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Ender görülen inflamatuvar bir hastalık: 
Cogan sendromu

A rarerely seen inflammatory disease: Cogan’s syndrome
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ÖZ

Cogan sendromu, ender görülen, nedeni bilinmeyen, özellikle görme ve işitmeyi etki-
leyen inflamatuvar bir hastalıktır. İnterstisyel keratit ve işitme kaybı bulguları ile 
karakterize olup, orta ve büyük damarları etkileyen vaskülitler tabloya eşlik edebilir. 
Bu olgu sunumunda, kliniğimize görme ve işitme yakınmaları ile başvurmuş ve Cogan 
sendromu tanısı almış 14 yaşında bir erkek hasta sunulmuştur.

Anahtar kelimeler: Cogan sendromu, sensorinöral işitme kaybı, interstisyel keratit, 
vestibuler disfonksiyon

ABSTRACT

Cogan’s syndrome is a rarely seen inflammatory disease with an unknown etiology 
which affects vision and hearing. It is characterized by findings of keratitis and hea-
ring loss. Medium and large vessel vasculitis may accompany the disease. In the pre-
sent case, a 14-year-old male was applied to our clinic with vision and hearing loss and 
consequently diagnosed as Cogan’s syndrome.
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 GİrİŞ 

 Cogan sendromu ilk defa 1945 yılında oftalmolog 
Dr. David Glendenning Cogan tarafından tanımlan-
mıştır. Cogan sendromu bilateral non-sfilitik inters-
tisyel keratit ve meniere hastalığını taklit eden, bila-
teral vestibuler ve akustik disfonksiyon ile seyreden 
otoimmün bir hastalıktır. İnterstisyel keratit genellik-
le ani başlangıçlı olup, gözde sulanma, ağrı, kızarık-
lık ve fotofobi ile seyrederken, işitme ile ilgili bulgu-
lar genellikle işitmede azalma, vertigo ve tinnitus 
şeklinde seyreder. Bulgular bilateral ve ilerleyicidir 
(1-4). Hastalık genellikle genç erişkinlerde ortaya çıkar. 
Her iki cinste eşit sıklıkta görülür. Etiyolojide Borrelia 
ve Klamidya enfeksiyonlarının rol oynadığı düşünül-
mektedir fakat kesin olarak kanıtlanamamıştır. 
Hastalığa sistemik vaskülit eşlik edebilir ve özellikle 

de aort tutulumu sık görülür. Erken dönemde verilen 
steroid tedavisi göz bulgularını ve işitme kaybını 
önemli ölçüde azalttığından erken tanı ve tedavi 
oldukça önemlidir (5,6).

 OlGU

 On dört yaşında erkek hasta, Eylül 2015’te klini-
ğimize gözlerde yanma, kızarıklık ve işitme kaybı 
yakınmaları ile başvurdu. Yaklaşık iki hafta önce 
başlayan yakınmalar nedeni ile çeşitli antibiyotik ve 
steroid içeren göz damlaları kullanan fakat bulguları 
gerilemeyen hasta, yaklaşık bir hafta önce başlayan 
ve giderek ilerleyen işitme kaybının da olması nede-
niyle dış merkezden kliniğimize yönlendirildi. 
Başvuru sırasında hastanın genel durumu iyi, cilt 
muayenesi doğal, solunum sistemi, kardiyovasküler 
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sistem ve sindirim sistemi muayenesi doğaldı. 
Meningeal irritasyon bulguları yoktu. Daha önce bu 
tarz yakınmaları olmayan hastanın herhangi bir has-
talık ve ilaç kullanımı öyküsü de yoktu. Hasta ileri 
tetkik ve tedavi amaçlı servisimize yatırıldı. Rutin 
tetkikleri alınıp, göz ve kulak-burun-boğaz bölümle-
rine konsülte edildi. Hastada interstisyel keratit, üveit 
ve sensörinöral işitme kaybı tespit edildi. Tetkiklerinde 
WBC:14.200/mm3 (%70 nötrofil hakimiyetinde), 
Hemoglobin:10 g/dl (12-16 g/dl), Platelet:334.000/
mm3, Sedimentasyon:98 mm/saat, CRP:38 mg/dl 
(0-6 mg/dl) saptandı. Otoimmün hastalık ve enfeksi-
yon açısından hastadan ASO, RF, ANA, c-ANCA, 
p-ANCA, Anti-ds DNA, ASMA, CD3, CD4, CD7, 
CD8, CD19, C4, IgA, IgG, IgM, Toxoplazma IgM-
IgG, Anti HİV, HSV IgM-IgG, CMV IgM-IgG, EBV 
IgM-IgG, Borelia IgM-IgG ve hepatit markerları 
istendi. ASO: 400 U/ml, ANA(+) saptandı. Diğer test 
sonuçları normal bulundu. Hastaya çekilen PA akci-
ğer grafisi, tüm batın ultrasonu, EKO, kranial MR, 
kranial ve boyun MR anjiyografi de patoloji saptan-
madı. Hastada sensorinöral işitme kabına yol açabile-
cek nedenler arasında travma, ilaç kullanımı ve aşırı 
gürültüye maruziyet öyküsü olmaması, yapılan tet-
kiklerinde, görüntüleme yöntemleri ve fizik muaye-
nesinde işitme kaybına yol açabilecek diğer tümöral 
ve menenjit gibi enfeksiyon bulgularının tespit edil-
memesi ve işitme kaybına eşzamanlı interstisyel 
keratitin de eşlik etmesi üzerine bu ön planda Cogan 
sendromu düşünüldü. Hastaya 1,5 mg/kg’dan siste-
mik steroid tedavisi (prednizolon), göz bulguları için 
de antibiyotik ve steroid içereren göz damlaları baş-
landı. Yaklaşık on günlük tedavi sonrası göz bulgula-
rı belirgin gerileyen fakat işitme kaybında gerileme 
olmayan hastanın tedavisi prednizolon 1000 mg/gün 
(3 gün boyunca) ve metotrexat 20 mg/hafta olarak 
yeniden düzenlendi. Bir aylık prednizolon ve metot-
rexat tedavisinin sonunda göz bulguları tamamen 
düzelen hastanın işitme kaybının da belirgin düzeldi-
ği fakat tamamen iyileşmediği tespit edildi. Romatoloji 
kontrolünde hastanın prednizolon tedavisi iki ay daha 
devam edilip azaltılarak kesildi. Metotrexat tedavisi-
nin ise haftada bir gün 20 mg oral olacak şekilde bir 

