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ΠΕΡΙΛΗΨΗ
Το σύνδρομο Cogan αποτελεί μια χρόνια φλεγμονώδη κατάσταση που εκδηλώνεται με προσβολή 
των ματιών (το συνηθέστερο διάμεση κερατίτιδα) και του έσω αυτιού (προοδευτική βαριά προσβο-
λή της ακοής και της αιθουσαίας λειτουργίας) σε συνδυασμό πιθανόν με προσβολή και άλλων συ-
στημάτων (το συνηθέστερο του καρδιαγγειακού). Προσβάλλει αμφότερα τα φύλα, άτομα συνήθως 
νεαρής ηλικίας με προτίμηση τα άτομα που βρίσκονται στην τρίτη δεκαετία της ζωής. Συστηματι-
κές εκδηλώσεις όπως χαμηλού ύψους πυρετός, κακουχία, αίσθημα εύκολης κόπωσης και απώλεια 
βάρους σε ποσοστό < 5% των ασθενών. Την πρώτιστη οφθαλμική εκδήλωση αποτελεί η διάμεση 
κερατίτιδα, ενώ αναφέρθηκε επίσης επιπεφυκίτιδα, επισκληρίτιδα, προσθία ή οπισθία σκληρίτιδα, 
ιριδοκυκλίτιδα και το σοβαρότερο αγγειίτιδα του αμφιβληστροειδούς. Εκδηλώσεις της προσβολής 
του έσω αυτιού μπορεί να αποτελέσουν ο ίλιγγος, η αταξία, η ναυτία, τάση για έμετο ή έμετοι σε 
συνδυασμό πιθανόν με μείωση της ακοής. Στις ακοομετρικές δοκιμασίες θα αποκαλυφθεί νευρο-
αισθητήρια προσβολή της ακοής που αφορά σε συνδυασμό με προσβολή της ικανότητας διάκρι-
σης της ομιλίας (poor speech discrimination). Από την καρδιά προσβολή των καρδιακών βαλβίδων 
(πρώτιστα της αορτικής) και των στεφανιαίων αρτηριών και από τα αγγεία προσβολή συχνότερα 
των μεγάλου μεγέθους (θυμίζει προσβολή της νόσου Takayasu με περιοχές αποφράξεων που 
προκαλούν διαλείπουσα χωλότητα άνω και κάτω άκρων ή/και προσβολή των νεφρικών αρτηριών) 
και λιγότερο συχνά των μέσου και μικρού μεγέθους αγγείων. Η θεραπεία εξαρτάται από το όργανο 
(όργανα) ή το σύστημα (συστήματα) που προσβάλλονται και τη βαρύτητα της προσβολής. Χρήση 
κορτικοστεροειδών τοπικά ή συστηματικά και σε μη ικανοποιητική ανταπόκριση ή εξάρσεις στην 
προσπάθεια μείωσης της δοσολογίας τους χορήγηση ανοσοκατασταλτικών όπως μεθοτρεξά-

της, κυκλοσπορίνης, μεθοτρεξάτης, λεφλουνομίδης ή mycophenolate 
mofetil. Σε ασθενείς με σοβαρή προσβολή της ακοής και μη ανταπό-
κριση στη συντηρητική θεραπεία θα δοκιμαστεί η τοποθέτηση κοχλι-
ακών εμφυτευμάτων. Σε ασθενείς με σοβαρές εκδηλώσεις του συν-
δρόμου Cogan που η προσβολή του συνδρόμου δεν υποχωρούν με 
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ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Το σύνδρομο Cogan αποτελεί μια χρόνια φλεγμονώ-
δη κατάσταση που εκδηλώνεται με προσβολή των 
ματιών (το συνηθέστερο διάμεση κερατίτιδα) και του 
έσω αυτιού (προοδευτική βαριά προσβολή της ακοής 
και της αιθουσαίας λειτουργίας) σε συνδυασμό πιθα-
νόν με προσβολή και άλλων συστημάτων (το συνηθέ-
στερο του καρδιαγγειακού).1-5 Προσβάλλει συνήθως 
άτομα νεαρής ηλικίας με προτίμηση τα άτομα που 
βρίσκονται στην τρίτη δεκαετία της ζωής. Η μέση ηλι-
κία προσβολής κατά την έναρξη του συνδρόμου εκτι-
μήθηκε σε αυτή των 22 ετών (από 5 ως 63 ετών).6-8 
Προσβάλλει το ίδιο συχνά αμφότερα τα φύλα.

ΑΙΤΙΟΠΑΘΟΓΈΝΕΙΑ 
Πιθανολογήθηκε λοιμώδες αίτιο πυροδότησης της εμ-
φάνισής του. Στο 1/4-1/3 των ασθενών της έναρξης 
του συνδρόμου προηγείται χρονική περίοδος εκδηλώ-
σεων που θυμίζουν ιογενή λοίμωξη.2,9-11 Το σύνδρομο 
Cogan είναι μάλλον ένα σύνδρομο στην παθογένεια 
του οποίου σημαντικό ρόλο έχουν ανοσολογικοί μηχα-
νισμοί καθότι βρέθηκαν αυτοαντισώματα που προκα-
λούν βλάβη στον επιθηλιακό ιστό του έσω αυτιού και 
στα ενδοθηλιακά κύτταρα. Οι Lunardi και συν-2002 
χρησιμοποίησαν ανοσοσφαιρίνη IgG από 8 ασθενείς 
με σύνδρομο Cogan προκειμένου να ελέγξουν πεπτί-
δια αυτοαντιγόνων που σχετίζονται με αυτό. Από τα 
πεπτίδια που διαπιστώθηκαν ένα αναγνωρίζονταν από 
τους ορούς όλων των ασθενών. Το πεπτίδιο αυτό είχε 
ομοιότητα με το με το αυτοαντιγόνο Ro/SSA και την 
πυρηνική πρωτεΐνη λ1 του ρεοϊού τύπου ΙΙΙ καθώς και 
με την πρωτεΐνη DEP-1/CD148 (cell-density enhanced 
protein tyrosine phosphatase-1) που εκφράζεται στον 
επιθηλιακό ιστό του έσω αυτιού και στα ενδοθηλιακά 
κύτταρα. Τα IgG αυτοαντισώματα κατά του που πε-
πτιδίου από τον ορό των ασθενών αναγνώρισαν την 
πρωτεΐνη DEP-1/CD148, συνδέθηκαν με ιστό από αν-
θρώπινο κοχλία και ανέστειλαν τον πολλαπλασιασμό 
των κυττάρων που εξέφραζαν την πρωτεΐνη DEP-1/
CD148. Τα αυτοαντισώματα αυτά συνδέονταν επίσης 
με την κοννεξίνη 26, μεταλλάξεις του γονιδίου της 

οποίας οδηγεί σε συγγενή κώφωση από βλάβη του 
έσω αυτιού. Επίσης είχαν την ικανότητα να προκαλούν 
την εμφάνιση εκδηλώσεων του συνδρόμου Cogan σε 
ποντίκια.9 Πυροδοτικό αίτιο πιθανόν να αποτελέσει και 
το κάπνισμα.11

ΚΛΙΝΙΚΈΣ ΕΚΔΗΛΏΣΕΙΣ
Όπως αναφέρθηκε στο 1/4-1/3 των ασθενών της 
έναρξης του συνδρόμου προηγείται χρονική περίοδος 
εκδηλώσεων που θυμίζουν ιογενή λοίμωξη.2,10,11 Συστη-
ματικές εκδηλώσεις όπως χαμηλού ύψους πυρετός, 
κακουχία, αίσθημα εύκολης κόπωσης και απώλεια βά-
ρους καθώς και εκδηλώσεις όπως λεμφαδενοπάθεια, 
ηπατομεγαλία, σπληνομεγαλία, αρθραλγίες ή αρθρί-
τιδα, μυαλγίες και κνιδωτικό εξάνθημα αναφέρθηκαν 
σε ποσοστό χαμηλότερο του 5% των ασθενών.4,11-13 
Στις εκδηλώσεις ωστόσο του συνδρόμου Cogan που 
θα οδηγήσουν στη διάγνωση και θα καθορίσουν τη 
θεραπευτική προσέγγιση περιλαμβάνονται πρώτιστα 
οι εκδηλώσεις από τα μάτια, το έσω αυτί και από το 
καρδιαγγειακό σύστημα.  

