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Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu:
Bilateral Eksudatif Retina Dekolmanh 3 Olguda
Pulse Kortikosteroid Tedavisi ve Klinik Seyir*
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OZET

Amag¢: Vogt-Koyanagi-Harada sendromu tanisi alan 3 hastada farkl: klinik seyirlerin ve
pulse kortikosteroid tedavisinin etkinliginin degerlendirilmes:.

Yontem: 1993-2003 yillari arasinda bilateral eksudatif retina dekolman ile ilivea polikli-
ginde takibe almman Vogt-Koyanagi-Harada sendromlu 3 olgu retrospektif olarak incelenmistir.
Biitiin hastalara, 3 giin siire ile 1 gr/giin pulse metilprednizolon sonrasi, oral idameye gegilmis-
tir. 3. hastaya ii¢ kez pulse steroid tedavisini takiben siklosporin A ve azathioprine de uygulan-
mistir. Hastalar diizenli olarak gorme keskinligi, retina muayenesi, fundus fléresein anjiografisi
ve fundus fotoZraflar: ile izlenmiglerdir. :

Bulgular: Yaglar1 17 ile 42 arasindaki 3 hasta caligmaya alhindi. Her ii¢ hasta da el hareketi
diizeyinde gdrme keskinligi ile bagvurmustur. Pulse kortikosteroid tedavisinden sonra 1. hasta-
da 6 ay icerisinde gtrme keskinligi her iki gdzde 0.8 diizeyine ulasmus, alt yillik ilagsiz takibin-
de rekiirrens gdzlenmemistir. 2. hastanin iki ay icerisinde gérme keskinligi sag gézde 0.7, solda
0.9 seviyesine ulagmms, ilagsiz ikinci ay takibinde retina dekolmani niiksii ile gérme keskinligi
parmak sayma diizeyine inmigtir. 2. pulse kortikosteroid tedavisinin ardindan eksudatif retina
dekolmam gerilemis, gbrme keskinligi sag gozde 0.5, sol gozde 0.4 seviyesinde kalmugtir, 3.
hasta optik diski de icine alan total eksudatif dekolmanla bagvurmus, 3 kez pulse kortikosteroid
tedavisine ek olarak siklosporin A ve azathioprine tedavisi uygulandif1 halde subretinal bandla-
11 olan optik disk ve ¢evresi disindaki dekolman alani yatigmis, gérme keskinliginde artig olma-
mugtir, Biitlin hastalarda eski dekolman alaninda korioretinal atrofi ve pigmente lezyonlar gelis-
migtir.

Yorum: Vogt-Koyanagi-Harada sendromu yakin izlem gerektiren agur gbz tutalumlar ile
karsimiza cikmaktadir. Viziiel prognozu, retina tutulum derecesi ve medikal tedaviye yanit be-
lirlemekte, bu da olgudan olguya farklihiklar gosterebilmektedir.
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SUMMARY

Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome: Pulsed Corticosteroid Treatment and

Clinical Course in 3 Cases of Bilateral Exudative Retinal Detachment

Purpose: To evaluate the different clinical courses and the effect of pulsed steroid treat-
ment in 3 patients diagnosed as Vogt Koyanagi Harada (VKH) syndrome.

Materials and Methods: Clinical reports of 3 patients with VKH syndrome all followed in
uvea clinic from 1993 to 2003 were evaluated retrospectively. All patients were treated with 1
g/day pulsed methylprednisolone for 3 days followed by oral corticosteroid therapy. Cyclospo-
rine A and azathioprine therapy was applied to the third patient following pulsed steroid treat-
ment. Regular follow-up was done with visual acuities, retinal examination, fundus fluorescein
angiography and fundus photographs.

Results: Study group consisted of 3 patients aged between 17-42 years. Each of the three
patients admitted to the hospital with a visual acuity level of hand motions. After pulsed corti-
costeroid treatment, the visual acuity of the first patient reached to 8/10 in both eyes within six
months and no recurrence has been observed for six years of follow-up. the visual acuity of the
first patient reached to 8/10 in both eyes within six months and no recurrence has been observed
for six years of follow-up. The second paticnt's visual acuity reached to 7/10 OD and 9/10 OS
within two months. During the follow-up period of two months without medication, visual acui-
ties decreased to counting finger level due to recurrence of retinal detachment. After second
pulsed corticosteroid treatment, retinal detachment regressed with remaining visual acuities of
3/10 OD and 4/10 OS. The third patient presented with bilateral total exudative retinal detach-
ment including the optic disks; in spite of pulsed corticosteroid treatment, cyclosporine A and
azathioprine therapy, no increase in visual acuity has occurred yet though retinal detachment
except the peripapillary area with subretinal fibrotic bands regressed. In all patients, chorioreti-
nal atrophy and pigmented lesions developed in the previous detachment area.

