implante 
valvular, para controlo tensional. 

As complicações observadas no segmento posterior fo-
ram menos frequentes. Observou-se atrofia do disco óptico 
em 2 olhos (3,4%) e descolamento regmatogéneo da retina 
em 1 doente (1,7%). Não se verificaram casos de neovascu-
larização coroideia ou da retina, fibrose subretiniana, hemo-
vítreo ou phthisis bulbi.

Tratamento
O tratamento médico foi a principal abordagem tera-

pêutica na doença VKH, tendo o tratamento cirúrgico sido 
apenas realizado na resolução de complicações. Na fase 
aguda da doença, os corticosteróides foram a droga de es-
colha, administrados por via sistémica, por ser uma condi-
ção bilateral e com manifestações sistémicas. Foi utilizada 
a corticoterapia por via intravenosa em 12 doentes (40%), 
em doses elevadas (10mg/Kg), em casos de descolamento 
exsudativo da retina. Quando estas doses foram utilizadas, 
os doentes foram hospitalizados e colocados sob cuidadosa 
monitorização dos efeitos secundários. 

Os corticosteróides orais foram utilizados inicialmente 
em 14 doentes (46,7%), com a forma posterior da doença, 
particularmente quando associados com inflamação ante-
rior grave. Os doentes com panuveíte (em fase de ocular ou 
crónica), tiveram necessidade de tratamento corticosteróide 
mais prolongado (média de 12 ± 3 meses) do que aqueles 
cuja doença permaneceu predominantemente posterior (mé-
dia de 3 ± 2 meses). A Ciclosporina A foi utilizada como 
terapêutica inicial isolada em 4 casos (13,3%), dos quais 
três se encontravam numa fase de recorrência da doença e 
num doente em fase ocular, por sofrer de diabetes mellitus 
com mau controlo metabólico.

A todos os doentes que iniciaram tratamento com corticos-
teróides foi posteriormente introduzida terapêutica com Ciclos-
porina A, na dose de 5mg/Kg/dia. Em média, a sua introdução 
ocorreu entre um a três meses após do início da terapêutica 
com corticosteróides. A redução da dose de Ciclosporina A 

Quadro IV | Manifestações oculares da doença VKH

Manifestações oculares n %

Panuveíte 31 53,3

Uveíte posterior isolada 27 46,7

Descolamento exsudativo da retina 23 39,7

Edema difuso da retina 37 63,8

Edema macular cistóide 19 32,8

Hiperémia / edema do disco óptico 38 65,5

Nódulos tipo Dalen-Fuchs 15 25,9

Alterações do EPR 23 39,7

Despigmentação de fundo (“blond”) 45 77,6

Quadro V | Complicações oculares da Doença VKH

Complicações oculares n %

Catarata 23 39,7

Sinéquias posteriores 23 39,7

Seclusão pupilar 20 34,5

Hipertensão ocular 6 10,3

Atrofia do nervo óptico 2 3,4

Descolamento regmatogéneo 1 1,7
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foi iniciada, em média, 6 meses após o controlo da inflamação 
intraocular, sendo a redução da dose sempre inferior ou igual 
a 25mg/dia a cada 2 meses. Em todos os doentes foi efectuada 
vigilância analítica periódica, quer hematológica, quer das fun-
ções hepática e renal, bem como uma cuidadosa monitorização 
dos efeitos secundários desta terapêutica, nomeadamente a hi-
pertensão arterial. Em apenas um doente houve necessidade de 
suspensão e substituição da terapêutica por Metotrexato, por se 
ter observado toxicidade renal ao fim de 3 anos de tratamento. 
Apenas foi possível suspender toda a terapêutica em 8 doentes 
(26,7%) sem se observarem recorrências do processo inflama-
tório ocular. Todos estes doentes tinham envolvimento isolado 
do segmento posterior. Os restantes 22 doentes (73,3%) man-
têm-se com terapêutica com Ciclosporina A. 

A corticoterapia tópica foi utilizada em 16 doentes 
(53,3%), apenas nos casos de panuveíte, associada à cor-
ticoterapia sistémica, para um mais rápido controlo da 
inflamação nas fases iniciais da doença, assim como nas 
recorrências tardias da uveíte anterior. Foram igualmente 
utilizados corticosteróides tópicos em todos os doentes com 
panuveíte, associados à terapêutica sistémica com Ciclos-
porina A, após suspensão da corticoterapia oral.

