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Vogt-Koyanagi-Harada Sendromlu Olgulann Klinik Ozellikleri
Clinical Features of Cases of Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome

Osman Melih Ceylan, Yusuf Uysal, Adem Tiirk, Gok¢cen Gokge, Clineyt Erdurman, Gilingdr Sobaci
Giilhane Askeri Tip Fakliltesi, G6z Hastaliklar Anabilim Dali, Ankara, Ttrkiye

Ozet
Amag: Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) hastaligina sahip olgularimizin klinik 6zelliklerini sunmak.

Gerec ve Yontem: Ocak 2001-Ocak 2010 tarihleri arasinda klinigimize basvuran toplam 10 VKH olgusuna ait tibbi kayitlar
geriye donik olarak incelendi.

Sonuclar: On erkek hastanin ortalama yasi 21.9 yil idi. Ortalama takip stiresi 16,2 aydi. Yedi olguda iki tarafli tutulum, tg olgu-
da tek tarafli tutulum mevcuttu. Toplam 17 géziin baslangic gérme keskinligi degerleri ortalama olarak 0,51 idi. Ondort gézde
on uveit, 12 godzde vitritis mevcuttu. Optik disk hiperemisi 16 gézde bulunmaktaydi. Oniki goziin eksiidatif retina dekolmani
ve bes goéziin hafif retinal depigmentasyon alanlari mevcuttu. Tim olgular fundus floresein anjiografisi ve ultrasonografi ile
degerlendirilmisti. Isitsel sikayetler iki olguda goriildii. ilk muayene siirecinde alti olgunun beyin omurilik sivisinda pleositoz
tespit edildi. Dért olguda cilt bulgulan goriildi. Tim olgular yiiksek doz oral kortikosteroid tedavisi ile tedavi edildi. Ug olgu-
da ilave olarak siklosporin tedavisi eklendi. Sonug¢ gérme diizeyi ortalama olarak 0,86 idi.

Tartisma: VKH hastali§inda, 6zellikle erken dénemde basvuran vakalarda gérme prognozu genellikle iyi olmaktadir. Gérme
diizeyini arttirmada kortikosteroidlerle yapilan tedavi oldukga etkili olup, kortikosteroid tedavisine direngli olgularda immiin-
stpresif ilaglar gerekli olabilir. (TJO 2010; 40: 250-4)

Anahtar Kelimeler: Tedavi sonucu, uveit, Vogt-Koyanagi-Harada hastalig

Summary
Purpose: To report the clinical features of our cases of Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) disease.

Material and Method: Medlical records of totally 10 VKH patients who presented to our clinic between January 2001 and
January 2010 were analyzed retrospectively.

Results: The mean age of 10 male patients was 21.9 years. The mean follow-up period was 16.2 months. Seven cases had
bilateral involvement and three had unilateral. The mean initial visual acuity was 0.51 in a total of 17 eyes. Fourteen eyes
had anterior uveitis and twelve eyes had vitritis. Optic disc hyperemia was present in sixteen eyes. Twelve eyes had
exudative retinal detachment and five eyes had areas of slight retinal depigmentation. All cases were evaluated with fundus
fluorescein angiography and ultrasonography. Auditory disturbances were seen in two cases. On first examination,
pleocytosis was detected in the cerebrospinal fluid samples from six patients. Integumentary findings were seen in four cases.
All subjects were treated with high-dose oral corticosteriod, but three of them additionally received cyclosporine therapy. The
mean final visual acuity was 0.86.

Discussion: In VKH disease, visual prognosis is generally good, especially in cases presenting in the early period. Treatment
with corticosteroids is quite effective in improving the visual acuity, and immunosuppressive drugs may be needed in cases
of corticosteroid resistance. (TJO 2010; 40: 250-4)
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Giris

Uveomenenjitik sendrom olarak da bilinen Vogt Ko-
yanagi Haarada (VKH) sendromu géz, kulak, deri ve
meninksleri birlikte tutabilen sebebi tam olarak anlasila-
mamis bir otoimmin hastaliktir (1-3). Genellikle geng
eriskin dénemdeki kadin olgulan etkileyen hastalik nadir
gorilmekte ve baslangi¢ bulgulan olgudan olguya fark-
liik sergileyebilmektedir. Hastaligin énemli bir bulgusu
g6z tutulumu olup, siklikla kronik ve iki tarafli pantiveit
tarzinda klinige yansimaktadir. VKH tanisi icin énemli
olan husus diger lveit nedenlerinin ekarte edilmesi ve
yardimcli klinik bulgularin dogru bir bicimde yorumlan-
masidir (4,5).

