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OZET

Amag: Klinigimizde Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) sendromu tamisi alan olgularin cinsi-
yet, yag ve eslik eden gbz muayene bulgularini incelemek.

Gere¢-Yontem: 2002-2008 yillart arasinda Saghk Bakanhg Ankara Ulucanlar Goz Egitim
ve Arastirma Hastanesi iivea kliniginde VKH tamisi alarak takip alinan 5 olgu retrospektif ola-
rak incelendi. Olgulann baglangi ve takip muayenelerinde gorme degerleri, g6z ici basinc: de-
gerleri, biyomikroskopi bulgulan ve pupil dilatasyonu sonras g6z dibi muayenesini i¢eren tiim
g0z muayene bulgulari degerlendirildi.

Bulgular: Takip edilen olgulann timii kadind: (% 100). Olgulann ortalama vasi 30,40 +
12,99 yil (13-46 yil) idi. Takip siireleri ise ortalama 5 £ 0,7 yil (4-6 y1l) idi. Toplam bes olgu-
nun 10 gozii tutulmugtu. {1k bagvuruda 6 gozde (%660) iki tarafh eksudatif dekolman, 6 gozde
(9%60) periferik retinada Dalen-Fuchs nodiilleri, 4 gdzde (%40) keratik presipitat, 2 gbzde (%
20) 6n kamarada hiicre varhgs, 2 gizde (%20) arka sinesi ve 2 gozde (%20) makiila tdemi mev-
cuttu. ki gbzde (% 20) goz igi basiner yiiksekligi tespit edildi. Tiim gozlere medikal tedavi uy
gulandh. Tedavi sonras: n segment komplikasyonu olarak 4 gozde (%40) sekel keratik presipi-
tat ve 2 gozde (%20) katarakt belirlendi. Arka segment komplikasyonu olarak ise 10 gézde (%
100) fundusta giin batimi goriiniimii, 4 gozde (%40) retina arka kutupta atrofik depigmente lez-
yonlar, 2 gizde (%20) vitreus kondansasyonu, 2 gizde (%20) makiilada skar ve | gozde (%10)
gegirilmis papillite bagl optik disk soluklugu saptandi. Takip siiresince, girme keskinligi 7
gozde (%70) artarken | gizde (% 10) degisme olmadi ve 2 gizde (%20) azald.

Sonug: VKH sendromu dzellikle iki tarafli eksudatif retina dekolmani ile bagvuran hasta
larda akilda tutulmas: gereken bir tamdir. Zamaninda tani ve tedavi ile uzun donemde giirme
prognozu genellikle ividir.

Anahtar Kelimeler: Glokom, keratik presipitat, iiveit, Vogt-Koyanagi-Harada sendromu.

SUMMARY

Clinical Feature and Prognosis in Our Cases With Vogt-Kovanagi-Harada Syndrome

Purpose: To investigate the sexuality, age, and accompanying eye examination findings of
cases that was diagnosed as Vogt-Koyanagi-Harada (VKH),

Material-Method: From 2002 to the 2008, 5 cases with VKH in SB Ankara Ulucanlar Eye
Education and Rescarch Hospital Uvea Clinic were involved in this study retrospectively. A
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complete ophthalmological examination including visual acuity, applanation tonometry, slit
lamb examination after dilatation of pupils was evaluated at the beginning and follow-up peri-
od.

Results: All follow-up patients were women (%100). The average age of cases was
30.40+12.99 years (13-46 years). Mean follow up period was 5+0.7 years (4-6 years). Ten eyes
of 5 cases were involved. Bilateral exudative retinal detachment in & eves (60%), Dalen-Fuchs
nodules in preipheric retina in 6 eyes (60%) keratic precipitates in 4 eyes (40%), cell in anterior
chamber in 2 eyes (20%), posterior synechiae in 2 eyes (20%), and macular edema in 2 eves
(209} were determined at the onset of the disease. High intraocular pressure was observed in 2
eyes (20%). Medical therapy was performed to all eyes (93.3%). Sequel keratic precipitates in 4
eyes (40%) and cataract in 2 eyes (20%) were found as anterior segment complications after the
therapy. Sunset glow appearance of fundus in 10 eyes (100%), atrophic depigmented lesions in
posterior pole of retina in 4 eyes (40%). vitreous condensation in 2 eyes (20%), macular scar in
2 eyes (20%), and paleness of aptic disc secondary to previous papillitis in | eye (10%) were
found as posterior segment complications after the therapy. During the follow-up, visual acuity