Resultados visuais
A  média da MAVC, na primeira observação, foi de 0,42 

± 0,35, apresentando 15 olhos (25,9%) uma MAVC inferior 
a 0,1. A média da MAVC, na última observação, foi de 0,67  
± 0,38 (Fig.1).

Observou-se uma MAVC média superior nos doentes 
que se apresentaram numa fase ocular da doença (0,84 ± 
0,27), do que nos que se apresentaram numa fase crónica 
(0,62 ± 0,38) ou de recorrência (0,38 ± 0,39). Neste último 
grupo de doentes registou-se mesmo uma MAVC final in-
ferior à observada inicialmente (Quadro VI).

Nos doentes que apresentaram a forma “Harada” da do-
ença (46,7%), com sinais oculares predominantes no pólo 
posterior, com descolamento exsudativo da retina associado 

a sinais meníngeos, a MAVC final foi de 0,82 ± 0,30. Na 
forma Vogt-Koyanagi, com predomínio de panuveíte e 
manifestações cutâneas (53,3%), foi bastante inferior, com 
uma MAVC final de 0,55 ± 0,39. 

O tempo decorrido entre o início dos sintomas da do-
ença VKH e a instituição de terapêutica imunossupresso-
ra (Ciclosporina A) parece ter influenciado a MAVC final 
(Quadro VII).

Observou-se, ainda, uma MAVC final inferior nos do-
entes submetidos a cirurgia de catarata com implante de 
lente intraocular, em relação aos doentes não submetidos a 
cirurgia (Quadro VIII):

Assim, uma MAVC final foi observada nos doentes que 
se apresentaram numa fase ocular da doença VKH, na for-
ma “Harada” da doença, nos que iniciaram um tratamento 
imunossupressor precoce, e que não desenvolveram com-
plicações no segmento anterior, nomeadamente cataratas, 
não tendo desta forma necessidade de cirurgia. 

Fig. 1 | Frequência absoluta da MAVC inicial e final.

Quadro VI | Fases da doença VKH e médias da MAVC 
inicial e final

Fases da Doença VKH MAVC Inicial MAVC Final

Fase ocular 0,48 ± 0,35  0,84 ± 0,27

Fase crónica 0,34 ± 0,32 0,62 ± 0,38

Fase recorrência 0,42 ± 0,38 0,38 ± 0,39

Quadro VII | Tempo decorrido entre o início dos sintomas e 
a instituição da terapêutica imunossupressora 
e MAVC final

Tempo MAVC Final

≤ 30 dias 0,79 ± 0,32

< 180 dias 0,73 ± 0,34

≥ 180 dias 0,51 ± 0,44

Quadro VIII | MAVC final em doentes submetidos e não a 
cirurgia de catarata

MAVC Final

Cirurgia de catarata (LIO) 0,44 ± 0,32

Sem cirurgia 0,80 ± 0,34
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DISCUSSãO

Manifestações Sistémicas
Prodromos
A doença VKH é normalmente precedida por uma fase 

prodrómica (ou de meningoencefalite) com sintomas não 
específicos que incluem cefaleias, vertigens, náuseas, rigi-
dez da nuca, vómitos, dor orbitária e febre, e que podem du-
rar alguns dias. Nesta casuística, apenas foi possível apurar 
uma história de manifestações prodrómicas em 20% dos ca-
sos, todos do sexo feminino, ao contrário do habitualmente 
relatado. Inicialmente os doentes costumam consultar um 
oftalmologista devido aos problemas oculares, nomeada-
mente pela perda súbita de visão, dor ocular e fotofobia, 
embora também outros sintomas possam estar presentes, 
como os distúrbios auditivos. Neste estudo não foram en-
contrados casos de manifestações neurológicas complexas, 
como hemiparésia, hemiplegia, disartria ou afasia, nevrite 
óptica ou paralisia dos nervos cranianos, que pontualmente 
podem surgir nesta fase prodromica.