VKH hastaliginin klinik bulgulari ile ilgili yapilan aras-
tirmalar tlkemiz i¢cin henilz yeterli sayida degildir (5).
Hig¢ stiphesiz bu durumun 6nemli bir sebebi hastaligin
nadir gériilmesidir. Ulkemizde Citink ve ark. (6) tarafin-
dan yapilan bir calismada Behcget disi tiveit tanisi konu-
lan 62 olgudan sadece birinde (%1,6) VKH hastalig! ra-
por edilmistir. Bu ylizden calismamizda VKH hastaligi
nedeni ile takip edilen olgularimizin klinik &zeliklerinin
degerlendiriimesi amaclanmustir.

Gerec¢ ve Yontem

Bu calisma fakulte etik kurul onayi alindiktan sonra
geriye donik olarak gerceklestirdi. Calisma kapsaminda
Ocak 2001-Ocak 2010 tarihleri arasinda gérme sikayet-
leri nedeniyle klinigimize basvuran ve yapilan detayl in-
celemeler sonucunda VKH hastalig1 tanisi konulan top-
lam 10 olguya ait dosya kayitlari incelendi.

Gorme ve sistemik sikayetleri ile ilgili detayh Sykiile-
ri alinan olgulara ilk muayenelerinde tashihli gérme kes-
kinligi 6lcimi, biyomikroskopik muayene, gozici basin-
cal Slgimi, +90 dioptrilik Volk lensi ile funduskopi, fun-
dus floresein anjiografi (FFA) ve ultrasonografik deger-
lendirme yapilmisti. Muayene neticesinde Uveit tanisi
konulan olgulara liveit nedenine yénelik biyokimyasal,
hematolojik ve mikrobiyolojik laboratuar analizleri de
uygulanmisti. VKH tanisinin konulmasinda altta yatan
baska bir Giveit nedeninin bulunamamasi, VKH hastaligi-
ni destekleyen g6z ve sistemik bulgularin varligl géz
online alinmisti.

Dosya taramasi esnasinda olgulara ait 6zgecmis ve
soygecmis bulgulari, yas, cinsiyet, tutulan géz ya da géz-
lere ait muayene bulgulan, VKH ile ilgili yapilan sistemik
arastirma bulgulari, verilen tedavi semalar ile tedaviye ali-
nan yanitlar ve toplam takip stireleri irdelendi. Calisma ne-
ticesinde elde edilen sayisal veriler ortalamazxstandart
sapma, niteliksel veriler ylizde olarak sunuldu.

Sonuclar

Calismaya dahil edilen ve yas ortalamalan 21,9 yil
(16-26) olan toplam 10 hastanin hepsi erkekti. Olgularin
higbirisinde herhangi bir g6z travmasi hikayesi ya da daha
6nceden gecirilmis benzer sikayetler mevcut degildi ve ai-
lelerinde benzer gz sikayetleri bulunmamaktaydi.

Basvuru esnasindaki gz sikayetleri yedi (%70) olgu-
da gérmede belirgin azalma ve (g (%30) olguda gérme
bulanikhg seklindeydi. Olgulann etkilenen gozlerine ait
ilk muayenede elde edilen gérme keskinligi degerleri
Tablo 1’'de sunulmustur. Calismadaki yedi (%70) olguda
iki tarafli ve tg (%30) olguda tek tarafli olmak tizere top-
lam 17 gbzde tutulum mevcuttu. Toplam 17 géziin bas-
langic gérme keskinligi degerleri ortalama olarak 0,51
(0,02-1) idi.

