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RESUMO: Modelo do estudo: Relato de caso
Importância do problema: A síndrome de Cogan Reese é uma rara patologia, classificada

como uma das variantes da síndrome endotelial iridocorneana, que acomete indivíduos jovens,
saudáveis, não correlacionada a história familiar, com evolução rápida de glaucoma de difícil
controle.

Comentários:  É descrito um caso de síndrome de Cogan Reese, epidemiologicamente atípico,
assistido na Fundação Altino Ventura, Recife, Pernambuco, durante um período de seis meses.
O paciente evolui com boa resposta à terapêutica clínica instituída, embora já apresentasse, ao
diagnóstico, as conseqüências tardias de glaucoma secundário. São feitas considerações a
respeito dos diversos aspectos da síndrome endotelial iridocorneana.

UNITERMOS: Doenças da Córnea. Endotélio da Córnea. Glaucoma. Doenças da Íris; sín-
drome;  patologia.
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corneanas características, com pleomorfismo e poli-
megatismo endotelial, semelhante a córnea goteada.
Alterações distróficas irianas incluem atrofia, pseudo-
policoria, ectrópio uveal. Os nódulos característicos
da síndrome de Cogan Reese representam focos de
estroma iriano, normal, remanescente, cercado por
células endoteliais(4). É, freqüentemente, complicada
com glaucoma(2/4), provavelmente secundária ao cres-
cimento da membrana corneana ectópica(2). Sinéquias
anteriores e periféricas ocorrem comumente(2,3). Go-
niossinéquias múltiplas estendem-se em todas as dire-
ções, podendo bloquear o seio camerular. Pacientes
com síndrome de Cogan-Reese queixam-se mais fre-
qüentemente de alterações pupilares(2).

Alguns estudos histológicos e à microscopia ele-
trônica(6/10) demonstraram uma membrana de
Descemet ectópica sobre a superfície corneana pos-

1. INTRODUÇÃO

Normalmente, considera-se que a síndrome en-
dotelial iridocorneana (ICE síndrome) tenha três vari-
antes principais: síndrome de Chandler, atrofia pro-
gressiva (essencial) da íris e síndrome de Cogan
Reese(1/4).

Predomina em leucodérmicos, do sexo femini-
no, com idade de apresentação, usualmente, a partir
da terceira década de vida(1/3). Casos familiares são
raros(1,2,4). É, freqüentemente, progressiva embora já
tenha sido relatada a regressão de um caso(5) e unila-
teral, embora alterações subclínicas contralaterais tam-
bém possam ser observadas ocasionalmente(1/4,6). Atri-
bui-se sua etiopatogenia a uma inflamação endotelial
crônica de etiologia provavelmente viral(2,3,6).

Caracteriza-se pela presença de anormalidades
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terior e anterior da íris,(5,7/9)  a presença de necrose
celular e de uma inflamação crônica, de leve intensi-
dade, com perda de inibição de contato, associada à
formação de múltiplas camadas endoteliais. Essas al-
terações podem, ou não, acometer todo o endotélio(11).
A microscopia especular mostra alterações endoteliais
patognomônicas, com a presença de células anormais,
caracterizadas por uma área escura com mancha cen-
tral clara e, freqüentemente, uma zona periférica cla-
ra. O tamanho das células varia, mas, tipicamente,
são maiores que as células endoteliais normais. Elas
ocorrem em áreas que se apresentam com o aspecto
de metal batido à reflexão especular no exame à lâm-
pada de fenda. São denominadas ICE-cells(4,12).

2. APRESENTAÇÃO DO CASO

M.B.A, 43 anos, sexo masculino, melanoder-
mo, pintor, natural e procedente de São Lourenço da
Mata – PE, atendido na Fundação Altino Ventura, em
setembro de 1998, queixando-se de diminuição pro-
gressiva da acuidade visual no olho direito, há alguns
anos. Vinha encaminhado por oftalmologista de outro
serviço, por apresentar pressão ocular elevada, tendo
sido prescrito betaxolol colírio, uma gota de 12/12 h.

Vinha em uso regular da medicação. Negava antece-
dentes patológicos pessoais e familiares.

Ao exame oftalmológico, possuía acuidade vi-
sual para longe com correção (-5,00 DE<> -2,00 DC
a 90°) de 20/60 no olho direito (OD) e, no olho es-
querdo (OE), (+ 0,50 DE) 20/20. À biomicroscopia,
apresentava, no OD, córnea com aparência de metal
batido difusamente, câmara anterior profunda (Grau
IV de Van Herick) e opticamente livre, atrofia estromal
iriana difusa, com nódulos pigmentados entre cinco e
dez horas, pupila ovalada, com corectopia ínfero-tem-
poral e reflexo fotomotor lentificado. Não foi obser-
vado ectrópio uveal (Figura 1). A pressão ocular (PO)
era de 23 mmHg no OD e 10 mmHg no OE, às 14
horas e 30 minutos. À gonioscopia, observou-se, em
ambos os olhos, ângulo amplo (grau IV da classifica-
ção de Shaffer) em todos os quadrantes. No OD, ob-
servou-se área de hiperpigmentação, estendendo-se
da raiz da íris ao trabeculado (às sete horas). Não
observamos sinéquias periféricas. À fundoscopia, o
OD apresentava nervo óptico pálido, escavação papilar
total, atrofia de epitélio pigmentar da retina peripapi-
lar, vasos de calibres e contornos normais, mácula sem
alterações visíveis, retina aplicada (Figura 2). O olho
esquerdo encontrava-se normal à avaliação.

