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OZET
VOGT-KOYANAGi-HARADA SENDROMU

Bu caligmada, sol goézde agri, gorme azalmasi ile bagvuran ve muayenesinde sol gozde serdz retina
dekolmani ve sa§ gozde papilla 6demi tespit edilerek Vogi-Koyanagi-Harada Sendromu tanisiyla
izleme alinan bir olgu sunulmustur.

ANAHTAR KELIMELER : Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu, seréz retina dekolmant, posterior iiveit, papilla ddemi,
floresein anjiografi

SUMMARY

VOGT-KOYANAGI-HARADA SYNDROME
24 years old female patient who has applied because of pain and visual loss in her left eye and has
been found to have papilledema in the right eye and localised serous retinal detachment in the left

eye is diagnosed as Vogt-Koyanagi-Harada syndrome and is presented as a case report in this study.
Ret-vit 2000; 8: 176-180.

KEY WORDS : Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome, serous retinal detachment, posterior uveitis, papilledema, fiu-
orescein angiography.

GiRiS tina dekolmaninm 6n planda oldugu 5 hasta
tarif etmistir. 1932'de Babel bu antitelerin ayni

- hastaliga ait oldugunu ileri siirerek VKH send-
romu olarak adlaﬂdlr]lml§t1r.l 2.3

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) sendromu,
hayatin 2-4. dekadinda, multisistem tutulumu
ile seyreden, nadir goriilen bir hastaliktir.

1892'de Hutchinson'un poliozis ile birlikte bi- Birkag giin siiren basagrisi, bulanti, hafif bir
lateral iiveiti tamimlamasindan sonra, 1906'da ateg, orbita gevresinde agri, ense sertligi, bag
Vogt, 1929'da Koyanagi bilateral nontravmatik donmesi ile gripal bir enfeksiyona benzer
iridosiklitle birlikte bagagrisi, ateg, disakuzi, prodromal dénemden sonra fotofobi ve bu-

vitiligo, poliozis ve alopesi belirtileri olan has- lantk gorme ile akut baglangigh bilateral tveit
ortaya ¢ikar. Hastalik tek gozde baglasa bile 2
hafta icinde diger goziin etkilenmesi % 94 ora-
nindadir. Erken dénemde bir veya birden fazla

: izole soroz retina dekolman: alanlarinin al-
o i e e 0 S,l;‘fé: tinda, sari-beyaz renkte eksuda ve retina pig-
Dog.Dr.. Serbest Hekim. . ment epitelinde (RPE) renk degisikligi odak-
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talan bildirmig; 1926'da Harada menengeal bul-
gularla birlikte posterior iiveitin, eksudatif re-
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hastanin pozisyoriuyla yer degistiren biilloz
seroz retina dekolman: olusturur. Az sayida
hastada, RPE seviyesinde multifokal gri-beyaz
yamalar olusur. Koroid kalinlasmig izlenir,
bazi vakalarda da genis koryoretinal katlantilar
olusabilir. Optik disk tipik olarak hiperemik ve
odemlidir. Bu 6dem siddetli olabilir ve bazi ol-
gularda hemoraji ve makular star eslik ede-
bilir. Enflamatuar hiicreler vitrede tiim ol-
gularda mevcuttur. Graniilomattz karakterde,
6n iiveit tabloya eklenir.”* Hastalik bas-
langigta hipotoniye egilimlidir, ge¢ donemde
pupiller membran gelisimi; pupiller kenarda
veya iris stromasinda nodiillerle birlikte goz
i¢i basincinda artig olabilir Perifer retinada
sari-beyaz, smurlart  belirgin sempatik of-
talmide izlenen goriinimde yuvarlak Dalen-
Fuchs lezyonlar1 vardir. Hastaligin ilerlemesi
ile ozellikle retinanin alt kisminda subretinal
aralifa eksuda toplanmasiyla retina 6demi ve
devaminda eksudatif retina dekolmani goriiliir.
Retina dekolman: bazi olgularda birkag haf-
tada spontan olarak emilse de, siire genellikle
daha uzundur. (Yogun kortikosteroid tedavisi
bu siireyi kisatlmaktadir.) Retina dekolmani
rezoliisyonunu takiben cesitli fundus go-
riintimleri olabilir. Uzun siireli retina de-
kolmam olgularinda, koroidal infiltrasyon re-
zoliisyonu sonrasinda koroid kalinlagmasina
bagl olarak, irvegiiler pigmente demarkasyon
cizgileri optik diskten perifere dogru iz-
lenebilir, periferde daginik hale gelebilir. Re-
tina ve papillada neovaskiilarizasyon, vitre ici
hemoraji ve makulada ozellikle subfoveal yer-
lesimli subretinal neovaskiiler membran ge-
ligebilir. Hastaligin 2-3 ayda gerilemeye bag-
lamasiyla, retina pigment epitelinde tipik
depigmentasyon ve atrofi ile tipik 'sunset
glow' gériiniimii ortaya cikabilir, 245