Na população estudada, a punção lombar foi realizada 
no grupo de doentes com esta fase prodrómica mais eviden-
te, tendo motivado um internamento em neurologia, com 
suspeita de uma meningite. Em 80% dos casos, a punção 
lombar revelou pleocitose do LCR, com predomínio de lin-
fócitos e monócitos, e uma glicorráquia com uma relação 
normal com o nível de glicose do soro. Curiosamente, em 
três destes doentes foi estabelecido previamente um diag-
nóstico de meningite tuberculosa, tendo iniciado tratamento 
anti-tuberculoso. O diagnóstico de doença VKH só foi es-
tabelecido na consulta de Imunopatologia Ocular, quando 
surgiu uma perda súbita de visão, na presença de achados 
oftalmológicos sugestivos do diagnóstico.

Manifestações neurológicas
As cefaleias são a principal queixa neurológica, como 

é referido nalguns estudos, nomeadamente num realizado 
em doentes Hispânicos8, o que coincide com o observado. 
As cefaleias intensas foram a principal queixa neurológica 
(73,3% dos casos), geralmente ocorrendo durante as fases 
de agravamento da doença, e muitas vezes associadas a uma 
redução da terapêutica imunossupressora, o que pode cons-
tituir um bom indicador de actividade da doença, durante a 
redução da terapêutica.

Outros estudos relatam outras manifestações neurológicas 
tais como fraqueza facial moderada, cefaleias do tipo migrai-
ne com doença sensitivo-motora e, ainda, disfunção cerebral 
cognitiva, meningismo, a ataxia, confusão e sintomas neuroló-
gicos focais. Neste estudo, no entanto, não foram encontrados 
casos de manifestações neurológicas focais ou complexas.

A maioria dos sintomas neurológicos têm sido directa-
mente atribuídos às alterações no LCR (pleocitose, eleva-
ção da pressão intracraniana, níveis elevados de proteínas) 
enecessitam de uma rápida avaliação, sendo a punção lom-
bar importante para um diagnóstico diferencial. Na doen-
ça VKH são características uma pleocitose, observada em 
cerca de 84% dos casos1-5,9, tal como foi constatado neste 
estudo, com predomínio de linfócitos e monócitos, e uma 
glicorráquia, devendo esta mostrar uma relação normal com 
o nível de glicose do soro.

Manifestações auditivas
Os distúrbios do ouvido interno incluem disacúsia, acu-

fenos e vertigens, ocorrendo em cerca de 75% dos doen-
tes1-5, tal como se pode constatar na população estudada 
(76,7%). A perda da audição coclear envolve normalmente 
as frequências elevadas e pode afectar mais de 75% dos ca-
sos1-5, bastante superior ao observado neste estudo (10%), 
provavelmente por uma insuficiente avaliação audiométri-
ca. Pensa-se que estes sintomas estejam associados com a 
inflamação que envolve as meninges e o ouvido interno, 
onde existem células contendo melanina.

Manifestações cutâneas
Cerca de 72% dos doentes relatam uma sensibilidade 

ao toque (hipersensibilidade cutânea) da pele e do cou-
ro cabeludo especialmente durante a fase activa (sobre-
tudo na fase prodrómica)1, frequência bastante superior 
à observada neste estudo (16,7%). O vitiligo e a poliose 
ocorrem num grande número de doentes (63% e 90%, res-
pectivamente) durante a fase de convalescença/crónica1-5.  
Embora rara na fase aguda da doença, a observação de 
poliose dos cílios, mesmo atingindo apenas um ou dois 
cílios, deve chamar a atenção para o diagnóstico de do-
ença VKH. A alopécia é igualmente frequente, tendo sido 
descrita em até 73% dos doentes com a doença VKH. Na 
população estudada a frequência das manifestações cutâ-
neas foi bastante inferior, sendo a poliose a mais frequen-
te (50%). O vitiligo foi apenas observado em 23,3% dos 
casos, ocorrendo em todos em fases tardias da doença, a 
alopécia foi rara (10%).

Manifestações oculares
Os doentes podem apresentar inicialmente um quadro 

unilateral de inflamação e/ou diminuição da acuidade visual 
mas, na maioria dos casos (94%), o envolvimento do segun-
do olho ocorreu dentro de duas semanas, tal como foi pos-
sível constatar. O início da uveíte ocorreu simultaneamente 
nos dois olhos em 89,3% e em menos de duas semanas em 
todos os casos.
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Uveíte Anterior
Neste estudo, a uveíte anterior foi mais frequentemente 

granulomatosa, com precipitados “em gordura de carneiro”, 
observados em 93,5% dos casos de panuveíte. Na doença 
VKH a uveíte nunca se observa isoladamente, mas sempre 
associada a um envolvimento do segmento posterior. A acti-
vidade inflamatória pode ser bastante intensa e envolver tanto 
a câmara anterior como o vítreo anterior, o que ocorre, segun-
do alguns autores, em cerca de 56% dos casos4,5, frequência 
algo superior à observada neste estudo, que foi de 32,3%. 