increased in 7 eyes (37.39%), did not change in 1 eye (10%), and decreased in 2 eyes (209%),
Conclusion: VKH syndrome should be considered diagnosis in patients with bilateral exu-
dative retinal detachment. Long-term visual prognosis is generally well with early diagnosis and

reatment.

Key Words: Glaucoma, keratic precipitates, uveitis, Vogt-Koyanagi-Harada.

GIRIS

Vogt-Kovanagi-Harada (VKH) sendromu, melano-
sit igeren organlar tutan ve nadir giriilen bir hastahik
olup kadinlarda erkeklerden daha sik olarak gorillmekte-
dir (1), VKH sendromunun etivopatogenezinde viral en-
feksiyonlar ve otoimmiin nedenlerden stiphelenilmekte-
dir. VKH'T1 bir hastamin retina alts s1vi igeniginde viriis
benzeri inkliizyon cisimeikleri bulunmustur (2), Otoim-
miin neden birlikieligini gosteren en dnemli bulgu ise
olgularda sikhikla goriilen HLA-DR4, -BW54, -DW13, -
DRW32 -RWS52 ve -DQWa pozitifligidir (3). Hastahk
Asvallar, Kizdderililer, Latin Amerikahlar ve Siyahlar
gibi koyu pigmentasyona sahip wwklarda daha fazia gi-
ritlmektedir (1), VKH sendromu 10-52 yaslan arasinda
goriilebilmekle birlikte en sik olarak 3, dekadda ortaya
gikmaktadir (4).

Bu ¢absmamizda VKH tams: alan olgulanin cinsi-
vet, yag, takip siiresi ve eglik eden gz muayene bulgula-
n retrospekufl olarak incelendi.

GEREC ve YONTEM

2002-2008 yillan arasinda Saghk Bakanhig Ankara
Ulucanlar Goz Egitim ve Arastirma Hastanesinde VKH
tamst alan ve iivea kliniginde takip aluna alinan 5 olgu
retrospektif olarak incelendi. Olgularn baglangig ve ta-
kip muayenelerinde gérme keskinligi, goz igi basmae de-
gerleri, biyomikroskopi bulgulari ve pupilla dilatasyonu
sonrasi géiz dibi muayenesini igeren tlim goz muayene
bulgulan hasta dosyalanndan kavdedildi. Olgularda vas,

cinsiyet ve eglik eden bulgular retrospektif olarak ince-
lendi.

Uveit etyolojisine yiinelik olarak tiim olgulara aga-
Eadaki testler uygulanmisti. Tam kan savinu, tiim biyo-
kimya tetkikleri, tam idrar tahlili, saflastirilous protein
tirevi (Purified Protein Derivative-PPD) deri testi, pa-
terji testi, insan lokosit antijenlerinden HLA B27 ve
HLA B35, antinikleer antikor (ANA), antikardiyolipin
antikorlan (ACA), romatoid faktir (RF), toksoplazma
lgM wve IgG, rubella IgM ve lgG, sitomegaloviriis
(CMV) 12M ve 1gG, herpes simpleks viris (HSV) IgM
ve IgG, sifilis igin VDRL (Venereal Disease Research
Laboratory) ve FTA-ABS (Fluorescent Treponemal An-
tibody-Absorbtion) testleri, toksokara ve borrelia icin
ELISA testi, anti insan enfeksiyon viriisi (Human Im-
munodeficiency Virus -HIV) antikoru, akciger grafisi,
siniis grafisi, sakroiliyak eklem grafisi, viral-bakterivel-
fungal killtiir, digkaida parazit aranmasi yapilmigt. Olzu-
lara aynica kraniyal gériintiileme uygulanmist. Bunlann
yvant sira dig hastahklan, droloji, cildiye, kulak-burun-
bogaz, niroloji, ic hastahklan ve romatoloji konsiilias-
yonlan istenmisti. Bir kisim olguda etyolojive yonelik
ileri tetkik yontemlerine de bagvurulmustu,