Ι. Εκδηλώσεις από τα μάτια
Την πρώτιστη οφθαλμική εκδήλωση αποτελεί η διά-
μεση κερατίτιδα και ακολουθεί η περιφερική, προσθία 
στρωματική (stromal) υποεπιθηλιακή κερατίτιδα.14 
Εκδηλώνεται κλινικά με πόνο, φωτοευαισθησίας και 
ερυθρότητα στα μάτια  καθώς και θάμπος οράσεως. 
Στην εξέταση με σχισμοειδή λυχνία θα φανεί διήθηση 
του κερατοειδούς κοκκιώδης, κατά τόπους και στα 
βαθύτερά του στρώματα. Στην ιστολογική εξέταση 
του κερατοειδούς ασθενών με διάμεση κερατίτιδα 
διαπιστώθηκαν διηθήσεις με λεμφοκύτταρα και πλα-
σματοκύτταρα που εντοπίζονταν στα βαθύτερά του 
στρώματα.15 Σε ασθενείς χωρίς αποτελεσματική αντι-
μετώπιση της οφθαλμικής προσβολής του συνδρόμου 
πιθανόν να αναπτυχθεί νεοαγγείωση και θόλωση του 
κερατοειδούς με προσβολή της όρασης.11,16 Στα μάτια 
των ασθενών με σύνδρομο Cogan αναφέρθηκε επί-
σης επιπεφυκίτιδα, επισκληρίτιδα, προσθία ή οπισθία 
σκληρίτιδα, ιριδοκυκλίτιδα και το σοβαρότερο αγγειί-
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την παραπάνω ανοσοκατασταλτική θεραπεία έχει δοκιμαστεί η χορήγηση βιολογικής θεραπείας 
με μονοκλωνικά αντισώματα κατά του παράγοντα νέκρωσης των όγκων-α (όπως infliximab) ή 
Rituximab (μονοκλωνικού αντισώματος κατά του CD20 μορίου της επιφάνειας των Β λεμφοκυτ-
τάρων που οδηγεί σε παροδική τους εξάλειψη) με ιδιαίτερα ικανοποιητικά, ταχείας εμφάνισης 
θεραπευτικά αποτελέσματα. 
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τιδα του αμφιβληστροειδούς.3,6,11,12,17 Σε περιπτώσεις 
σοβαρής οπισθίας σκληρίτιδας και/ή αγγειίτιδας του 
αμφιβληστροειδούς υπάρχει κίνδυνος προσβολής της 
όρασης.   

ΙΙ. Εκδηλώσεις από την προσβολή του έσω αυτιού
Κλινικά η προσβολή αυτή εκδηλώνεται με ίλιγγο, 
αταξία, ναυτία, τάση για έμετο ή εμέτους σε συνδυ-
ασμό πιθανόν με μείωση της ακοής.13 Σε προσβολή 
της αιθουσαίας λειτουργίας μπορεί να παρατηρηθεί 
oscillopsia (μια αίσθηση ότι τα αντικείμενα του χώρου 
μετακινούνται μπροστά ή πίσω κατά την απότομη 
στροφή του κεφαλιού στο πλάγιο). Σε δοκιμασία στο 
θερμό (caloric testing) συχνά παρατηρείται απουσία 
της αιθουσαίας λειτουργίας. Τα υποτροπιάζοντα επει-
σόδια της προσβολής αυτής μπορεί να οδηγήσουν σε 
προοδευτική μείωση της ακοής. Η μείωση αυτή την 
οποίαν εμφανίζουν τα δύο-τρίτα περίπου των ασθε-
νών πιθανόν να καταλήξει σε κώφωση.2,3 Οι Gluth και 
συν-2006 σε 60 ασθενείς με τέτοια επεισόδια ανα-
φέρουν ότι σε 73 από τα 120 αυτιά παρατηρήθηκε 
πλήρης κώφωση.11 Πιθανόν επίσης να οδηγήσουν σε 
ύδρωπα του κοχλία με αύξηση της ενδοκοχλιακής πίε-
σης με  προσβολή και πάλι της ακοής.18 
Σε βιοψίες από το κροταφικό οστό αποκαλύφθηκε 
διήθηση με λεμφοκύτταρα και πλασματοκύτταρα του 
σπιροειδούς (spiral) συνδέσμου, εκφυλιστικές αλλοιώ-
σεις του οργάνου του Corti, ενδολεμφικός ύδρωπας, 
έντονη δημιουργία οστού στην περιοχή του έσω αυ-
τιού και απομυελίνωση του κοχλιακού και αιθουσαίου 
νεύρου, κλάδων του ακουστικού νεύρου.19-21 
Στις ακοομετρικές δοκιμασίες θα αποκαλυφθεί νευ-
ροαισθητήρια προσβολή της ακοής που αφορά πρώ-
τιστα τις χαμηλές και υψηλές συχνότητες σε συνδυα-
σμό με προσβολή της ικανότητας διάκρισης της ομιλί-
ας (poor speech discrimination). Στο 30% τουλάχιστον 
των ασθενών παρατηρήθηκε ένας ουδός ακοής ≥60 
dB που αντιστοιχεί σε μετρίως σοβαρή προσβολή της 
ακοής.4

Στο σημείο αυτό ανάγκη να αναφέρουμε ότι σχε-
τικά με την προοδευτική νευροαισθητήρια μείωση 
της ακοής και την αιθουσαία δυσλειτουργία, το σύν-
δρομο Cogan από κάποιους ερευνητές θεωρείται 
αυτοάνοση νόσος στα πλαίσια της ομάδας των αυ-
τοανόσων νόσων του έσω αυτιού [Autoimmune Inner 
Ear Diseases (AIEDs)].22-26 Στην ομάδα αυτή ανήκουν 
παθήσεις που προκαλούν και συστηματικές εκδηλώ-
σεις όπως η ρευματοειδής αρθρίτιδα, ο συστηματικός 
ερυθηματώδης λύκος, κ.ά., παθήσεις με προσβολή 
και των ματιών όπως διάμεσης κερατίτιδας όπως το 
σύνδρομο Cogan και παθήσεις με μόνη εκδήλωση την 
προοδευτική νευροαισθητήρια μείωση της ακοής. Σε 
ποσοστό 25%-50% των ασθενών παρατηρήθηκε ίλιγ-
γος και αίσθημα πληρότητας των αυτιών ενώ στο 50% 
συμπτώματα από την αιθουσαία δυσλειτουργία.23 Επί-

σης στο 15%-30% των ασθενών αναφέρθηκε συνύ-
παρξη των εκδηλώσεων με αυοάνοση νόσο.23,24 