Yapilan biyomikroskopik muayenede 14 (%82,35)
gbzde 6n Uveit, 12 (%70,59) gbdzde vitritis mevcuttu.
On tiveit bulgularn olarak sekiz (%47,06) gézde iri koyun
yagi vasfinda keratik presipitat, dért (%23,53) gbzde ar-
ka yapisiklik ve 14 (%82,35) gézde 6n kamarada hiicre
bulunmaktaydi. Optik disk hiperemisi 16 (%94,12) gbz-
de bulunmaktayd: (Resim 1A). Oniki (%70,59) gbzln
eksudatif retina dekolmani, bes (%29,41) g6zln hafif re-
tinal depigmentasyon alanlari mevcuttu (Resim
1B,1C,1D). Goz ici basinglan baslangicta alti (%35,29)
gobzde hipotondu. Diger gézlerde ise gz ici basinci de-
gerleri normal sinirlar i¢cindeydi (Tablo 2).

Olgulann FFA incelemesinde koroidal dolum gecik-
mesi, bircok alanda beliren noktasal sizintilar, retinal de-
kolman sahalarinda daha da belirgin olan géllenme tar-
zindaki hiperfloresans ve optik disk hiperfloresansi 6nde
gelen bulgular arasindaydi (Resim 2A, 2B, 2C). Olgularin
ultrasonografi incelemesinde koroideal kalinlasma ve re-
tinal dekolman alanlan basta gelen bulgulard! ve olgula-
nn higbirisinde arka sklerit lehine bulgu bulunmamaktay-

Tablo 1. Calismadaki olgulann etkilenen gozlerine ait tashihli
gorme keskinligi (GK) degerleri ile toplam takip stireleri

Olgu no Baslangic GK Sonuc¢ GK Takip siiresi (ay)

Sag  Sol Sag Sol

1 0,8 0,5 1 1 %)

2 0,2 0,9 04 1 24

3 1 0,9 1 1 22

4 0,9 0,1 1 0,7 16

5 0,5 0,1 09 08 20

6 0,1 0,6 07 07 14

7 0,2 0,6 08 09 21

8 0,9 1 3

9 0,4 1 12

10 0,02 0,7 21
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di. Son yillarda basvuran olgularin ayrica optik koherens
tomografi (OKT) incelemesi de yapilmisti. OKT inceleme-
sinde yer yer ortaya c¢ikan ekstdatif retina dekolmani
alanlari net bir bicimde izlenilmekteydi (Resim 1D).

ilk muayene siirecinde yapilan kulak burun bogaz
konsiiltasyonunda iki (%20) olguda isitsel sikayetler tes-
pit edildi. Noroloji konstiltasyonunda ise alti (%60) ol-
gunun beyin omurilik sivisinda pleositoz tespit edildi.
Laboratuar incelemelerinde VKH disindaki diger Gveit
nedenleri ekarte edilmisti. Cilt bulgulan olarak poliklinik
takiplerinde ortalama 14,25 (9-20) ay i¢inde iki olguda
poliozis (%20), bir (%10) olguda vitiligo ve bir (%10) ol-
guda alopesinin gelismis oldugu gorildu.

Tedavi olarak baslangicta tiim olgular yiksek doz
oral kortikosteroid (1mg/kg/gtin deflazakort, [Flanta-
din®, Sanofi aventis]) ile tedavi edildi. Gézdeki enfla-
masyon bulgularina gére 1-2 hafta sonra oral kortikos-
teroid tedavisi tedricen her l¢ glinde bir yarim tablet
azaltilarak 6mg/giin’lilk idame dozuna disildi. idame
tedavisine en az alti ay silireyle devam edildi. Bu tedavi
ile akut Uveitik fazda basvuran yedi (%70) olguda akut
enflamasyonun baskilanmasinda basarli sonuclar elde
edildi. Kronik rekiirren fazda basvuran t¢ (%30) olguda

Tablo 2. Calismadaki olgularin etkilenen gozlerine ait muayene
bulgularinin dagilimi