Uveíte Posterior
As alterações características, graves e em maior exten-

são, ocorrem no segmento posterior do globo ocular, à me-
dida que a doença progride. Neste estudo, o envolvimento 
do segmento posterior foi constante, no contexto de uma 
panuveíte em cerca de metade dos casos, e de uma uveíte 
posterior isolada noutra metade. 

Uma vitrite moderada a intensa foi observada em 82,8% 
dos casos, mas permitindo a avaliação do segmento poste-
rior. Nos restantes, em doentes com descolamentos exsuda-
tivos da retina, não se observou uma reacção celular signifi-
cativa no vítreo posterior. Os descolamentos exsudativos da 
retina, localizados e/ou difusos, foram observado em 39,7% 
dos doentes, na grande maioria sem reacção celular signifi-
cativa no vítreo posterior.

Os achados retinianos característicos são o edema re-
tiniano difuso e os descolamentos exsudativos da retina 
localizados e/ou difusos. O edema é uma das primeiras ma-
nifestações, observado em 63,8% dos casos deste estudo, e 
frequentemente localizado no pólo posterior, enquanto os 
descolamentos da retina ocorrem tipicamente depois, são 
bilaterais e multifocais, surgindo mais frequentemente na 
parte inferior da retina. O disco óptico está frequentemente 
hiperemiado e/ou pode desenvolver marcado edema, com 
aspecto semelhante ao de uma nevrite óptica, ocorrendo em 
cerca de 87% dos casos4,5. Neste estudo, foi observado em 
65,5% dos casos e, na sua grande maioria, em casos de pa-
nuveíte, sendo bastante característico da doença VKH.

Durante a fase crónica, o fundo é caracterizado por al-
terações do epitélio pigmentado da retina (EPR), nomeada-
mente a despigmentação, as “linhas de demarcação” e áreas 
de hiperpigmentação, observados em cerca de 40% dos ca-
sos estudados. Estas “linhas de demarcação” representam a 
extensão anterior dos descolamentos exsudativos da retina.

Quando ocorre a característica despigmentação gene-
ralizada do fundo, de aspecto laranja-avermelhado, deno-
mina-se por “sunset-glow” ou como fundo “blond”1,2,4,5. 
Observou-se este aspecto típico do fundo ocular em 77,6% 
dos casos estudados.

Na periferia da retina (no EPR) podem surgir lesões 
amareladas-esbranquiçadas focais, de contornos bem de-
finidos, que se pensa serem os equivalentes clínicos dos 
nódulos Dalen-Fuchs. Estas lesões estavam presentes em 
25,9% dos casos, todos em casos de panuveíte. 

À medida que a doença avança pode surgir neovascula-
rização da retina e do nervo óptico, com hemovítreos recor-
rentes e neovascularização sub-retiniana, na área macular, 
complicações que não foram, no entanto, observadas em 
nenhum dos doentes estudados.

Evolução
O curso clínico da doença VKH é variável, desde um 

período limitado de inflamação intraocular com rápida des-
pigmentação e sem crises ulteriores, a uma doença cróni-
ca, prolongada e recorrente, necessitando imunossupressão 
prolongada e com prognóstico visual reservado6. O carác-
ter crónico está dependente de um atraso no diagnóstico, 
muitas vezes originado por um desconhecimento das mani-
festações clínicas iniciais desta doença. O tempo decorrido 
entre o início dos sintomas da doença VKH e a instituição 
de terapêutica imunossupressora (Ciclosporina A) parece 
influenciar a MAVC final, como constatámos neste estudo. 
Mas são as complicações do segmento anterior, tais como a 
formação de cataratas e o glaucoma secundário, que ocor-
rem em mais de 1/3 dos doentes, que parecem condicionar 
um pior prognóstico visual.