ΙΙΙ. Εκδηλώσεις από την προσβολή του καρδιαγ-
γειακού συστήματος
Από την καρδιά αναφέρθηκε προσβολή των καρδια-
κών βαλβίδων και των στεφανιαίων αρτηριών ενώ 
από τα αγγεία προσβολή συχνότερα των μεγάλου 
μεγέθους και λιγότερο συχνά των μέσου και μικρού 
μεγέθους αγγείων.27-39 Από τις καρδιακές βαλβίδες 
πρώτιστα προσβάλλεται η αορτική βαλβίδα ενώ έχει 
αναφερθεί βαριά ανεπάρκεια της αορτικής και της μι-
τροειδικής βαλβίδας με την ανάπτυξη προοδευτικής 
συμφορητικής καρδιακής ανεπάρκειας.40 Στην ιστολο-
γική εξέταση των προσβληθέντων αορτικών βαλβίδων 
διαπιστώθηκε διήθηση από λεμφοκύτταρα, μυξωμα-
τώδης εκφύλιση και ινιδοειδής νέκρωση με πάχυνση 
ή λέπτυνση, συρρίκνωση ή διάτρηση των γλωγχίνων 
τους.27-31 Στο 10% των ασθενών αναφέρθηκε προ-
σβολή της αορτής, εβδομάδες ή και χρόνια μετά 
την έναρξη των εκδηλώσεων του συνδρόμου.2,3,13 Η 
διάταση του εγγύς τμήματός της, η ανεπάρκεια της 
αορτικής βαλβίδας και η προσβολή των στομίων των 
στεφανιαίων αρτηριών πιθανόν να οδηγήσουν στην 
ανάπτυξη σταθερής στηθάγχης.41 Αναφέρθηκε επί-
σης η δημιουργία ανευρυσμάτων της θωρακικής και 
της κοιλιακής αορτής.27,28,33-35 Σε δείγματα από το τοί-
χωμα ανευρύσματος της ανιούσας αορτής αποκαλύ-
φθηκε έντονη αποδιοργάνωση με λύση των κολλαγό-
νων και ελαστικών ινών καθώς και έντονη έκφραση 
των μεταλλοπρωτεϊνασών-1, 2 και 9 σε συνδυασμό με 
έντονη έκκριση του παράγοντα που ερεθίζει την αποι-
κία των μακροφάγων κοκκιοκυττάρων [granulocyte 
macrophage colony stimulating factor (GM-CSF)].42

Η προσβολή των μεγάλου μεγέθους αγγείων θυμίζει 
προσβολή της νόσου Takayasu με περιοχές αποφρά-
ξεων που προκαλούν διαλείπουσα χωλότητα άνω και 
κάτω άκρων ή/και προσβολή των νεφρικών αρτηρι-
ών.2,19,27-31 Στο τοίχωμα των προσβληθέντων αγγείων 
διαπιστώθηκαν ιστολογικά ευρήματα χρόνιας και οξεί-
ας φλεγμονής.2,19,27-31 Η προσβολή των περιφερικών 
αγγείων στους ασθενείς με σύνδρομο Cogan πιθανόν 
να είναι ασυμπτωματική και απαιτείται να την υποψια-
στούμε και να την αποκαλύψουμε.43 Η προσβολή των 
περιφερικών αγγείων πιθανόν να συνδυάζεται με προ-
σβολή των στεφανιαίων αρτηριών. Οι Weyn και συν-
2009 αναφέρουν την περίπτωση γυναίκας ηλικίας 30 
ετών με σύνδρομο Cogan με απόφραξη του αριστερού 
πρωτεύοντος κλάδου της στεφανιαίας αρτηρίας σε 
συνδυασμό με σοβαρή ανεπάρκεια της μιτροειδικής 
βαλβίδας και μείωση της λειτουργίας της αριστερής 
κοιλίας της καρδιάς που οδήγησαν σε καρδιακή ανε-
πάρκεια. Στην ασθενή διαπιστώθηκε επίσης προσβολή 
της δεξιάς σπονδυλικής, της αριστερής υποκλείδιας 
και αμφοτέρων των καρωτίδων αρτηριών.44 Επίσης οι 



Branislava και συν-2011 περιέγραψαν γυναίκα 32 ετών 
με σοβαρή στένωση (75%) του στελέχους και του στο-
μίου του περισπώμενου κλάδου της αριστερής στεφα-
νιαίας αρτηρίας σε συνδυασμό με σημαντική στένωση 
(90%) της δεξιάς μηριαίας αρτηρίας.39 
Σε μελέτη όλων των ασθενών με τη διάγνωση του 
συνδρόμου Cogan στη Mayo Clinic in Rochester, Minn 
τη χρονική περίοδο 1940-2002 (60 ασθενών) των 
Gluth και συν-2006 αναφέρθηκε ότι τη συνηθέστερη 
αρχική εκδήλωση αποτέλεσε η αιφνίδια απώλεια της 
ακοής και η αιθουσαία δυσλειτουργία, ενώ τη συνη-
θέστερη οφθαλμική εκδήλωση η διάμεση κερατίτιδα. 
Αρθραλγίες αναφέρθηκαν σε ποσοστό 35%, πυρετός 
στο 27%, πονοκέφαλος στο 40% και προσβολή της 
αορτής στο 12%. Το ποσοστό της πλήρους απώλειας 
της ακοής εκτιμήθηκε στο 52%.45 

IV. Σπανιότερες κλινικές εκδηλώσεις
Αναφέρθηκαν σπανίως και άλλες εκδηλώσεις όπως 
από το νευρικό σύστημα.46,47 Οι  Riku και συν-2011 
αναφέρουν την περίπτωση ανδρός με πονοκέφαλο, 
αμφοτερόπλευρη πάρεση προσωπικού νεύρου, επι-
σκληρίτιδα του δεξιού ματιού και αμφοτερόπλευρη 
νευροαισθητήρια απώλεια ακοής. Στη μαγνητική το-
μογραφία κεφαλιού αποκαλύφθηκε κολπίτιδα των ιγ-
μορείων κόλπων. Ο έλεγχος για σύφιλη ή αγγειίτιδα 
σχετιζόμενη με τα ΑΝCΑ αντισώματα ήταν αρνητικός 
(με ορολογικές δοκιμασίες και αναζήτηση των ΑΝCΑ 
αντισωμάτων, αντίστοιχα). Η υπολογιστική τομογρα-
φία με έγχυση σκιαγραφικού υλικού αποκάλυψε την 
παρουσία πάχυνση του πάχους και στένωση του αυ-
λού της αορτής σε τομογραφία εκπομπής ποζιτρονίων 
(fluorodeoxyglucose positron emission tomography). 
Βιοψία βλεννογόνου από τους ιγμόρειους κόλπους 
του κεφαλιού έδειξε αγγειίτιδα των τριχοειδών, των 
αρτηριολίων και των φλεβιδίων. Η ενδοφλέβια χορή-
γηση μεθυλπρεδνιζολόνης 500 mg την ημέρα για 3 
διαδοχικές ημέρες και στη συνέχεια πρεδνιζολόνης 
από του στόματος οδήγησε σε υποχώρηση των εκ-
δηλώσεων εκτός από την προσβολή της ακοής, που 
όμως υποτροπίασαν κατά τη την προσπάθεια μείωση 
της δοσολογίας της πρεδνιζολόνης. Η χορήγηση στη 
συνέχεια μεθοτρεξάτης και πρεδνιζολόνης οδήγησε 
σε ύφεση των εκδηλώσεων.47 