Giz muayene bulgulan gz dntine alinarak VKH
sendromu dilgiiniilen tim olgulanmizda tam Noroloji ve
Dermatoloji vzmanlanmca da vyumlu klinik tablova ve
destekleyici laboratuar bulgularina dayanarak ortaya
konmugtur, Qlgulanmizin higbirinde dveit baslamadan
dnce delici okiiler travma yada cerrahi girisim hikayesi
voktu. Bu tetkikler ve sistemik degerlendirmeden sonra
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Read ve arkadaglanmin (5) tammladigr ve tablo 1'de gos-
terilen kriterlerden yola qikilarak tam VKH tamisi konan
olgular galisma kapsamina alinmistir.

BULGULAR

Retrospektif olarak incelenen olgularnn timii kadm-
di (%100}, Olgularin ortalama vasi 30,40 + 12,09 yil
{(13-46 yil) idi. Ortalama takip siireleri 5 + 0,7 yil (4-6
vil) idi. Toplam bes olgunun 10 gézii wiulmustu. Tim
olgularda (%100} iki tarafli g6z tutulumu meveutiu.
Tiim olgulara medikal tedavi uygulanmust (% 100),

Olgulanmuzin ilk muayenesinde gorme keskinlii
el hareketleri (EH) ile 0.5 diizeyi arasinda degismekie
iken son muayenede bu deger 1 metreden parmak sayma
(MPS5) ile tam arasinda olarak belirlendi. Takip stiresi
sonunda 7 gézde (%70) girme keskinligi artmust. Bir
gozde (%10} gorme keskinlifi sabit kalirken, 2 gizde
(%20} gorme keskinliginde azalma olmustu. Olgulanin
gorme dilzeylerinin takip siiresi iginde degisimi grafik
I'de gbsterilmistir,

ik muayenede £07 igi basinct diizeyleri 8 mmHg
tle 26 mmHg arasinda lgilmis olup iki gozde (%20)
£02 igi basinct yiiksekligi tespit edilmisti. Bu gozlere Lo-
pikal antiglokomatéz medikal tedavi baslanmisu. Son
kontrol muayenesinde tiim gizlerde 2oz igi basinct nor-
mal simirlarda tespit edilmisti (8-11 mmHg),

Olgulanmizin ilk muayenesinde 8 piz (%80) fakik
ve 2 giz (%20) psidofakik idi. Takip siiresi sonunda 2
g0z (%20) katarakt nedeniyle ameliyat edilmis ve afak
olarak brrakilmsty,

Olgulanin ilk muayenesinde &n segment bulgusu
olarak 4 gozde (%40) keratik presipitat, 2 eiizde (%20)
tn kamarada hiicre varhg ve 2 gozde (%20) arka sinesi
meveuttu. flag tedavisi sonras: én segment komplikasyo-
nu olarak 4 gbzde (%40) sekel keratik presipitat ve 2
gihede (%207 katarakt varligi belirlendi. Katarakt tespit
edilen aym olgunun iki goziine (%20) fakoemiilsifikas-
yonla katarakt ekstraksiyonu yapilmiste.