Complicações
Uma das complicações frequente nos doentes com do-

ença VKH é a formação de cataratas, surgindo como resul-
tado da inflamação crónica do segmento anterior, ou do uso 
prolongado de corticosteróides. A formação de cataratas, no 
decorrer da doença, observou-se em cerca de 40% dos olhos 
estudados, a grande maioria em casos de panuveíte, e sendo 
quase sempre bilateral. A necessidade de uma cirurgia pre-
coce, em fase activa da doença, parece influenciar negativa-
mente o prognóstico visual. Observou-se uma MAVC final 
inferior nos doentes submetidos a cirurgia de catarata com 
implante de lente intraocular, relativamente aos doentes que 
não tiveram necessidade de cirurgia. 

As sinéquias posteriores foram observadas em cerca de 
40% dos doentes estudados, surgindo no decorrer da doen-
ça, e causando muitas vezes seclusão pupilar (cerca de 35% 
dos casos), obrigando à realização de iridotomias por laser 
Nd Yag. É frequente, na doença VKH, a existência de uma 
íris espessada que dificulta a realização de iridotomias por 
laser. Os indivíduos com a doença VKH podem desenvol-
ver quer um glaucoma agudo, quer um glaucoma crónico, 
ambos de difícil controlo. 
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Uma causa comum de perda da visão na doença VKH 
é a alteração da pigmentação com degenerescência do epi-
télio pigmentado da retina, associada à inflamação do seg-
mento posterior. Na realidade, muitos doentes desenvolvem 
despigmentação generalizada do fundo associada com o si-
nal “sunset glow” ou fundo “blond”. Neste estudo, apesar 
de frequente (77,6% dos casos), não parece influenciar de 
forma significativa o prognóstico visual.

O edema macular cistóide pode ocorrer (32,8% dos 
doentes estudados), e ser uma causa de diminuição da vi-
são nalguns doentes. Como resultado de doença retiniana 
avançada e difusa, ou em associação com neuropatia, pode 
também ocorrer atrofia óptica. Embora a neuropatia óptica 
seja uma causa relativamente pouco frequente de perda da 
visão nos doentes com VKH, tem sido relatada como causa 
predominante nalguns casos. A neovascularização do disco 
óptico tem sido associada com a uveíte crónica e, embo-
ra rara, também tem sido descrita tardiamente na doença 
VKH. Não foram observadas estas complicações em ne-
nhum doente do estudo.

Prognóstico
Os estudos iniciais descrevem o prognóstico visual da 

doença de VKH como sendo pobre. Contudo, um diag-
nóstico em tempo útil e um tratamento mais agressivo, 
parecem melhorar os resultados visuais. Relativamente à 
acuidade visual final, esta depende da rapidez e adequa-
ção do tratamento, observando-se uma ampla distribuição 
de resultados nos estudos de prognóstico visual11,12. Um 
grande número de olhos apresentam acuidades visuais 
de 20/200 ou inferior mas, no entanto, uma significativa 
proporção de olhos tem uma acuidade visual igual ou su-
perior a 20/40. Cerca de dois terços ou mais dos doentes 
com doença VKH, e sob tratamento imunossupressor, irá 
manter uma acuidade visual igual ou superior a 20/40. 
Cerca de 20% ou menos dos olhos irão ter, em última ins-
tância, uma acuidade visual inferior a 20/200. Um pior 
prognóstico visual parece estar associado a alguns facto-
res de risco, nomeadamente uma baixa visão como mani-
festação inicial, uveíte crónica/recorrente, assim como a 
complicações oculares da uveíte anterior, como cataratas 
e glaucoma.

Parece ser importante, na doença de VKH, e como se 
pode depreender deste estudo, um diagnóstico em tempo 
útil e um tratamento inicial agressivo, pois parecem me-
lhorar prognóstico visual a longo prazo. Particular ênfase 
e cuidado deve ser dado ao tratamento inicial destes doen-
tes, pois parece condicionar a evolução futura da doença, 

desde um período limitado de inflamação intraocular com 
rápida despigmentação e sem crises ulteriores, a uma doen-
ça crónica, prolongada e recorrente, necessitando imunos-
supressão prolongada e com prognóstico visual reservado. 
O tempo decorrido entre o início dos sintomas da doença 
VKH e a instituição de terapêutica imunossupressora (com 
Ciclosporina A) parece influenciar a MAVC final, como 
constatámos neste estudo.
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