ΣΥΝΎΠΑΡΞΗΣ ΤΟΥ ΣΥΝΔΡΌΜΟΥ COGAN ΜΕ 
ΆΛΛΕΣ ΠΑΘΉΣΕΙΣ
Αναφέρθηκαν περιπτώσεις συνύπαρξης με φλεγμο-
νώδεις εντεροπάθειες.48-50 Οι Scharl και συν-2011 
αναφέρουν 4 ασθενείς με φλεγμονώδεις εντεροπά-
θειες (οι 3 με ελκώδη κολίτιδα και ο ένας με νόσο 
Crohn) σε ανοσοκατασταλτική θεραπεία που ανέ-
πτυξαν εκδηλώσεις συνδρόμου Cogan όπως αιφνίδια 
απώλεια ακοής, ίλιγγο και φλεγμονή από τα μάτια (οι 
3 ασθενείς παρά την ανοσοκατασταλτική θεραπεία 

απώλεσαν πλήρως την ακοή τους σε διάστημα λίγων 
ετών)50. Αναφέρθηκε επίσης η περίπτωση ασθενούς 
με σύνδρομο Cogan που αναπτύχθηκε ANCA-σχετι-
ζόμενη αγγειίτιδα των νεφρών.51

ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΌΣ ΈΛΕΓΧΟΣ
Δεν παρατηρούνται χαρακτηριστικά εργαστηριακά 
ευρήματα που να προσφέρουν στη διάγνωση και πα-
ρακολούθηση της εξέλιξης του συνδρόμου Cogan. 
Από τη μελέτη του επιχρίσματος του περιφερικού αί-
ματος πιθανόν να παρατηρηθεί λευκοκυττάρωσης, 
από τη μέτρηση των δεικτών φλεγμονής αύξηση της 
ΤΚΕ και της C-αντιδρώσας πρωτεΐνης. Ο έλεγχος για 
την ανίχνευση ρευματοειδών παραγόντων, αντιπυρη-
νικών αντισωμάτων, αντισωμάτων C ή P ΑΝCΑ (αντι-
σωμάτων κατά των κοκκίων των πολυμορφοπυρήνων 
λευκοκυττάρων) ή άλλων αυτοαντισωμάτων αποβαί-
νει αρνητικός.52-54 Στην πλειονότητα των περιπτώσεων 
αρνητικός αποβαίνει και ο έλεγχος για ιογενείς ή άλ-
λες λοιμώξεις όπως φυματίωσης, συγγενούς σύφιλης, 
χλαμυδίων, έρπητα, ιού Epstein-Barr, κ.ά. Σε αναδρο-
μική μελέτη των Bonaguri και συν-2007 την περίοδο 
της τετραετίας 2001-2004 στους 88 ασθενείς με αυ-
τοάνοση νευροαισθητήρια απώλεια ακοής στο ΩΡΛ 
Τμήμα του πανεπιστημίου της Πάρμας στην Ιταλία 
που συνέκριναν με 21 υγιείς μάρτυρες αναφέρθηκε 
η ανίχνευση αντισωμάτων κατά της πρωτεΐνης του 
θερμικού σοκ-70 (anti-hsp70) σε ποσοστό 52% στην 
ομάδα των ασθενών έναντι του 4% στην ομάδα των 
μαρτύρων (Ρ < 0,001). Στην υποομάδα των ασθενών 
με σύνδρομο Cogan διαπιστώθηκε στο 50%.54 Πιθα-
νόν στο μέλλον η αναζήτηση των αντισωμάτων αυτών 
να προσφέρει στη διάγνωση του συνδρόμου Cogan. 
Η χρήση απεικονιστικών τεχνικών όπως της υπολο-
γιστικής και της μαγνητικής τομογραφίας προσφέρει 
πρώτιστα για τον αποκλεισμό άλλων καταστάσεων με 
παρόμοιες του συνδρόμου εκδηλώσεις πρώτιστα από 
το κεφάλι όπως ΑΕΕ ή όγκων ή πολλαπλής σκλήρυν-
σης.45 Η υψηλής διακριτικής ικανότητας μαγνητική το-
μογραφία μπορεί να διαφοροποιήσει την ενεργό από 
τη μη ενεργό προσβολή στο έσω αυτί.55 Η αγγειογρα-
φία προσφέρει στην αποκάλυψη της προσβολής των 
αγγείων και την εκτίμηση της έκτασης και σοβαρότη-
τάς της.  

ΔΙΑΦΟΡΙΚΉ ΔΙΆΓΝΩΣΗ
Το σύνδρομο Cogan εμφανίζοντας εκδηλώσεις από 
τα μάτια, το έσω αυτί, το καρδιαγγειακό καθώς και 
συστηματικές εκδηλώσεις πρέπει να διαφοροποιηθεί 
από μεγάλο αριθμό καταστάσεων με παρόμοιες κλι-
νικές εκδηλώσεις. 
•	 Σχετικά με την προσβολή των ματιών από τη λοί-

μωξη από χλαμύδια ή έρπητα (απλό ή ζωστήρα), 
από τη φυματίωση, τη σαρκοείδωση και τη νόσο 
Lyme. 
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•	 Σχετικά με την προσβολή του έσω αυτιού από ιο-
γενείς λοιμώξεις, την τοξική επίδραση φαρμάκων, 
την πολλαπλή σκλήρυνση, το ΑΕΕ, όγκους και 
πρώτιστα από τη νόσο Meniere. 

•	 Σχετικά με την προσβολή των ματιών και του έσω 
αυτιού σε συνδυασμό ή μη με προσβολή του καρδι-
αγγειακού από μεγάλο αριθμό παθήσεων όπως τη 
σαρκοείδωση, τη νόσο Crohn, τη νόσο Takayasu, 
νόσο Whipple, το σύνδρομο Sjogren, τη νόσο Αδα-
μαντιάδη-Behcet, τις ΑΝCΑ-σχετιζόμενες αγγειί-
τιδες, τη ρευματοειδή αρθρίτιδα, το συστηματικό 
ερυθηματώδη λύκο, το σύνδρομο των αντιφωσφο-
λιπιδικών αντισωμάτων, την υποτροπιάζουσα πο-
λυχονδρίτιδα, κ.ά. 

Ανάγκη να διαφοροποιηθεί και από το σύνδρομο της 
υποξείας εγκεφαλοπάθειας από αποφρακτική μη-αγ-
γειϊτιδική αγγειοπάθεια που προσβάλλει νεαρής ηλικί-
ας άτομα και εκδηλώνεται με νευροαισθητήρια προ-
σβολή της ακοής, αποφρακτική αγγειοπάθεια του 
αμφιβληστροειδούς και νευροψυχιατρικές εκδηλώ-
σεις. Σχετικά με τη διαφοροποίησή του από τη νόσο 
Meniere πρέπει να αναφερθεί ότι η αιθουσαία προ-
σβολή στο σύνδρομο Cogan είναι μάλλον σοβαρότε-
ρη και μακρύτερης διάρκειας με πορεία που χαρακτη-
ρίζεται από εξάρσεις και υφέσεις και πιθανόν χωρίς 
πλήρη ύφεση. Επίσης η αμφοτερόπλευρη αιθουσαία 
προσβολή στο σύνδρομο Cogan μπορεί να οδηγήσει 
σε αταξία ή/και oscillopsia.45 

ΘΕΡΑΠΕΊΑ
Αυτή εξαρτάται από το όργανο (όργανα) ή το σύστημα 
(συστήματα) που προσβάλλονται και τη βαρύτητα της 
προσβολής.
 