yıl daha devam etmesi planlanarak hasta taburcu edil-
di. 

 TArTIŞmA

 Cogan sendromu oldukça ender görülen işitme-
denge bozuklukları nedenlerinden birisidir. Bazı 
olgularda ataklar şeklinde seyrederken, bazı olgular-
da ise hızlı ve gürültülü bir başlangıç sonrası aylar 
süren progresif bir dönemle seyreder. Hastalık, tipik 
olarak vertigo ataklarının eşlik ettiği sensorinöral 
işitme kaybı ve gözde non-sfilitik interstisyel keratit 
ile seyrederken, daha ender olarak görülen atipik 
Cogan sendromu ise gözde keratit dışında sklerit, 
episklerit, papilödem, retinal hemorajiler ve vitritis 
ile de karakterize olabilir. Ayrıca tipik formdan faklı 
olarak atipik Cogan Sendromunda romatoid artrit, 
crohn hastalığı, ülseratif kolit gibi diğer sistemik inf-
lamatuvar hastalıklar daha sık görülür (1,2,3,7). Cogan 
sendromunda işitme-denge bozuklukları genellikle 
göz bulguları ortaya çıktıktan sonraki 2 yıl içinde 
görülür (3,8).
 Cogan sendromunun otoimmün kaynaklı olduğu; 
iç kulak, kornea ve endotel epiteline karşı oluşan 
antikorların klinik tabloya yol açtığı düşünülmektedir 
(9,10). Casoli ve Tumati’nin (11) Sjögren sendromu nede-
ni ile takip ettikleri bir hastada IgG ve IgM antifosfo-
lipit antikorları yüksek bulunmuş ve hastada 6 yıl 
sonra Cogan sendromu gelişmiştir.
 Yapılan temporal kemik incelemelerinde erken 
dönemde spiral ligamanda plazma hücreleri ve lenfo-
sit infiltrayonu tespit edilmiştir. Ayrıca corti organın-
da dejenerasyon, endolenfatik hidrops ve vestibuler 
sinirlerde demiyelinizasyon saptanmıştır. Geç dönem-
de ise endolenfatik hidropsun daha da ağırlaştığı ve 
yeni kemik oluşumları tespit edilmiştir. Endolenfatik 
hidrops işitme kaybının temel nedenidir. Eğer tedavi-
ye erken dönemde başlanmazsa koklea ossifiye ola-
bilir ve geri dönüşümsüz işitme kaybı gelişebilir. 
Hastalığın ilerleyen döneminde vestibüler semptom-
lar düzelirken, genellikle her iki tarafta işitme azalır 
ve tipik Cogan sendromunda %54, atipik formda ise 
%37 sensorinöral işitme kaybı gelişebilir (12,13).
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 Cogan sendromunda göz bulguları genellikle ağrı, 
kızarıklık, sulanma, fotofobi şeklinde seyreder. 
Yapılan çalışmalarda, hastalarda %72 sıklıkta inters-
tisyel keratit, %34 sıklıkta konjonktivit, %32 sıklıkta 
iridosiklit geliştiği tespit edilmiştir. Bulgular adeno-
viral veya klamidyal keratit ile karışabilmekte olup, 
özellikle hastalarda işitme ve denge kaybı bulguları 
yoksa ayırıcı tanıda viral keratitler düşünülmelidir. 
Korneadaki lezyonlar erken topikal steroid tedavisine 
iyi yanıt verir. Korneal lezyonlar erken tedavi edil-
mezse daha sonra neovaskülarizasyonla birlikte gra-
nüler infiltratlara dönüşür, skar ve vaskülarizasyon 
sonucu kornea matlaşır ve görme keskinliği azalır. 