Interpretation: Vogt Koyanagi Harada syndrome causes extensive eye involvement that
requires close follow-up. The visual prognosis depends on the degree of retinal involvement
and response to medical treatment which can show differences from case to case.

Key Words: Vogt Koyanagi Harada syndrome, pulsed corticosteroid treatment.

GIRIS

Vogt-Koyanagi-Harada sendromu (VKH), bilateral
graniilamattz paniiveit ve eksudatif retina dekolmant ile
seyreden, meninksleri, deriyi tutan ve odyolojik bulgular
veren bir multisistem hastalifidir. Sadece bilateral eksu-
datif iiveit ve beyin omurilik sivisinda pleositoz vark-
ginda ise Harada hastalif1 olarak adlandmrihr (1,2).

Hastalifin taniminda 2001'e kadar Amerikan Uveit
Dernegi'nin 1978 tani kriterleri kullanilmaktayds (1,2,3).
2001'de uluslararas: bir konsensus ile yeniden diizenle-
nen kriterlere gore kesin tani igin 5 maddenin timiiniin
de hastada tanimlanmasi gerekmektedir (4).

1. Uveitin tamimlanmasmdan dnce gegirilmis goz
travmas: ve cerrahisi bulunmamasi,

2. Diger okiiler hastaliklan diigiindiiren klinik ve la-
baratuvar bulgularinin olmamasi, g

3. Goz bulgularinin bilateral olmas:

- Diffiiz koroidit bulgular (6n iiveit, vitritis,
optik disk hiperemisi de eslik edebilir), eksu-

datif retina dekolman, biilléz serdz retina de-
kolmani,

- FFA'da koroidal perfiizyonda fokal gecikme
alanlari, genig plakoid hipeiflorosans, retina
alt1 srvi gollenmesi, optik diskte boyanma,

- Ultrasonografi ile posterior sklerit olmadig1
ispat edilen koroid kalinlagmas:

- Geg bulgulardan 'sunset glow' fundus veya
Sugiura igareti,
- Tekrarlayan ya da kronik 6n iiveit.
4. Nérolojik ve odyolojik bulgular (hasta ile kargi-
lagildifinda gerilemis olabilir)
- Meningismus, tinnutus veya beyin omurilik
sivisinda (BOS) pleositoz

5. Dermatolojik bulgular (okiiler ve merkezi sinir
sistemi (MSS) bulgularindan sonra ortaya ¢ikma gart
ile)

- Alopesi, poliosis veya vitiligo.
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VKH sendromlu hastalarda HLA-DR4, HLA-Dw53
pozitifligi, otoimmunite ile giiclii bir baglantiy1 ortaya
cikarmstir (5,6). Tetikleyen faktirler tam olarak netlik
kazanmasa da immiin reaksiyon melanositlere karst geli-
sir. Erken donemde &n ve arka kamarada hiicre varligi-
mn yansira koroid inflamasyonuna bagh eksudatif reti-
na dekolmam gelismektedir. Makuladan baslayarak né-
ral retinanin ince kivrimlarla aynilmasiyla arka kutupta
olugan tipik yonca yaprag: goriiniimlii dekolman tablosu
her iki alt retina yarisinda eksudatif dekolman olarak de-
vam eder. Daha agir olgularda dekolman biillsz bir gi-
riiniim alir, optik disk hiperemik ve ddemlidir. Erken
donem FFA'da koroidden subretinal alana eksudasyon
goriilebilir. Indosiyanin yesil anjiografisi (ICG) ise has-
talifin erken evrelerinden itibaren bozulan koroid dola-
siminl saptamakta 6nemli bir rol oynar (7). Hastalifin
kronik seyrinde eksudatif dekolmanlarin gerilemesi ile
birlikte retina pigment epitel (RPE) degisiklikleri olan
depigmentasyon, demarkasyon hatlari ve hiperpigmente
alanlar ortaya ¢ikar (8,9,10). Gérme kaybi, katarakt ve
glokom sonucunda ortaya gikabilecegi gibi retina, optik
disk ve koroid neovaskiilarizasyonlarina bagli kompli-
kasyonlar sonucu da geligebilir. Makuladaki koroid neo-
vaskiilarizasyonu ise ge¢ dénemdeki gorme kaybimn en
onemli nedenidir (11).