ΟΦΘΑΛΜΙΚΉ ΠΡΟΣΒΟΛΉ
Στη διάμεση κερατίτιδα και στην προσθία ραγοειδίτι-
δα εφαρμογή τοπικά οφθαλμικών σταγόνων κορτικο-
στεροειδών (όπως ακετυλικής πρεδνιζολόνης 1%) και 
μυδριατικών για την αντιμετώπιση των συμπτωμάτων 
(πόνου, ερυθρότητας, φωτοευαισθησίας) και την απο-
φυγή της ανάπτυξης συνεχειών.18,56 Βελτίωση αναμέ-
νεται σε 3-7 ημέρες.3 Σε μη βελτίωση πρέπει να ερευ-
νηθεί το ενδεχόμενο λοίμωξης, το συνηθέστερο από 
χλαμύδια, και θα απαιτηθεί χορήγηση δοξυκυκλίνης 
200 mg την ημέρα από του στόματος για 2-3 εβδομά-
δες. Να σημειωθεί ότι δεν αντενδείκνυται η εφαρμογή 
τοπικά οφθαλμικών σταγόνων κορτικοστεροειδών (ΚΣ) 
καθότι δεν οδηγεί σε έξαρση της οφθαλμικής προσβο-
λής.18,56,57 Σε μη ανταπόκριση της τοπικής θεραπείας 
και αφού αποκλειστεί η λοίμωξη θα απαιτηθεί η συ-
στηματική χορήγηση ΚΣ στη δοσολογία περίπου των 
0,5 mg/Κg βάρος σώματος πρεδνιζολόνης από του 
στόματος.58 Η επιπεφυκίτιδα, σκληρίτιδα και επισκλη-
ρίτιδα αντιμετωπίζονται με εφαρμογή τοπικά οφθαλ-
μικών σταγόνων ΚΣ και μυδριατικών. Στην επισκλη-

ρίτιδα και σκληρίτιδα προσφέρει επίσης η χορήγηση 
μη στεροειδών αντιφλεγμονωδών φαρμάκων.56 Η μη 
ανταποκρινόμενη σκληρίτιδα θα απαιτήσει τη χορή-
γηση ΚΣ συστηματικά.56 Στην οπισθία ραγοειδίτιδα θα 
απαιτηθεί η συστηματική  χορήγηση ΚΣ στη δοσολογία 
περίπου των 1 mg/Κg βάρος σώματος πρεδνιζολόνης 
από του στόματος με προοδευτική μείωση της δοσο-
λογίας μετά την ευνοϊκή θεραπευτική ανταπόκριση. 
Σε μη ικανοποιητική ανταπόκριση ή σε υποτροπή της 
οφθαλμικής προσβολής κατά την προσπάθεια μείω-
σης της δοσολογίας των ΚΣ θα απαιτηθεί η χορήγηση 
ανοσοκατασταλτικών όπως μεθοτρεξάτης (15-25 mg/
την εβδομάδα από του στόματος), κυκλοφωσφαμίδης 
από του στόματος (2-3 mg/kg την ημέρα) ή κυκλοσπο-
ρίνης (5 mg/kg την ημέρα από του στόματος).24,56,59 
Σε ύφεση της οφθαλμικής προσβολής για 6-9 μήνες 
μπορούμε να διακόψουμε σταδιακά σε 3-4 μήνες τη 
χορήγηση των ΚΣ και των υπολοίπων ανοσοκατασταλ-
τικών φαρμάκων.59 Περιγράφτηκε από τους Semeraro 
και συν-2011 η περίπτωση ασθενούς με σύνδρομο 
Cogan με προοδευτική μείωση της οπτικής οξύτητας, 
επιπεφυκίτιδα, πόνο και φωτοευαισθησία στον οποίον 
η εξέταση με σχισμοειδή λυχνία αποκάλυψε διάμεση 
κερατίτιδα. Η μελέτη του βυθού με φλουορεσκεΐνη 
και οι αγγειογραφίες με ινδοκυανίνη την παρουσία κυ-
στοειδούς οιδήματος της θηλής, οίδημα του οπτικού 
δίσκου και περιφερική αγγειωματώδη βλάβη του αμφι-
βληστροειδούς. Η έγχυση bevacizumab στο υαλοειδές 
σώμα δεν βελτίωσε την οπτική οξύτητα ή το οίδημα 
αυτό της θηλής. Η χορήγηση όμως από του στόματος 
ΚΣ οδήγησε σε βελτίωση της αμφοτέρων. Εφαρμό-
στηκε επιτυχώς κρυοθεραπεία για την αντιμετώπιση 
της αγγειωματώδους βλάβης του αμφιβληστροειδούς 
και αποφυγή εξιδρωματικής αποκόλλησής του.60 Πε-
ριγράφτηκε επίσης φλεγμονή του οφθαλμικού κόγχου 
με πρόπτωση, εκχύμωση και ένεση του ματιού δεξιά, 
που αντιμετωπίστηκε επιτυχώς με τη χορήγηση αζα-
θειοπρίνης και ΚΣ (αρχικά ώσεων ΕΦ μεθυλπρεδνιζο-
λόνης και στη συνέχεια 60 mg/ημέρα πρεδνιζολόνης 
από του στόματος με προοδευτική μείωση).61 Η θόλω-
ση του κερατοειδούς πιθανόν να απαιτήσει μεταμό-
σχευση κερατοειδούς. Σε ανάπτυξη καταρράκτη θα 
απαιτηθεί χειρουργική του αντιμετώπιση.16,56

ΠΡΟΣΒΟΛΉ ΤΟΥ ΈΣΩ ΑΥΤΙΟΎ
Λόγω της απειλής σοβαρής προσβολής της ακοής 
θα απαιτηθεί ανοσοκατασταλτική θεραπεία με ΚΣ 
(πρεδνιζολόνης 1-2 mg/kg βάρος σώματος την ημέ-
ρα από του στόματος).3,4,56,62,63 Μετά τη βελτίωση της 
ακοής που αναμένεται σε 2-3 εβδομάδες προχωράμε 
σε προοδευτική μείωση της δοσολογίας και ενώ ο/η 
ασθενής βρίσκεται σε τακτικό ακοομετρικό έλεγχο. 
Σε επιδείνωση της ακοής κατά τη μείωση της δοσο-
λογίας των ΚΣ επανερχόμαστε στην τελευταία δοσο-
λογία τους που παρατηρήθηκε σταθεροποίηση της 