Retina dekolmani rezoliisyonu sonrasi RPE
degisikliklerine gesitli derecelerde gdrme az-
1181 eslik edebilir. Fakat ¢ogu hasta ilk ataktan
sonra ¢ok iyi gorme keskinligi elde ede-
bilmektedir. Rekiirrensler siktir ancak gorme
prognozu iyidir.

OLGU SUNUMU

Yirmidort yaginda bayan hasta, sol gozde
agri ve gdrme azalmas: yakinmasi ile bag-
vurdu. Oykiisiinde, 1 ay kadar énce atesli bir
hastalik gegirdigi, 2 ay kadar 6nce dogum yap-
tif1 6grenildi. Son 1 haftadir giddetli ve agn
kesicilere cevap vermeyen bir basagirsinin ol-
dugu ve son 2 giindiir de sol goz agris1 ile bir-
likte bu gozde gormenin azaldigi ve bu ya-
kinmalarla bagvurdugu g6z hastaliklar uzmani
tarafindan, sol gozde anterior iiveit tamisi ile
topikal steroid tedavisi baglanarak klinigimize

fare .

Muayenesinde gormeier her iki gézde tamdi
ve gozigi basinglan her iki gozde normal si-
nirlardaydi. Sag gozde 6n segment dogal, sol
gozde ise, konjonktiva hiperemik, én kamarada,
I (+) hiicre vardi. Fundus muayenesinde, sag
gozde optik diskin 6demli oldugu ve etrafinda
yaygmn mum alevi seklinde hemorajilerin ol-
dugu gozlendi. Makula normal, periferik retina
ve damarlar dogaldi. (Resim 1) Sol gozde ise
papilla, makula ve arka kutup retina ve da-
marlar dogaldi, papila iist temporalinde lo-
kalize retina dekolmanini izledi, ylrtfk' bu-
Iunamadi. (Resim 2).

alindi. Tet-
kiklerinde; sedimantasyonun 93 mm/sa ol-
dugu, etyolojiye yonelik olarak yapilan tet-
kiklerde FTA-ABS (-), Toxo IgG ve IgM (-),
Lyme Ag (-), Brucella Ag(-), ACE (normal),
HLA BS5 (-), ANA (+), Anti DNA (-), komp-

Hasta yatirilarak  izleme
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RESIM 1. Hastamin sag fundusunda siddetli papil ddem, hi-
peremi ve kiymik tarzinda hemorajiler ve venler-
de dilatasyon izlenmektedir.