Géz bulgusu Goz sayis1 %

On Uveit 14 82,35
Vitritis 12 70,59
Papillit 16 94,12
Retina dekolmani 12 70,59
Retinal depigmentasyon 5 29,41
Okiiler hipotoni 6 35,29

Resim 1. Vogt-Koyanagi-Harada hastaligi tanisi alan olgularmizda
gorllen cesitli fundus bulgulart: Optik disk hiperemisi (A), retinal depig-
mentasyon alanlari (B), ekstidatif retina dekolmani (C,D)
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ise kortikosteroid tedavisi ile enflamasyon tam olarak
baskilanamadigl icin ilave olarak 300 mg/gtin siklospo-
rin (Sandimmun Neoral®, Novartis) tedavisi eklendi. Kli-
nik bulgulan kortikosteroid tedavisi ile diizelen toplam
Ui¢ (%30) olguda kortikosteroid tedavi dozunun azaltila-
rak kesilmesinden ortalama 2,67 (1-4) ay sonra, siklos-
porin tedavisi kullanan ve bir yil sonra tedavisi kesilen
bir olguda tedavi kesilmesinden 3 ay sonra niks gelisti-
8i icin tedaviye ayni ilaclarin dozlar baslangicta oldugu
gibi yeniden diizenlenilerek devam edildi.

Ortalama takip streleri 16,2 (3-24) ay olan calisma-
daki olgularin sonu¢ gérme keskinlikleri ortalama olarak
0,86 idi (Tablo 1). Takip siirecinde komplikasyon olarak
sadece bir olguda (%10) bilateral kataraktin gelistigi
gozlendi.

Tartisma

VKH hastalig1 genellikle 20-50 yas arasinda ve nadi-
ren cocukluk déneminde karsimiza ¢cikmaktadir (2). Has-
taligin prevalansi farkli toplumlara gére degisebilmekte-
dir (3,7). Hastalik daha ¢ok uzak dogu ve Latin Amerika
tlkelerinde gorilmekte ve kadin poptlasyonu daha faz-
la etkilemektedir (2). Turkiye genelinde yiiritiilen bir ca-
lismada 45 VKH olgusunun 32'si kadin, 13'G erkek ola-
rak bildirilmistir (5). Calismamizda sundugumuz olgula-
rin ortalama yasi 21,9 yil idi ve hepsi erkekti. Hastane-
mizin ¢cogunlukla askeri kékenli hastalara hizmet verme-
si calismamizdaki hastalarnn yas ve cinsiyet dagilimina
etki eden énemli bir faktér olmustur. Dolayisiyla diger
calismalarda elde edilen yas ve cinsiyet dagilimindan
farkli sonuclar ortaya cikmustir.

T WA

Resim 2. Vogt-Koyanagi-Harada hastaligi tanisi alan olgulanmizda
gorilen cesitli fundus floresein anjiografi ve optik koherens tomografi
(OKT) bulgulan: Optik disk hiperfloresansi (A), bircok alanda subretinal
erken ile ge¢ déneme ait sizinti ve gollenme tarzinda hiperfloresans (B,C),
OKT de ekslidatif vasifta retina dekolmani kesitleri (D)
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VKH hastaliginin etiopatogenezi tam olarak anlasila-
mamistir. Hastalikta gelisen otoimmiin yanitin duyarl
bireylerde cilt travmasi (8) ya da infeksiyoz ajanlar tara-
findan uyarldig! diistiniilmektedir (7,9). Hastalikta me-
lanosit ve/veya noral krest orijinli dokulardaki ortak bir
membran antijenine karsi T hiicre aracilikli otoimmiin bir
reaksiyonun olustugu varsayilmaktadir (8,10). Bu oto-
immiin yanit &zellikle epidermis, koklea, menings ve
uveadaki melanositlerin yikimiyla sonu¢lanmaktadir (1).