βελτίωσης της ακοής. Σε επιδείνωση μετά τη διακοπή 
της χορήγησης των ΚΣ απαιτείται η εκ νέου χορήγησή 
τους στη δοσολογία των 0,5-2 mg/kg βάρος σώματος 
πρεδνιζολόνης την ημέρα, ανάλογα με τη βαρύτητά 
της. Πιθανόν να απαιτηθεί μακροχρόνια για μήνες χο-
ρήγησή τους προκειμένου να διατηρηθεί η ύφεση της 
προσβολής της ακοής.18 Έχει χρησιμοποιηθεί επίσης 
η ενδοτυμπανική έγχυση ΚΣ, με όχι σίγουρα ευνοϊκά 
αποτελέσματα.64 Σε υποψία ότι η προσβολή της ακο-
ής δεν οφείλεται σε φλεγμονή δοκιμάζουμε τη χορή-
γηση διουρητικών (όπως φουροσεμίδης 10-20 mg/την 
ημέρα ή υδροχλωροδιαζίδης 25 mg/την ημέρα από 
του στόματος) με στόχο την αντιμετώπιση του ύδρω-
πα του κοχλία.18 Σε μη θεραπευτική ανταπόκριση μετά 
4-7 ημέρες απαιτείται η συστηματική χορήγηση ΚΣ.18 
Σε μη ικανοποιητική ανταπόκριση στη συστηματική 
χορήγηση ΚΣ ή υποτροπών κατά τη μείωση της δοσο-
λογίας τους ή σε έντονες παρενέργειές τους προσφέ-
ρει η χορήγηση ανοσοκατασταλτικών όπως μεθοτρε-
ξάτης (15-25 mg την εβδομάδα), κυκλοφωσφαμίδης 
από του στόματος (2-3 mg/kg σωματικού βάρους την 
ημέρα) ή κυκλοσπορίνης (5 mg/kg σωματικού βάρους 
την ημέρα) ή λεφλουνομίδης (20 mg/kg σωματικού 
βάρους την ημέρα) ή αζαθειοπρίνης (1,5-2,5 mg/kg 
σωματικού βάρους την ημέρα).10,18,56,65-69 Πιθανόν επί-
σης να προσφέρει η πλασμαφαίρεση.70 Σε ασθενείς 
τέλος με σοβαρή προσβολή της ακοής και μη αντα-
πόκριση στη συντηρητική θεραπεία θα δοκιμαστεί η 
τοποθέτηση κοχλιακών εμφυτευμάτων.11,71,72

ΠΡΟΣΒΟΛΉ ΤΗΣ ΛΕΙΤΟΥΡΓΊΑΣ ΤΗΣ ΑΊΘΟΥΣΑΣ
Στην οξεία προσβολή της αιθουσαίας λειτουργίας εν-
δείκνυται η χορήγηση αντιϊσταμινικών όπως υδροχλω-
ρικής μεκλιζίνης (20-25 mg κάθε τετράωρο από του 
στόματος) ή βενζοδιαζεπινών όπως διαζεπάμης (2-10 
mg 4 φορές την ημέρα από του στόματος). Σε υπο-
τροπιάζουσα προσβολή θα απαιτηθεί η συστηματική 
χορήγηση ΚΣ όπως περιγράφτηκε παραπάνω. Σε ένα 
παιδί με σύνδρομο Cogan που η ύφεση της προσβολής 
από τα μάτια και την αίθουσα/κοχλία απαιτούσε υψη-
λή δοσολογία ΚΣ (1 mg/kg βάρος σώματος πρεδνιζο-
λόνης από του στόματος) η χορήγηση mycophenolate 
mofetil (MMF) οδήγησε σε διατήρηση της ύφεσης ακό-
μη και μετά τη διακοπή της χορήγησης των ΚΣ.73 Σε 
χρόνια προσβολή της αιθουσαίας λειτουργίας αντιμε-
τώπιση όπως και στην οξεία προσβολή, σε συνδυασμό 
πιθανόν με αιθουσαία θεραπεία (vestibular therapy) 
στην οποίαν συμπεριλαμβάνονται δραστηριότητες 
που βοηθούν στη μεγιστοποίηση της αντιρρόπησης 
του ΚΝΣ για την αιθουσαία δυσλειτουργία (exercise 
activities aimed at maximizing central nervous system 
compensation for vestibular dysfunction).2,10,11,74 

ΠΡΟΣΒΟΛΉ ΤΟΥ ΚΑΡΔΙΑΓΓΕΙΑΚΟΎ 
ΣΥΣΤΉΜΑΤΟΣ
Η θεραπεία της προσβολής των αγγείων εξαρτάται 
από τη σοβαρότητα της προσβολής. Προκειμένου 
για αγγείτιδα των μικρού και μέσου μεγέθους αγγεί-
ων απαιτείται η χορήγηση ΚΣ συστηματικά (πρεδνιζο-
λόνης 1-2 mg/kg σωματικού βάρους την ημέρα από 
του στόματος) και σε μη ικανοποιητικά ανταπόκριση 
ή εξάρσεων κατά τη μείωση της δοσολογίας τους η 
χορήγηση κυκλοφωσφαμίδης (2-3 mg/kg σωματικού 
βάρους την ημέρα από του στόματος).18,22,56 Στην αγ-
γειίτιδα του μεγάλου μεγέθους αγγείων δοκιμάστηκε 
η χορήγηση συστηματικά ΚΣ και σε μη ικανοποιητική 
ανταπόκριση η χορήγηση κυκλοσπορίνης (4 mg/kg 
σωματικού βάρους την ημέρα από του στόματος), με-
θοτρεξάτης (15-25 mg την εβδομάδα από του στό-
ματος) ή κυκλοφωσφαμίδης (2-3 mg/kg σωματικού 
βάρους την ημέρα από του στόματος). Η σοβαρή 
προσβολή της αορτικής βαλβίδας και της προσβολής 
του τοιχώματος της αορτής όπως η ανάπτυξη ανευ-
ρυσμάτων της θα απαιτήσουν μάλλον τη χειρουργική 
παρέμβαση η οποία αποδίδει περισσότερο όταν έχει 
ελεγχθεί η ενεργότητα της αγγειακής προσβολής με 
τη χορήγηση της κατάλληλης φαρμακευτικής θερα-
πείας.18,56 Οι Branislava και συν-2011 αναφέρουν την 
περίπτωση γυναίκας 32 ετών με σοβαρή (75%) στέ-
νωση του στελέχους και του στομίου του περισπώμε-
νου κλάδου της αριστερής στεφανιαίας αρτηρίας που 
η χορήγηση έντονης ανοσοκατασταλτικής θεραπείας 
με ΚΣ και κυκλοφωσφαμίδη οδήγησε σε βελτίωση, 
στην οποίαν ένα έτος αργότερα απαιτήθηκε η τοπο-
θέτηση αορτο-στεφανιαίου μοσχεύματος.39 

ΘΕΡΑΠΕΊΑ ΣΟΒΑΡΏΝ ΑΝΘΕΚΤΙΚΏΝ ΣΤΗ 
ΘΕΡΑΠΕΊΑ ΕΚΔΗΛΏΣΕΩΝ
Σε ασθενείς με σοβαρές εκδηλώσεις του συνδρόμου 
Cogan που δεν μπορούν να χορηγηθούν τα παραπά-
νω ανοσοκατασταλτικά ή η προσβολή του συνδρόμου 
δεν υποχωρεί με την παραπάνω ανοσοκατασταλτι-
κή θεραπεία έχει δοκιμαστεί η χορήγηση βιολογικής 
θεραπείας με μονοκλωνικά αντισώματα κατά του 
παράγοντα νέκρωσης των όγκων-α (Tumor Necrosis 
Factor-α: TNF α) με βελτίωση της ακοής (σε συνδυα-
σμό με βελτίωση του ακοομετρικού ελέγχου) και της 
αιθουσαίας λειτουργίας, υποχώρηση του ιλίγγου και 
των εμβοών στα αυτιά καθώς και των οφθαλμικών εκ-
δηλώσεων όπως της διάμεσης κερατίτιδας. Η χορή-
γηση της θεραπείας αυτής επέτρεψε τη διακοπή της 
χορήγηση των ΚΣ, με διατήρηση της μακροχρόνιας 
ύφεση των εκδηλώσεων.74-77