VKH sendromunda topikal kortikosteroidler kulla-
mlmakla birlikte sistemik semptomlar1 olan ofgularda
yiiksek doz sistemik kortikosteroidler de eklenmekte,
bunlara ragmen kontrol altina alinamayan olgularda ise
immiinosupressifler uygulanmaktadir (11,12).

GEREC ve YONTEM

'1993-2003 yillan arasinda Uvea biriminde takip
edilen fizik ve oftalmolojik muayene ile konsiiltasyonlar
sonucunda Vogt Koyanagi Harada sendromu tanisi al-
mu§ 3 olguda pulse kortikosteroid tedavisinin etkinligi,
klinik seyir, rekiirrens ve viziiel prognoz retrospektif
olarak incelendi. 17-42 yaglari arasindaki (ort:31.3) biri
kadun, ikisi erkek ii¢ olgu diizenli olarak gbrme keskinli-
gi (GK), retina muayenesi, FFA ve fundus fotograflan
ile izlendi, Biitiin hastalarda, 3 giin siire ile 1gr/giin pul-
se metilprednizolon- sonrasi, oral idameye gegildi. 3.
hastaya ii¢ kez pulse steroidi takiben tedaviye siklospo-
rin A ve azathioprine de eklendi.

BULGULAR

OLGU1 -

Otuziig yaginda erkek hasta, her iki gdzde ani basla-
yan girme kaybs ile gdz polikliniine bagvurdu. Hasta-
nin bagvurusunda gérme keskinligi, her iki gozde el ha-
reketi (EH) diizeyindeydi. Bilateral derin siliyer enjeksi-

yon, 6n kamarada ++++ tindal, fundus muayenesinde bi-
lateral papilddem ve total eksudatif retina dekolman:
saptandl. Hastaya bilateral total eksudatif retina dekol-
mani, bilateral iridosiklit ve alopesi bulgularn; ile VKH
tanisi konuldu (Resim 1,2). Hastaya 3 giin stire ile 1
gr/glin metilprednizolon iv. uygulanarak 80 mg/giin uy-
gulanan oral doz kademeli olarak azaltilarak 3 ay icinde
kesildi. Bksudatif retina dekolmani 3. ayda tamamen ge-
riledi. 6. ay icerisinde GK her iki gizde 0.8 diizeyine
ulagt, iridosiklit tablosu tamamen geriledi. Retina mua-
venesinde papilla sinirlan silikti, yaygin korioretinal at-
rofiye ragmen, alti yillik ilacsiz izleminde GX her iki
gozde 1.0 diizeyine ¢ikt1 ve rekiirrens saptanmads.

Resim 1, 2. 1.0lgu erken ddnem FFA bilateral
eksudatif retina dekolman:

Resim 1. 1.olgu erken donem FFA, OD

Resim 2. 1 '.olgﬁ erken dinem FFA, oS

OLGU 2

Kurkiki yaginda erkek hasta, meningismus semp-
tomlar ve yiiksek frekanshi sesleri kapsayan igitme kay-
b1 nedeniyle ndroioji poliklinigine bagvurdu. Hastanmm
" muayene sonucu ve her iki gézde grme kaybi gelismesi
lizerine gtz konsiiltasyonu istendi. Tarafimizdan yapilan
muayenesinde GK her iki gdzde EH diizeyinde ve alt
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yarilarda eksudatif retina dekolmani mevcuttu. Goz bul-
gular1 ve yiiksek frekansh sesleri kapsayan igitme kayb:
nedeniyle VKH tanis1 konuldu. 3 giin siiren pulse steroid
tedavisini takiben 80 mg/giin metilprednizolon ile idame
tedavisi almakta olan hastanin iki ay icerisinde GK sag
gozde 0.7, sol gozde 0.9 diizeyine ulasti. 2. ayin sonun-
da gluteal apse gelismesi nedeniyle kortikosteroid teda-
visi sonlandirildi. Ilagsiz ikinci ay takibinde retina de-
kolmani niiks eden hastanin GK parmak say-
ma (PS) diizeyine indi. Apse tedavisi tamam-
landif1 igin 2. kez pulse kortikosteroid teda-
visi uyguland1 ve 80 mg/giin metilprednizo-
lon ile 3 ay icerisinde dekolmam gerileyerek
GK sagda 0.5, solda 0.4'e cikti. 4 yillik izle-
minde niiks goriilmeyen hastanin son muaye-
nesinde, eski dekolman alaninda korioretinal
atrofi ve makulay1 da icine alan pigmente
odaklar devam etmekteydi.