Hastalik klinik olarak tic donemden olusmaktadir. Bi-
rinci ddSnem prodromal faz olarak adlandinimakta ve ge-
nellikle viral enfeksiyona benzer tarzda semptomlarla
baslamaktadir (1,10). Bu safhayi 1-2 hafta sonra iki taraf-
I Gveitin gelistigi géz bulgularn safhasi izlemektedir. Bu
dénemde olgularin yaklasik yarisinda isitsel sorunlar or-
taya ¢cikmaktadir. Goézde ayrica iridosiklit, vitritis ve pa-
pillit de gelisebilmektedir. Hastaligin son fazi olan iyiles-
me safhasinda ise poliozis, vitiligo ve alopesi gibi cilt
sorunlar gelisebilmektedir (1).

Hastalikta en sik rastlanan ve en fazla tahribata yol
acabilen durum g6z tutulumudur (2). Géz tutulumu tipik
olarak bilateral olarak gerceklesmektedir (5,8). Ancak lite-
ratlirde tek tarafli tutulumla seyreden nadir vakalar da bil-
dirilmistir. Bu calismalardan birinde Usui ve ark. (11) tipik
klinik ve laboratuar bulgulariyla tek tarafli géz tutulumu
bulunan tGi¢ VKH olgusunu rapor etmistir. Ayni calismada-
ki olgularin uzun dénemli takiplerinde etkilenen gézlerin-
de yeni ataklar gelisebilmisken, saglam goézlerinde her-
hangi bir etkilenmenin gelismedigi ifade edilmistir. Calis-
mamizda sundugumuz on olgunun ti¢clinde tek tarafl tu-
tulumun izlenmesi, Usui ve ark. (11) tarafindan sunulan
olgularda oldugu gibi hastaligin bazen tek tarafli tutulum-
la karsimiza cikabilecegini g&stermistir.

VKH hastaliginda gbézde genellikle graniilomatéz
tarzda pantiveit tablosu ortaya ¢ikmaktadir. Endotelde
goriilen koyun yagi presipitelerin yani sira silyer cismin
6demine bagli olarak 6n kamara derinli§inde azalma da
gelisebilmektedir. Ayrica arka segmentte yogun vitre
reaksiyonunun yani sira, optik disk ddemi, fundus peri-
ferinde sari-beyaz lezyonlar, arka kutupta retinal 6dem
ve eksldatif retina dekolmani ortaya cikabilmektedir
(10). Bahsedilen bulgular calismamizdaki olgularda da
gozlenilmis, dnde gelen g6z bulgulanni iki tarafli tutu-
lum, papillit, ekstidatif retina dekolmani, én Gveit ve vit-
ritis bulgulan teskil etmistir.

VKH hastalig1 icin spesifik bir tan1 yéntemi bulunma-
maktadir. Hastaligin tanisi diger tiveit nedenlerinin ekar-
te edilmesinden sonra, klinik bulgu ve yardimai testlerin
destegi ile konulmaktadir (12). Hastaligin tanisinin ko-
nulmasinda sistemik bulgularin arastirilmasi esastir. An-
cak bu bulgular irka ve hastaligin evresine gore ya da er-
ken baslanilan bir tedavi nedeniyle her olguda ortaya

cikmayabilmektedir (9,12). Bu yiizden ilk kez 1978 yi-
linda Amerikan Uveit Dernegi’'nin olusturdugu eski kri-
terlere gore taninin konulmasi, erken dénemdeki hasta-
igin tanisinin atlanilmasina ve ancak ileri evrelere ulas-
mis VKH olgularinin tanisinin konulmasina yol agmakta-
dir (13). Bu eksikligi gidermek amaciyla VKH hastaligi-
nin tani kriterleri yeniden diizenlenilerek hastaligin tani-
sinin klinik evreye gére erken tanimlanabilmesine ola-
nak saglanmustir (3,8). Yeni olusturulan tani kriterlerine
goére VKH hastaligl tam, tam olmayan ve muhtemel
VKH olmak tizere g sinifa aynlmistir (8). Sundugumuz
olgular bu tani kriterlerine goére okiiler travma ya da cer-
rahi dykuisiiniin bulunmamasi, diger g6z hastaliklan le-
hine ek bir klinik bulgularinin bulunmamasi ve yukarida
sundugumuz cesitli gdz ve sistemik bulgulara sahip ol-
masl ile muhtemel (iki olgu), tam olmayan (doért olgu)
ve tam (dort olgu) VKH hastalig) tanilarindan birini ala-
rak takip edilmislerdir. Tugal-Tutkun ve ark. (5) tarafin-
dan yapilan bir calismada 45 VKH hastasinin dokuzu
tam VKH, 23’ tam olmayan VKH ve 13’0 ise muhtemel
VKH hastalig tanisi konularak rapor edilmistir.