•	 Οι Fricker και συν-2007 αναφέρουν δύο ασθενείς 
με σύνδρομο Cogan με προσβολή της ακοής και 
των ματιών ανθεκτικής στη χορήγηση υψηλής 
δοσολογίας πρεδνιζολόνης (1 mg/kg σωματικού 
βάρους από του στόματος) και κυκλοφωσφαμί-
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δης (ΕΦ ώσεων στον πρώτο και 2 mg/kg σωματι-
κού βάρους από του στόματος στο δεύτερο) που 
ανταποκρίθηκαν ικανοποιητικά στη χορήγηση ΕΦ 
εγχύσεων infliximab (300 mg μηνιαίως στον πρώτο 
ασθενή και 300 mg την πρώτη έγχυση και 400 mg 
κάθε 8 εβδομάδες στη συνέχεια στο δεύτερο). Η 
θεραπεία αυτή οδήγησε σε διατήρηση της ύφεσης 
ενώ επέτρεψε τη μείωση της δοσολογίας και στη 
συνέχεια τη διακοπής της πρεδνιζολόνης.75

•	 Οι Ghadban και συν-2008 αναφέρουν την περί-
πτωση γυναίκας με σύνδρομο Cogan με αμφοτε-
ρόπλευρη μείωση της ακοής σε συνδυασμό με ίλιγ-
γο και εμβοές αυτιών. Χορηγήθηκε ΕΦ ώση 750 mg 
κυκλοφωσφαμίδης  για 6 μήνες σε συνδυασμό με 
τη χορήγηση ΕΦ ώσεων μεθυλπρεδνιζολόνης 250 
mg/ημέρα τις πρώτες 5 ημέρες.  Μετά τη δεύτε-
ρη ώση της κυκλοφωσφαμίδης η ακοή βελτιώθηκε. 
Μετά την έκτη ώση της κυκλοφωσφαμίδης άρχισε 
η χορήγηση αζαθειοπρίνης 150 mg/ημέρα από του 
στόματος. Παρά τη θεραπεία όμως αυτή και ενώ 
η ασθενής βρίσκονταν στη δοσολογία των 20 mg/
ημέρα πρεδνιζολόνης από του στόματος επανεμ-
φανίστηκε προοδευτική μείωση της ακοής. Χορη-
γήθηκε infliximab 3 mg/kg σωματικού βάρους (200 
mg) κάθε 3 εβδομάδες με σημαντική βελτίωση της 
ακοής μετά τη δεύτερη έγχυση που συνοδεύτηκε 
από βελτίωση του ακοομετρικού ελέγχου. Συνεχί-
στηκε η έγχυση του infliximab κάθε 8 εβδομάδες. Η 
δοσολογία της πρεδνιζολόνης μειώθηκε στα 5 mg 
την ημέρα. Η απώλεια της ακοής υποχώρησε πλή-
ρως ενώ το ακοογράφημα παρέμεινε σταθερό.76

•	 Οι Beccastrini και συν-2010 παρουσιάζουν 3 ασθε-
νείς με σύνδρομο Cogan και εκδηλώσεις (από την 
ακοή, την αιθουσαία λειτουργία και τα μάτια) αν-
θεκτικές στη χορήγηση υψηλής δοσολογίας ΚΣ 
και ανσοκατασταλτικών φαρμάκων (όπως κυκλο-
φωφαμίδης και μεθοτρεξάτης) στους οποίους η 
χορήγηση εγχύσεων infliximab οδήγησε σε πλήρη 
ύφεση.77

Αναφέρθηκε επίσης η χορήγηση Rituximab (μονοκλωνι-
κού αντισώματος που συνδέεται με το μόριο στην επι-
φάνεια των Β λεμφοκυττάρων οδηγώντας σε παροδική 
επάλειψή τους). Οι Orsoni και συν-2010 αναφέρουν 
την περίπτωση γυναίκας με σοβαρή αμφοτερόπλευρη 
νευροαισθητήρια απώλεια ακοής σε συνδυασμό με ίλιγ-
γο και ναυτία, ένα έτος μετά το πρώτο οξύ επεισόδιο 
επιπεφυκίτιδας, διάμεσης κερατίτιδας και ιλίγγου που 
μετά τον αποκλεισμό καταστάσεων που ενοχοποι-
ούνται για διάμεση κερατίτιδα μπήκε η διάγνωση του 
συνδρόμου Cogan (τη διάγνωση ενίσχυσε και η ανί-
χνευση αντισωμάτων κατά της πρωτεΐνης θερμικού 
σοκ-70: anti-hsp 70). Χορηγήθηκε θεραπευτικό σχήμα 
με ΕΦ ώσεις κυκλοφωσφαμίδης (400 mg το μήνα για 
6 διαδοχικούς μήνες), μεθοτρεξάτη ΕΜ (10 mg/m2 την 

εβδομάδα), κυκλοσπορίνη από του στόματος (2,5 mg/
kg άλιπου βάρος σώματος την ημέρα) και πρεδνιζόνης 
(40 mg την εβδομάδα), με υποχώρηση της διάμεσης 
κερατίτιδας, βελτίωση του ιλίγγου και της ναυτίας αλλά 
μη βελτίωση της προσβολής της ακοής. Χορηγήθηκε 
adalimumab (anti-TNFα θεραπείας), 40 mg την εβδο-
μάδα υποδορίως με μεθοτρεξάτη και πρεδνιζόνη για 
ένα εξάμηνο. Η ακοή επιδεινώθηκε οπότε χορηγήθηκε 
Rituximab 500 mg Εφ την εβδομάδα για 4 διαδοχικές 
εβδομάδες με επανάληψη του σχήματος αυτού μετά 
ένα εξάμηνο, ενώ συνεχίστηκε η χορήγηση πρεδνιζό-
νης 10 mg κάθε δεύτερη ημέρα από του στόματος. 
Παρατηρήθηκε βελτίωση του ακοομετρικού ελέγχου 
την 28η ημέρα μετά την πρώτη έγχυση του φαρμάκου. 
Στη δωδεκάμηνη παρακολούθηση διαπιστώθηκε διατή-
ρηση της ύφεσης της ακοής και των άλλων εκδηλώσε-
ων καθώς και σταθεροποίηση του αποτελέσματος από 
τον ακοομετρικό έλεγχο.78 

Επιγραμματικά:
•	 Το σύνδρομο Cogan αποτελεί μια χρόνια φλεγμο-

νώδη κατάσταση που εκδηλώνεται με προσβολή 
των ματιών (το συνηθέστερο διάμεση κερατίτιδα) 
και του έσω αυτιού (προοδευτική βαριά προσβολή 
της ακοής και της αιθουσαίας λειτουργίας) σε συν-
δυασμό πιθανόν με προσβολή και άλλων συστημά-
των (το συνηθέστερο του καρδιαγγειακού).

•	 Προσβάλλει αμφότερα τα φύλα, άτομα συνήθως 
νεαρής ηλικίας με προτίμηση τα άτομα που βρί-
σκονται στην τρίτη δεκαετία της ζωής. 