OLGU 3

Onyedi yasinda bayan hasta, kusma ve
ense sertligi sikayetleri nedeni ile basvurdu-
gu noroloji klinigine interne edildigi; lomber
ponksiyon sonrast BOS'da pleositoz saptan-
mayan hastaya 3 giin siire ile pulse kortikos-
teroid tedavisi uygulandigi; daha sonra her
iki gozde ani gérme kaybi ile bagvurdugu
baska bir goz klinifinde bilateral paniiveitin
yamsira bulanti, kusma ve ense sertlifi ile
giden MSS problemleri ve alopesisi oldugu
icin VKH tans1 kondugu 6grenildi. Hastanin
tarafimizdan yapilan ilk muayenesinde, her
iki tarafta GK EH diizeyindeydi ve optik dis-
ki de icine alan total eksudatif retina dekol-
mani mevcuttu (Resim 3,4). Hastaya tedavi
olarak ikinci kez pulse metilprednizolon 3
giin siire ile verildi. idame tedavisi 80
mg/giin seklinde siirdiiriildd. 1. ay kontroliin-
de GK her iki gozde 2 MPS, anterior iiveit
tablosu gerilemis, sag retina iist yaris1 ve sol
retina iist periferi yatigmis seklindeydi. Ol-
guya 3. kez pulse metilprednizolon uygulan-
di. Yiiksek doz steroidle idame tedavisine
alindi. 2. ay sonunda goz bulgularinda geri-
leme olmamasi ve gérme keskinliginin her
iki gozde tekrar EH diizeyine inmesi iizerine
tedavisine siklosporin A 300 mg/giin ve
azothioprine 100 mg/giin ilave edildi. 2. ay-
da metilprednizolon 60 mg/giin'e azaltilarak
diger tedavileri siirdiiriildii. Her iki gozde de
optik diskten makula tzerinden temporale
uzanan subretinal bandlar nedeniyle, optik

disk ve cevresi digindaki dekolman alani yatisigi halde
GK artis1 olmadi (Resim 5,6,7).

Hastada iatrojenik Cushing gelismesi ve GK artis
olmamas1 nedeniyle metilprednizolon kademeli olarak
kesilerek siklosporin A ve azathioprine tedavisi siirdii-
riildii. izlem sirasinda sag optik diskte neovaskiilarizas-
yon gelismesi iizerine subtenon triamsinolon uyguland
(Resim 8,9,10). Bundan sonraki kontrollerinde artan sag

Resim 3,4. 3.0lgu fundus fotograflar:; bilateral eksudatif retina

dekolmani

Resim 3. (Prof. Dr. ilknur Tugal Tutkun'un izniyle IUTF
Gz Hst. AB arsivinden)

Resim 4.




Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu: Bilateral Eksudatif Retina Dekolmanlt 3 Olguda 69
Pulse Kortikosteroid Tedavisi ve Klinik Seyir

Resim 5-7. 3. olgu tedavi sonrasi fundus fotograflar
Resim 5-6. Papilla cevresinden perifere uzanan fibréz bant

R

Resim 7. Periferik koriyoretinal pigment epitel degisiklikleri

g6z i¢i basinct (24-28 mm Hg) dorzolamid + timo-
lol kombinasyonu ile kontrol altina alindi. GK halen
EH diizeyinde olup izlem altindadir.