Olgularin dosyalarinin incelenmesinde ilk muaye-
nede arka segment bulgusu olarak akut dénemde 6 giz-
de (%60} eksudatf dekolman, & giirde (%60) periferik
retinada Dalen-Fuchs nodiilleri ve 2 gozde (%207 makd-
la tidemi gizlemlendi. Tlag tedavisi uygulanan hastalarda
son muayenede arka segment komplikasyonu olarak 4
gozde (%40) retina arka Kutupta atrofik depigmente lez-
yonlar, 2 gézde (520) vitreus kondansasyonu ve 1 gie-
de (% 10) gegirilmig papillite bagh optik disk soluklugu
saptandi. Olgulanimizda gériilen komplikasyonlar tablo
2 de dzetlenmistir,

Olgularimizin tedavisinde temel amag olarak iltiha-
i kontrol altina almak igin topikal, periokiiler, intravit-
real ve oral Kortikosteroidlerin yani sira oral immiinsiip-
resif ilag kullamimign, Cahsmamizda 5 olguya da
(% 100 sistemik kortikosteroid (Flantadin 1 mg/kg/en)
verilmigti. Ayrica, iki olgunun 4 giziine (%40} topikal
steroid damla tedavisi, bir olguya (%20) oral siklosporin
(Sandimmun 5 mg/kg/giiny, bir gize (9% 10) sublenon
steroid enjeksiyvonu ve bir gize (9% 10) imravitreal stero-
wd enjeksivonu uygulanmst,

TARTISMA

VKH géz ve difer organlan igeren idiopatik mulu-
sistemik iltihabi bir hastabikur, Baz yvazarlar tarafindan
meningial tutulum sikligint vurgulamak icin iiveomenin-
gitik sendrom olarak da adlandinlmaktadir (6. Hastalik
siklikla igiincil dekadda ve koyu pigmentasyonlu irklar-
da goriilmektedir (1). Bu hastalikia HLA-DR4, -BW54,
-DW135, -DRWS52 -RW52 ve -DQWa prevalanslan yiik-
sek olarak bulunmugtar (7). Japonvada tiim diveitler igin-
de %8-Y insidansa sahip oldugu bilinmektedir (8. Ulke-
mizde tiim iiveitler iginde % 1,2 oraminda giwrildiidi bil-
dirilmektedir {9,

VKH cilt. norolojik ve giz bulgulan ile karakierize
olmaktadir. VKH sendromu tamsi igin Read ve arkadas-
lar tarafindan tammlamp diizenlenen tam kriterleri 2001
ytlindan bu yana kullamlmaya baglanmistir (5). Cilt bul-
gulan olarak alopesi, polyozis, vitiligo, nirolojik bulgy
olarak nérolojik irritasyon, ensefalopati, igitsel semp-
tomlar ve beyin omurilik sivisinda lenfositoz giriilmek-
tedir. Goz tutulumu olarak ise gift tarafly kronik paniive
e neden olabilmektedir. VKH sendromunun 4 evresi
bulunmaktadir; prodromal evre, akut Giveit evresi, kronik
evre ve kronik niiks evreleri. On iiveit graniilomatéiz iri-
dosiklit ile arka Giveit ise multifokal koroidit, diskte hi-
peremi ve eksudatif retina dekolmani ile karsimiza gikar
(7). Olgularda erken dénemde papil Sdemi, vitritis ve re-
tina Gdemi goriilir, Daha sonra graniilomatéz &n Giveil
bulgular: ve kornea endotelinde keratik presipitatlar be-
livir. Siliyer cisim idemine bagl olarak én kamara darli-
&1 ve gz igi basine: arbis: ortaya gikabilir. Retimanm alt
kismuinda eksudatif retina dekolmany, periferik retinada
sart beyaz renkli Dalen-Fuchs lezyonlan ve atrofik de-
pigmente lezyonlar gériilebilmektedir. Hastaligin ilerle-
mesi ile 'Sugiura belirtisi” denen perilimbal vitiligoya
rastlanabilmektedir. Hastalifin gerilemesi sonrasi arka
kutupta atrofik depigmente lezyonlarin neden oldugu
koroid melanositlerinin kaybi ile 'giinbatimi kizelligi' de-
nen bulgu meydana gelebilmektedir. Ayrica retina aln
fibrozis ve koroid neovaskiilarizasyonuna bagh diski-
form skarlar ortaya gikabilmektedir (10).
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Tablo 1. Vogi-Kovanagi-Harada sendromu tam kriterleri