Hastaligin ayirici tanisinda VKH’ye benzer sekilde
menengial, isitsel, géz ve cilt bulgulan verebilen sem-
patik oftalminin ekarte edilmesi gerekmektedir. Ancak
sempatik oftalmide genellikle penetran bir géz travma-
s1 yada gozici cerrahi sonrasi gelisen bilateral pantveit
tablosu bulunmaktadir (10). Dolayisiyla travmanin irde-
lenmesi VKH hastaliginda ayirnia tanr agisindan énemli
bir husustur.

Diinyada VKH hastaliginin tedavisi hususunda net bir
goris birligi bulunmamaktadir. Glinimiizdeki tedavinin
asil amacini aktif enflamasyonun baskilanmasi olustur-
maktadir. Bu ylizden baslangicta uygulanilan yilksek
dozdaki kostikosteroid tedavisi baslica secenek olarak
uygulanmaktadir. Tedaviye yiiksek dozlarda baslanil-
makta ve hastaligin klinik seyrine gére idame dozu ve
sliresi ayarlanmaktadir. Olgularda uygulanilan kostikos-
teroid tedavisine ragmen bircok olguda tekrarlayan
ataklar da gelisebilmektedir. Bu tiir durumlarda ise diger
immin baskilayici ve diizenleyici tedavilerden faydala-
nilmaktadir (3,10). Calismamizda yliksek dozda uygula-
nilan kortikosteroid tedavisiyle %70, bu tedaviye yete-
rince yanit vermeyen ya da niiks gelisen olgularda ise
siklosporin tedavisinin eklenmesiyle %100’e varan
oranlarda basarih klinik sonuglar elde edilmis ve olgula-
nn tiimiinde géz enflamasyonunda gerileme izlenilerek
gobrme dizeylerinde belirgin diizelmeler kaydedilmistir.

Erken tani ve uygun bir tedavi yaklasimi ile VKH has-
taliginin prognozu genellikle iyi seyretmektedir (14). Ni-
tekim ¢ogunlukla erken dénemde yakaladigimiz olgula-
rimizda uygun bir tedavi semasi gézeterek iyi bir prog-
noz elde edebildik.
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VKH hastaliginda niiksler de gelisebilmektedir. B&y-
le bir durum ve bu durumun yol a¢tigl uzun siireli teda-
vi yaklasimi bazi g6z komplikasyonlarini da beraberinde
getirmektedir. Bunlar arasinda katarakt, glokom, subre-
tinal fibrozis (3), subretinal neovaskiiller membran (15),
optik atrofi ve fitizis bulbi (5) sayilabilecek énemli g6z
komplikasyonlarn arasindadir. Calismamizda takip ettigi-
miz olgular arasinda sadece bir (%10) olguda iki tarafli
katarakt gelistigi gbzlenilmistir. Bahsedilen diger sorun-
lara rastlanilmamis olmasi hasta sayisinin az ve takip si-
resinin nispeten kisa olmasindan kaynaklanmis olabilir.

Sonug olarak VKH hastaliginin erken tanisi ve hasta-
likta gelisen enflamasyonun yogun bir sekilde baskilan-
mas! hastalara ait géorme diizeylerinin arttinlabilmesi
acisindan biiylk 6nem arz etmektedir. Sistemik bulgu-
lar belirmemis olsa da sipheli olgularda erken dénem
VKH tanisi g6z 6niine getirilmeli ve olgular uygun teda-
vi semasi ile gelisebilecek komplikasyon ve niksler agi-
sindan yakin takibe alinmalidir. Hastaligin tedavisinde
birinci secenek olarak ytiksek dozda kortikosteroid kul-
lanimi oldukga etkili bulunmustur.
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