Figura 1: OD  evidenciando atrofia estromal iriana difusa, com nódulos pigmentados, entre cinco e dez horas, corectopia
infero-temporal.
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Figura 2: Retinografia do olho direito que mostra: escavação papilar total, atrofia de epitélio pigmentar da retina peripapilar, vasos de
calibres e contornos normais, mácula sem alterações visíveis, retina aplicada.

Considerou-se a hipótese diagnóstica de síndro-
me de Cogan-Reese no OD. Substituiu-se o betaxolol
pelo maleato de timolol, e associou-se a dorzolamida
de 12/12 h, no OD.

Foi realizada microscopia especular (TOPCOM
SP 100) em ambos os olhos, o que evidenciou di-
minuição importante da contagem celular no OD,
com alterações características que confirmavam o
diagnóstico. (Figura 3). A perimetria computadori-
zada (Allergan Humphrey Field Analyser) demons-
trou redução geral da sensibilidade no olho afetado. A
análise de fibras nervosas (GDX laser Diagnosis
Technology Incorporation), no OD, apresentava dimi-
nuição importante da espessura da camada de fibras

nervosas nos pólos superior e inferior, com alteração
da curva base que se retifica. (Figura 4). O olho
esquerdo encontrava-se dentro dos padrões da nor-
malidade.

O paciente foi acompanhado por seis meses,
mensalmente, nesta instituição, Fundação Altino Ven-
tura, apresentando, com as medicações prescritas,
manutenção do quadro oftalmológico, com controle
adequado da pressão ocular.

3. DISCUSSÃO

A síndrome endotelial iridocorneana é uma rara
síndrome. Predomina em pessoas leucodérmicas, do
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Figura 3: Microscopia especular do olho direito, apresentando diminuição importante do número de células, com alterações endoteliais
caractrerísticas.

teração da forma pupilar (pupila ovalada),o que pode,
tipicamente, caracterizar a patologia como síndrome
de Cogan-Reese.

Acredita-se que o glaucoma seja causado por
proliferação do endotélio corneano, com formação de
membrana que, progressivamente, reveste a malha
trabecular, e não devido às gonossinéquias que sur-
gem tardiamente(2,3).

O tratamento clínico do glaucoma deve ser ten-
tado, inicialmente, com agentes que diminuam a pro-
dução de humor aquoso, embora muitos pacientes,
eventualmente, necessitem cirurgia filtrante. Vários
procedimentos cirúrgicos filtrantes têm sido relatados
na literatura, com sucesso variado no controle da pres-
são ocular(2,3,13). Nos casos rebeldes de edema cor-
neano, a ceratoplastia penetrante pode ser necessária
após controle tensional(2,3). O paciente encontra-se
com boa resposta ao tratamento clínico instituído, como
é comum em alguns casos, particularmente no início
do quadro(1/3).
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sexo feminino, com idade de apresentação, usualmen-
te, a partir da terceira década de vida(1/3). É, freqüen-
temente, progressiva e unilateral(1/3,4,6). Há relatos de
casos bilaterais, mais comuns em homens(2). Numa
série de Calixto e Cronemberger, observou-se que a
apresentação inicial da síndrome de Cogan-Reese
ocorria entre 30,3 +/- 11,6 anos e acometeu o sexo
masculino em 21,4% dos casos(2).

Na Fundação Altino Ventura, diagnosticaram-
se quatro casos de ICE-síndrome, sendo este o único
caso de  síndrome de Cogan-Reese, diagnosticado na
instituição. Há dois casos de atrofia essencial da íris e
um caso de síndrome de Chandler, recentemente di-
agnosticado.

No caso relatado, observou-se comprometimen-
to unilateral num indivíduo do sexo masculino com 43
anos. Não havia casos semelhantes na família(1/4).

A síndrome de Cogan-Reese pode conter al-
gum grau das características presentes nas outras va-
riantes, porém, o seu principal achado são os nódulos
na superfície da íris, circundados pela típica membra-
na celular(1/3,8). O paciente observado apresentava
córnea goteada, com áreas de atrofia estromal iriana
e nódulos pigmentados, pediculados, corectopia e al-
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Figura 4: Análise de fibras nervosas do olho direito. Note-se a diminuição de espessura, nas camadas de fibras nervosas, superior e
inferiormente.
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ABSTRACT: Paper design: Case Report
Clinical relevance:  Cogan-Reese syndrome is an uncomun disease, classified as one of the

three kinds of  iridocorneal endothelial syndrome, affects young and healthy people, without
inherance pattern, that quickly evolves to a difficult controlling glaucoma.

Comments: A Cogan-Reese syndrome case, assisted at Altino Ventura Foundation, Recife,
Pernambuco, during a period of six months, is described. The outcome was successful with
clinical treatment, thought associated to late features of secundary glaucoma on diagnosis.
Comments on several aspects of iridocorneal endothelial syndrome are described.

UNITERMS: Corneal Diseases. Endothelium, Corneal. Glaucoma. Iris Diseases; pathology.;
syndrome.