13

Tam

Tam Vogt-
Kovanagi-Harada
hastalif

Tam olmayan
Vogt-Koyanagi-
Harada hastalig
Muhtemel Vogt-
Koyanagi-Harada
Hastaligh

Bulgular

1. Uveitin baglamasindan dnce delici okiiler travma yada cerrahi girigim hikayesinin bulunmamas:
2. Diger okitler patolojilert giisteren klinik ve laboratuvar bulgularinin olmamasi,

1. Bilateral okiiler tutulum

4, Norolojik/Odyolojik
bulgular. (vandakilerden
biri yeterlidir)

5. Cilt bulgulan
(yandakilerden biri
yeterlidir)

a-Hastaligin erken
dénem bulgularn.

b-Hastalifin geg dinem
bulgulan,

(1) Diffiiz koroidit
bulgulan (anterior
iiveitle birlikte olabilen
vitreus inflamasyonu,
vada optik disk
hiperemisi),

(2} Miiphem fundus
bulgulariyla birlike;
yandaki iki bulgunun
bulunmasy

(a) Fokal subretinal
sivi bulunan alaniar
(b) Biillsz sertiz retina
dekolmam,

(8) FFA'da koroidal
perfiizyonun peciktigi
bilgeler, noktasal
stzintirn bulundugu
multifokal alanlar,
hiperfliresans gbsteren
biiyilk plakoid
alanlar, subretinal
sivt birikimleri, ve
optik sinir boyanmas:
(b} Ultrasonda
posterior sklerit
bulgulan yokken
diffiiz koroidal
kalinlagma,

[1)-Hikayede daha énce 3a'daki bulgularia
beraber, ya asafida belirtilen (2) ve (3)'deki
bulgulardan beraber bulunmas: yada (3)'den
multiple bulgulann bulunmasidir,

(2)-Okiiler
depigmentasyon
(yandakilerden biri
yeterlidir)
(3}-Diger okiiler
belirtiler;
{yandakilerden biri
yeterlidir)

(a) Sunset glow
fundus, veya
(b) Sugiura belirtis.

(a)-Nummuler
koryoretinal
depigmente skarlar
(b)-Retinal pigment
epitelinde
kiimelenmeler ve/veya
migrasyon

{c) Tekrarlayici veya
kronik anterior iiveit.

a. Meningismus (halsizlik, ates, bagagns:, mide bulantsi, abdominal agn,
ense sertlifi, veya bunlann kombinasyonlart),

b. Tinnitus

c. Serebrospinal sivida pleositoz

a. Alopesi
h. Paliosis

¢. Vitiligo

Iden e kadar olanlarla beraber 4 veya § bulunmalidir

I'den 'e kadar olan kriterler bulunmalidir (Yani izole okiiler belirtiler olmalidir)
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Tablo 2. VKH sendromlu giszlerde ortaya gikan komplikasyonlar

Komplikasyonlar Say1 (Goz) %
On Segment Sekel keratik presipitat 4 40
Komplikasyonlan Rk > g
Fundusta giin batm gériiniimii Ly L
Arka Segment Retina arka kutupta atrofik depigmente lezyonlar 4 40
Ropitkssyanlan Vitreus kondansasyonu 2 20
Makiilada skar 2 | 20 “
Optik disk soluklugy 1 Lk

VKH sendromlu 65 olguluk bir seride %74 oramm-
da kadin hasta oldugu ve ortalama yagin 32 oldugu belir-
lenmistir (8). Ulkemizde yapilan 18 olguluk bir galisma-
da ise kadin hastalann oram %77.7 ve ortalama yag 26,3
olarak tespit edilmigtir (11). Bizim 5 olguluk serimizde
olgulann tiimii kadind: (9% 100 ve ortalama yay 30,40 +
12,99 vl idi.