RESIM 2.  ilk atakta hastamin sol fundusunda, iist temporal
bolgede izole scrijz retina dekolmani ve buna
bagh retinada kingikhk goriilmektedir.

leman ve immunglobiilinler normal olarak tes-
pit edildi. Kranial komputerize tomografi ve
magnetik rezonans incelemede intrakranial ve
orbital bir patolojinin olmadigs; akciger grafisi-
nin normal oldugu izlendi. Ayrica hastanin ara-
sira kulaklarinda tinnutus gikayeti olmasina rag-

men Kulak-Burun-Bogaz muayenesi ve odyo-

lojik tetkikleri normal olarak degerlendirildi.

Hastanin izleminin 2. giiniinde sol gozdeki
sero6z dekolmanin giderek arttigi, gérmenin |
metreden parmak sayar seviyeye diistiigii ve
dekolmanin makulaya ilerledigi tespit edilerek
oral kortikosteroid tedavisine basland:.

Fundus floresein anjiografide (FFA), sag

gozde optik diskten yogun floresein sizintisi
gozlenirken (Resim 3), sol gézde ge¢ donemde
papilla iist temporalinde lokalize sertz de-
kolmana ait floresein goéllenmesi gozlendi:
anjio sirasinda belirgin koroid patolojisi tespit
edilmedi.

Hastada verilen kortikosteroid tedavisine
hizli ve dramatik bir cevap alind1 ve tedavinin
20. giiniinde sag gozdeki papil ddeminin ta-
mamen kayboldugu ve sol gozdeki retina de-
kolmaninin  tamamen yatisgtign  gozlend.
Gorme her iki gozde tekrar tama ¢ikti ve oral

steroid tedavisi azaltilarak kesildi.

Ilk ataktan 2,5 ay, oral steroid tedavisinin
kesilmesinden 1 ay kadar sonra, hasta tekrar
sol gozde agri ve her iki gozde gorme azalmas:
yakinmasi ile bagvurdu. Muayenesinde, gérme
sa gozde 0.3, sol gozde 1 metreden parmak
sayar seviyede tespit edildi. Her iki goz on
segment muayenesinde patolojik bulgu sap-
tanmadi; fundus muayenesinde, sag gozde
papil ddem sol gozde ise peripapiller bolgeden
baglayip arka kutba yayilan serdz retina de-
kolman: ve arka kutupta multipl koroidit odak-
lari gozlendi (Resim 4). FFA'da bu aktif ko-
roidit odaklarinin erken dénemden itibaren
hiperfloresan kalarak ge¢ diénemde de bo-
yanma gosterdigi gozlendi. Ge¢ donemde bu

RESIM 3. FFA'da sag fundusta papil ddeme baglh hiperflore-
sans izlenmektedir..
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Ikinci atakta, hastanin sol fundusunda ist tem-
poralde vé makula temporalinde serdz dekolma-
nin altinda, retina pigment epiteli katinda dag-
nik, sinirlari keskin olmayan sarimsi odaklar ve
retinal kirigiklhiklar izlenmektedir.

RESIM 4.

RESIM 5. FFA'de sol fundusta, subretinal sivinin floresein
boyanmasi ve makula tist temporalinde kontluent
hale gelmig multipl kii¢ik sizint1 odaklar iz-
lenmektedir.

koroidit odaklarindan sizintiya bagl, serdz de-
kolman bolgesine uyan alanda floresein gol-
lenmesi izlendi (Resim 5). Hastaya tekrar oral
kortikosteroid tedavisi baglandi ve her iki goze
subtenon depo steroid enjeksiyonu yapildi.
Steroid tedavisine yine hizhh bir cevap ali-
narak, seréz dekolmanin hizla yatistigi ve has-
tanin gérmesinin arttig1 tespit edildi. Yirmi
giin sonra yapilan muayenede, gormenin her
iki gozde de tam ve her iki fundusta patolojik
bulgunun olmadig: goriildii. ]

Hasta halen takibimizdedir ve bu son atak-
tan sonraki 1.5 yillik takip doneminde her-
hangi bir yeni atak geligmemistir.