YORUM

VKH sendromlu hastalarm %60'1mn tedavi sonrasi
gorme keskinligi 0.6 ve iizerindedir. Diisiik GK'ne
glokom %?25-30, katarakt %25, koroidal neovaskii-
ler membran olusumu %]10-15, subretinal fibrozis
%30 gibi komplikasyonlar neden olur (11,13,14).
Bu nedenle, hastaligin erken dénemde kontrol altina
alinmas1 oldukca 6nemlidir. Otoimmunite ile bag-
lantis1 en yliksek oranda hastalardaki HLA DR4 po-
zitifligi ile dogrulanan VKH sendromu diger otoim-
mun hastaliklarda oldugu gibi yiksek doz sistemik
kortikosteroidlerle tedavi edilmeye calisiimaktadir
(5,6,15). Yiiksek doz kortikosteroid kullanimi 6n ve
arka kamara reaksiyonunun daha kisa zamanda, da-
ha iyi kontrol altina alinmasim saglarken, en son
GK'ni de anlaml derecede yiikseltmektedir (16).
Tedavinin siiresi her hastaya gore degisse de, pulse
tedaviden sonra en az alt1 ay tedaviye devam edil-
melidir. Herhangi bir nedenle, idame tedavisinin so-
na erdirilmesi gereken hastalarda dahi en az ii¢ ay
kortikosteroid tedavisi verilmeye calisilmalidir.
Sundugumuz ii¢ olguda da pulse kortikosteroid te-
davisi uygulanmus, ilk iki olguda 6n ve arka seg-
ment bulgular bir ay kadar kisa bir siirede gerile-
mistir. Tkinci olguda goriildiigii gibi, kisa siirede ke-
silmek zorunda kalinan kortikosteroid idamesi son-
rasinda hastada eksudatif retina dekolmant niikset-
migtir. Bu da idame tedavisinin niiksleri dnlemek
acisindan onemini gostermektedir. Pulse kortikoste-
roid tedavisi, hastalif1 cok kisa siirede kontrol altina
aldigindan niikslerde de uygulanmalidir.

Olgularimizda da pek ¢ok olguda goriildiigii gibi,
eksudatif retina dekolmaninin gerilemesi ile RPE
degisiklikleri olan depigmentasyon, demarkasyon
hatlar1 ve hiperpigmente alanlar ortaya cikmustir
(8,9,10). Bu lezyonlar makulada olmadig siirece
hastalarin son GK'leri etkilenmemektedir. Makulay1
icine alan subretinal fibrozis ve koroidal neovaskii-
larizasyon GK'ni en ¢ok diigtiren komplikasyonlar-
dir (11,13,14). Ugiincii olguda eksudatif dekolman
sonrasit gelisen, optik diski ve makulay1 da igine
alan subretinal fibrozis bantlar1 gerilemeyerek
GK'nin EH diizeyinde kalmasina neden olmustur.
VKH hastalarinda yiiksek doz kortikosteroid tedavi-
sine yanit vermeyen, ya da bu tedaviyi yan etkileri
yiiziinden tolere edemeyen hastalara immiinosup-
ressif tedavi uygulanmaktadir (1,3,10,17,18). Fakat
tic kez uygulanan pulse kortikosteroid tedavisine
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Resim 8-10. 3.0lgu tedavi sonrasi FFA ilave edildigi halde subretinal fibrozisde gerileme giriil-
memigtir. Son yillarda VKH sendromlu clgularda seréz
retina dekolmanin tedavisinde intravitreal triamsinolon
uygulanmasi da giindeme gelmigtir (19). Intravitreal tri-
amsinclon uygulamasi, bu hastalarda erken dénemde
gbz bulgularint gerileten ve gdrme keskinligini arttiran
bir segenek olarak akilda tutulabilir. . . oy

Resim 8. Periferik retina epitel degisiklikleri ve
koriyoretinal atrofi

Vogt-Koyanagi-Harada sendromu, yakin ve siki iz-
lem gerektiren agur gz tutulumlan ile kargimiza cik-
maktadir. Kortikosteroid tedavisinin erken donemde uy-
gulanmaya baglanmasi ve yeteri kadar devam edilmesi
hastalif1 erken dénemde kontrol altina almakta, niiksleri
dolayisiyla da komplikasyonlarr azaltmaktadir. Hastali-
&in her hastada farkli bir seyir giisterebilecegi unutulma-
mali, ataklann her defasinda gdz fonksivonlarint daha
da azalttif1 gdz niine alinarak, bu hastalar uzun siire iz-
lem altinda tutulmalidir.

Resim 9. OD, optik diskten nazal perifere uzanan KAYNAKLAR
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