Tedaviye erken dönemde başlanırsa bu komplikas-
yonlar ender olarak ortaya çıkar ve hastaların yalnız-
ca %5’inde görme kaybı gelişir (5,6).
 Cogan sendromunda hastaların %15’inde vaskülit 
görülür ve aortit, büyük damar vasküliti (takayasu 
benzeri), orta çaplı arterit (poliarterit benzeri) veya 
diğer vaskülitik sendromlar tabloya eşlik edebilir. 
Histopatolojik olarak damar duvarında nötrofil ve 
lenfosit infiltrasyonları, intimal proliferasyon ve fib-
rinoid nekroz mevcuttur. En sık büyük damar vaskü-
liti görülür. Nörolojik tutulum enderdir. Hastalarda 
kutanöz vaskülite bağlı purpura, ürtiker veya nodül-
ler görülebilir (5,14).
 Tedaviye olabildiğince erken başlanması ilerleyici 
işitme kaybının, vestibüler disfonksiyonun, irrever-
sible görme bozukluklarının ve kardiyovasküler 
komplikasyonların önlenmesi açısından çok önemli-
dir (15). İnterstisyel keratit tedavisinde topikal korti-
kosteroidler kullanılır ve genellikle bir hafta içerisin-
de göz bulguları düzelir. Ender olarak ilerleyici veya 
görme bozukluğuna neden olan arka segment tutulu-
munda sistemik kortikosteroid tedavisi uygulanır. 
Cogan sendromunun tedavisinde prednizolon 1-2 
mg/kg/gün dozunda başlanır. Tedaviye 1-2 hafta için-
de olumlu yanıt alınırsa 2-4 hafta devam edilir. 
Sonrasında 6-8 hafta daha gün aşırı tedaviye devam 
edilir ve 3-4 ayda tedavi azaltılarak sonlandırılır (5,16). 
Steroid tedavisine 1-2 hafta içinde yanıt alınamazsa 
tedaviye siklofosfamid (1-2 mg/kg/gün) veya metot-
rexat (7,5-10 mg/kg/gün) ya da siklosporin (1-2 mg/

kg/gün) gibi diğer immunsupressif ilaçlar eklenir. 
Hastalığa sistemik vaskülit eşlik ediyorsa yine pred-
nizolon 1-2 mg/kg/gün dozda tek başına başlanır ve 
daha sonra yanıt durumuna göre yanına diğer immun-
supresif ilaçlar eklenir (15). Büyük damar tutulumunda 
siklosporin 3,5-5 mg/kg/gün, poliarteritte siklofosfa-
mid 2 mg/kg/gün dozunda başlanır. Tedaviye 3-6 ay 
devam edildikten sonra idame olarak azotioprin veya 
metotreksat tedavisine geçildiğinde hastaların uzun 
süre remisyonda kaldıkları tespit edilmiştir (17).
 Cogan sendromunda son yıllarda yeni tedavi seçe-
nekleri olarak plazmaferez, TNF-alfa inhibitörleri 
(infliximab), rituximab, tocilizumab ve mikofenolat 
mofetil kullanılmaktadır. Özellikle de infliximab ve 
rituximabın hastalığın erken döneminde çok etkili 
olduğu ve immünsüpresiflere olan gereksinimi azalt-
tığı gösterilmiştir (15).

 sOnUç

 Cogan sendromu ender görülmesine rağmen, kalı-
cı işitme kayıplarına yol açabilen kronik inflamatu-
var bir hastalıktır. Erken tanı ve tedavi ile oluşabile-
cek komplikasyonların önlenebilmesi açısından 
görme ve işitme ile ilgili bulguların varlığında ayırıcı 
tanıda kesinlikle düşünülmeli ve klinik ile tanı konul-
duğu anda tedaviye hemen başlanmalıdır.
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