YEH'da gérme prognozu; hastahigin siiresi, meyda-
na gelen komplikasyonlar ve makiila tutulumu ile iliski-
lidir (5). Bu hastahikta katarakt, glokom, epiretinal
membran olugumu, retina fibrozisi, makiila atrofisi ve
koroid neovaskiilarizasyonu gibi komplikasyonlar olusa-
bilmektedir (3). Serimizde tedavi sonrasi én segment
komplikasyonu olarak 4 gozde (%40) sekel keratik pre-
sipitat ve 2 gozde (%20) katarakt belirlendi. Kataraki
tespit edilen ayni olgunun iki goziine (%:20) fakoemiilsi-
fikasyonla katarakt ekstraksiyonu yapilnugt. Bir olgu-

Grafik 1. Qlgularin girme diizeylerinin zamania
degigini

INAMAMANANANAN

Goéz Sayisi
L T SR "

VKH

Ll Artan W Degismeyen mﬁj

muzun ikl gbziinde (%20) géz ici basine yiiksekligi tes-
pit edilmigti. Bu gozlere topikal antiglokomatoz medikal
tedavi baglanmig ve bu tedavi ile g0z igi basinci normal
simrlarda olarak Slgiilmisti. Arka segment komplikas-
yonu olarak ise 10 gizde (%100} fundusta glin batim
gorlinimi, 4 gizde (9%40) retina arka kutupta atrofik de-
pigmente lezyonlar, 2 gozde (%20) vitreus kondansas-
yonu ve 1 gozde (% 10) gegirilmis papillite bagh optik
disk soluklugu saptandi. Ulkemizde yaplan 1% olguluk
galigmada takip edilen hastalann timiinde gorme kes-
kinliginde artig oldugu belirtilmigtir (11), Bizim ¢alis-
mamizda takip siiresince, gérme keskinligi 7 gizde
(%:70) artarken | gozde (%10) degismemiy ve 2 gizde
(%620) azalmigt. Serimizde gérme keskinligi azalan iki
gizde makiilada skar olusumu olduju belirlenmistir,

VKH'nin tedavisinde erken dénemde oral steroid
tedavisine ilaveten immiinsiipresif ajanlar kullamilabil
mektedir. On iiveitin tedavisi igin topikal steroidler de
kullamlabilmektedir (8). Calhigmamizda tim olgulara
1% 1000 sistemik kortikosteroid verilmistir. Ayrica, iki
olgunun 4 giziine (%440) topikal steroid damla tedavisi,
bir olguya (%20) oral siklosporin (Sandimmun S
mg/kg/giin), bir géze (%10) subtenon steroid enjeksiyo-
nu ve bir giize (% 10) intravitreal steroid enjeksiyonu uy-
gulanmigh. Oral steroid tedavisine veterli cevap verme-
yen bir olguya (%20) oral siklosporin eklenmisti. Kom-
binasyon tedavisi ile iltihap kontrol aluina ahmabilmisti.
Makiila ddemi siddetli olan bir gize intravitreal steroid,
daha az giddetli olan bir bagka géze ise subtenon steroid
enjeksiyonu yapilmug ve 4 hafta sonra makiila édeminde
azalma oldugu belirlenmistir.

Sonug olarak, VKH sendromu azellikle iki tarafls
cksudatif retina dekolmam ile bagvuran hastalarda aki-
da tutulmasi gereken bir tan oldugu ve zamaninda tam
ve tedavi ile uzun dénemde gorme prognozunun gencl-
likle iyi oldugu akilda tutulmahidir. Uzun dénemdeki so-
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nuglan belirlemek igin daha genis olgu serilerinin bulun-
dufu ve daha uzun siireli takiplerin yapildigi calismalar
gerekmektedir,

[¥
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