TARTISMA

VKH sendromunun etyolojisinde; viriis,
bakteri ve funguslar suglanmig fakat goz ve
BOS'dan izole edilememiglerdir. Agin du-
yarhlik veya otoimmiin bir enflamasyona bagl
oldugu kabul edilmektedir. Genetik pre-
dispozisyon one siiriilmiis ve class 11 (HLA-
DR ve DQ) artmis insidans bildirilmigtir. Ce-
sitli yayinlarda serumda IgD diizeyinde artma,
melanine karg1 lenfosit sensitizasyonu, retinal-
S antijenine karsi antikor olusumu bil-
dirilmigtir*~07.

American Uveitis Society'nin 1980'de VKH
sendromu tanisi koymak igin belirledigi kri-
terlere gore; travma hikayesi olmamasi, pos-
terior iiveit olmasi ve bilateral iridosiklit, pa-
pillitis, meningoensefalit, BOS'ta pleositoz,
sagirlik, alopesi, vitiligo i¢inden bir veya daha
fazlasim bulundurmak gerekmektedir®. Burada
sunulan olgunun tanisinda hem bagvuruda ge-
cikmig olmasi hem tedavi alarak gelmis olmast
nedeni ile baglangigta zorluk ¢ekilmistir. Ay-
rica hastanin lomber ponksiyon yapilmasim
kabul etmemesi kesin taniya gitmemizi zor-
lagtirmigtir. Bu nedenle VKH sendromu on ta-
nis1 goz oniinde bulundurularak, papillit veya
serbz dekolmana yolagabilen; Sarkoidozis,
Brusellozis, Tiiberkiiloz, Multipl Sklerozis,
Lyme Hastalig1, Sistemik Lupus Eritematozis,
sifiliz, 16semiye yonelik tetkikler yapilarak bu
hastaliklar ekarte edilmistir. VKH sendromu
ayirict tamsinda irdelenmesi gereken; me-
tastatik karsinoma, sistemik karsinomaya bagl
iveal melanositik proliferasyon, idyopatik
iveal efiizyon sendromu hastanin genel du-
rumu, hikayesi, semptomlar1, bulgular ve ya-
pilan tetkikler sonucunda diigiiniilmemigtir.

VKH sendromlu hastalarda yapilan FFA'da,
tipik olgularda erken donemde, koroidal per-
fiizyonda fokal ve yamasal gecikme bolgeleri
izlenir. Retina pigment epiteli diizeyinde cok
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sayida igne basi biiyiikliigiinde ve irregiiler bo-
yanma alanlari gelisir. Daha ge¢ fazlarda bun-
lar yavagca biiyiirler ve baz1 vakalarda RPE
katinda kaldinm tagina benzeyen genis hi-
perfloresans alanlari olustururlar. Subretinal
alanda boya gollenmesi ve diskte hi-
perfloresans gozlenir*. Bu. olguda, ozellikle
ikinci atak sirasinda hastaligin tipik klinik go-
riinlim ve tipik anjiografik bulgular1 ile ta-
mmiz desteklenmistir.

VKH tanisini koymada goézdigt belirtilerin
aragtinlmasi esastir. Ancak gerek irka bagh
olarak, gerekse iiveit tanisinin erken konulup
tedaviye erken baglanilmasi sonucu, tiim sis-
temik bulgular ayn1 hastada gériilmemekte ve
inkomplet formlar gseklinde seyredebilmektedir.

Tedavide en ¢ok kullanilan ajanlar kor-
tikosteroidlerdir. Tedavinin siiresi ve dozu
hastadan hastaya degigmektedir. Bu olguda da
kullanilan steroid tedavisine (1 mg/kg/giin) her
iki atakta da olumlu cevap alinmustir. Te-
davide diger immiinosupresifler (siklosporin,
klorambusil) denenmektedir. Bu ilaglarin ste-
roidin yetersiz oldugu vakalarda yalmz veya
steroid tedavisi ile birlikte olumlu sonuglar
verdigi bildirilmigtir> 8.
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