•	 Αιτιοπαθογενετικά πιθανολογήθηκε λοιμώδες 
αίτιο πυροδότησης της εμφάνισής του. Σε πειρα-
ματόζωα ιοί όπως ο ρεοϊός τύπου ΙΙΙ,  μέσα από 
μηχανισμό μοριακής μίμησης πυροδοτεί την έναρ-
ξη ανοσολογικής αντίδρασης κατά ιστών του έσω 
αυτιού. Σε ασθενείς αναφέρθηκε αντίδραση κατά 
αντιγονικών επιτόπων που εκφράζονται στους 
ιστούς του έσω αυτιού και μοιράζονται ομόλογες 
ακολουθίες αμινοξέων με τα αυτοαντιγόνα Ro/
SSA και την πυρηνική πρωτεΐνη λ1 του ρεοϊού τύ-
που ΙΙΙ.

ΚΛΙΝΙΚΈΣ ΕΚΔΗΛΏΣΕΙΣ
•	 Συστηματικές εκδηλώσεις όπως χαμηλού ύψους 

πυρετός, κακουχία, αίσθημα εύκολης κόπωσης και 
απώλεια βάρους σε ποσοστό < 5% των ασθενών.

•	 Εκδηλώσεις από τα μάτια Την πρώτιστη οφθαλ-
μική εκδήλωση αποτελεί η διάμεση κερατίτιδα. 
Αναφέρθηκε επίσης επιπεφυκίτιδα, επισκληρίτιδα, 
προσθία ή οπισθία σκληρίτιδα, ιριδοκυκλίτιδα και 
το σοβαρότερο αγγειίτιδα του αμφιβληστροειδούς.

•	 Εκδηλώσεις από την προσβολή του έσω αυ-
τιού Ίλιγγος, αταξία, ναυτία, τάση για έμετο ή έμε-
τοι, σε συνδυασμό πιθανόν με μείωση της ακοής. 
Σε προσβολή της αιθουσαίας λειτουργίας μπορεί 



να παρατηρηθεί oscillopsia (μια αίσθηση ότι τα 
αντικείμενα του χώρου μετακινούνται μπροστά ή 
πίσω κατά την απότομη στροφή του κεφαλιού στο 
πλάγιο). Στις ακοομετρικές δοκιμασίες θα αποκα-
λυφθεί νευροαισθητήρια προσβολή της ακοής που 
αφορά πρώτιστα τις χαμηλές και υψηλές συχνό-
τητες σε συνδυασμό με προσβολή της ικανότητας 
διάκρισης της ομιλίας (poor speech discrimination).

•	 Εκδηλώσεις από την προσβολή του καρδιαγ-
γειακού συστήματος Από την καρδιά προσβολή 
των καρδιακών βαλβίδων (πρώτιστα της αορτικής) 
και των στεφανιαίων αρτηριών και από τα αγγεία 
προσβολή συχνότερα των μεγάλου μεγέθους (θυ-
μίζει προσβολή της νόσου Takayasu με περιοχές 
αποφράξεων που προκαλούν διαλείπουσα χωλό-
τητα άνω και κάτω άκρων ή/και προσβολή των νε-
φρικών αρτηριών) και λιγότερο συχνά των μέσου 
και μικρού μεγέθους αγγείων.

•	 Αναφέρθηκαν περιπτώσεις συνύπαρξης με φλεγ-
μονώδεις εντεροπάθειες.

Εργαστηριακός έλεγχος: 
•	 Δεν παρατηρούνται χαρακτηριστικά εργαστηρια-

κά ευρήματα που να προσφέρουν στη διάγνωση 
και παρακολούθηση της εξέλιξης του συνδρόμου 
Cogan.

•	 Συνήθως και αύξηση της ΤΚΕ και της C-αντιδρώ-
σας πρωτεΐνης. 

•	 Ο έλεγχος για αυτοαντισώματα και λοιμώξεις το 
συνηθέστερο αρνητικός.

Διαφορική διάγνωση: 
•	 Σχετικά με την προσβολή των ματιών από τη λοί-

μωξη από χλαμύδια ή έρπητα (απλό ή ζωστήρα), 
από τη φυματίωση, τη σαρκοείδωση και τη νόσο 
Lyme. 

•	 Σχετικά με την προσβολή του έσω αυτιού από ιο-
γενείς λοιμώξεις, την τοξική επίδραση φαρμάκων, 
την πολλαπλή σκλήρυνση, το ΑΕΕ, όγκους και 
πρώτιστα από τη νόσο Meniere. 

•	 Σχετικά με την προσβολή των ματιών και του έσω 
αυτιού σε συνδυασμό ή μη με προσβολή του καρδι-
αγγειακού από μεγάλο αριθμό παθήσεων όπως τη 
σαρκοείδωση, τη νόσο Crohn, τη νόσο Takayasu, 
νόσο Whipple, το σύνδρομο Sjogren, τη νόσο Αδα-
μαντιάδη-Behcet, τις ΑΝCΑ-σχετιζόμενες αγγειί-
τιδες, τη ρευματοειδή αρθρίτιδα, το συστηματικό 
ερυθηματώδη λύκο, το σύνδρομο των αντιφωσφο-
λιπιδικών αντισωμάτων, την υποτροπιάζουσα πο-
λυχονδρίτιδα, κ.ά.

Θεραπεία: Αυτή εξαρτάται από το όργανο (όργανα) 
ή το σύστημα (συστήματα) που προσβάλλονται και τη 
βαρύτητα της προσβολής. 

•	 Χρήση κορτικοστεροειδών τοπικά ή συστηματικά 
και σε μη ικανοποιητική ανταπόκριση ή εξάρσεις 
στην προσπάθεια μείωσης της δοσολογίας τους, 
χορήγηση ανοσοκατασταλτικών όπως μεθοτρεξά-
της, κυκλοσπορίνης, κυκλοφωσφαμίδης, λεφλου-
νομίδης ή mycophenolate mofetil. 

•	 Σε ασθενείς με σοβαρή προσβολή της ακοής και 
μη ανταπόκριση στη συντηρητική θεραπεία θα δο-
κιμαστεί η τοποθέτηση κοχλιακών εμφυτευμάτων.

•	 Σε ασθενείς με σοβαρές εκδηλώσεις του συν-
δρόμου Cogan που δεν μπορούν να χορηγηθούν 
τα παραπάνω ανοσοκατασταλτικά ή η προσβολή 
του συνδρόμου δεν υποχωρεί με την παραπάνω 
ανοσοκατασταλτική θεραπεία έχει δοκιμαστεί η 
χορήγηση βιολογικής θεραπείας με μονοκλωνικά 
αντισώματα κατά του παράγοντα νέκρωσης των 
όγκων-α (TNFα) με ιδιαίτερα ικανοποιητικά, ταχεί-
ας εμφάνισης αποτελέσματα βελτίωσης της ακο-
ής (σε συνδυασμό με βελτίωση του ακοομετρικού 
ελέγχου), της αιθουσαίας λειτουργίας, του ιλίγγου 
και των εμβοών στα αυτιά καθώς και των οφθαλμι-
κών εκδηλώσεων όπως της διάμεσης κερατίτιδας, 
που επέτρεψαν τη διακοπή της χορήγηση των ΚΣ, 
με διατήρηση της μακροχρόνιας ύφεσης των εκ-
δηλώσεων. 

•	 Αναφέρθηκε επίσης η χορήγηση Rituximab με ικα-
νοποιητικά αποτελέσματα.

ΣΥΓΚΡΟΥΣΗ ΣΥΜΦΕΡΟΝΤΩΝ
Ο συγγραφέας δεν αναφέρει σύγκρουση συμφερό-
ντων για τη συγκεκριμένη δημοσίευση.
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