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Vogi-Koyanagi-Harada Sendromu: Olgu Sunumu
Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome: Case Report
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OZET

Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu gérme ve isitme sistemini, meninksleri ve cildi etkileyebilen graniilomatdz inflamatuvar bir hastaliktir. Etyolojisi bilin-
memekle beraber genetik yatkinligi olan kisilerde viral enfeksiyon sonrast melanositlere karst olusan hiicresel immiin cevap ile giden otoimmun meka-
nizmanin patogenezden sorumlu oldugu disiiniilmektedir. Ailesel vakalarin bildirilmesi ile bu hastalikta genetik faktorlerin rol oynadig diisiincesi
gliclenmistir. Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu’nun tedavisinde klasik olarak yiiksek doz kortikosteroid kullanilmaktadir. Kortikosteroid tedavisine direngli
olan veya bu tedavinin uygulanamadigi hastalarda ise, komplikasyonlarin 6niine gegebilmek ve prognozu iyilestirmek amaciyla immiinsiipresif tedavi uy-
gulanabilir. Bu makalede; iiveit, sensorinéral isitme kaybi ve vitiligo bulgularinin birlikte bulundugu, nadir gériilen bir hastalik olan Vogt-Koyanagi-
Harada Sendromu tanis1 konulan iki hasta sunuldu.
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ABSTRACT

Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome (VKHS) is a granulomatous inflammatory disorder affecting the eyes, auditory system, meninges, and skin. The exact
etiology of VKHS is still unknown. An autoimmune process in a genetically susceptible individual who contacts a viral infection is the most likely mec-
hanism. The autoimmune aspect in VKHS includes a cellular immune response against melanocytes. A genetic role in VKHS is strengthened by the re-
ports of familial cases. The typical treatment for VKHS disease is high-dose corticosteroid therapy. Patients who are intolerant of or with disease that is
resistant to corticosteroid therapy may be treated with immunosuppressive drug therapy to minimize complications and to improve prognosis. We report
two patients diagnosed as Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome presented with uveitis, sensorineurall hearing loss and vitiligo.
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GiRiS

ogt-Koyanagi-Harada Sendromu (VKHS) he-
\ / niiz anlasilmamig bir mekanizma sonucu me-

lanositlere karsi olugan T lenfositlerin aracilik

ettigi gdrme ve isitme sistemini, meninksleri, cildi tuta-
bilen ve graniilomat6z enflamasyonla karakterize oto-
immin bir hastaliktir.? Otoimmiin mekanizmay1
tetikleyen faktorler tam olarak bilinmemekle birlikte,
bazi vakalarda viral enfeksiyonlar su¢lanmistir.? Nadir
goriilmesine karsin, kronik seyirli ve korliik olustura-
bilme potansiyeli bulunmaktadir. Yurdumuzda goriilme
siklig1 bilinmemekle birlikte, Japonya’da tiveitlerin yak-
lagik %10 unu olusturdugu ve yillik prevalansinin mil-
yonda 15.5 oldugu bildirilmistir.>* VKHS, genellikle
geng-orta yas grubundaki kisilerde ve daha siklikla ka-
dinlarda goriilmektedir.* Bununla birlikte hastalik ¢o-
gunlukla koyu cilt rengi olan, belirli HLA gruplari
bulunan kisilerde ve Japonya’da daha siklikla gortil-
mektedir.?

Bu makalede bilateral iiveit, sensorindral isitme
kayb1 ve cilt tutulumu olan, VKHS tanis1 konulan iki ol-
gunun klinik 6zellikleri sunuldu.

OLGU SUNUMU

Olgu 1

Otuz dokuz yasinda bayan hasta, her iki gozde
gorme azlig1 ve her iki kulakta isitme kaybi sikayetiy-
le klinigimize miiracaat etti. Hastanin gérme azlig1 si-
kayetinin bir ay once, isitme kaybinin ise yaklagik yirmi
giin dnce basladig1 6grenildi. Yapilan odyolojik mua-
yenede yiiksek frekanslarda belirgin olmak tizere her
iki kulakta orta derecede sensdrinoral isitme kaybi ol-
dugu belirlendi (Resim 1). Hastaya istenen goz hasta-
liklar1 konsiiltasyonu sonrasinda iiveit ve retina
dekolmani tanist konuldu (Resim 2, 3). Etiyolojiye yo-
nelik olarak yapilan tam kan sayimi, sedimantasyon,
rutin biyokimyasal analizler (karaciger ve bobrek fonk-
siyon testleri), TORCH (Toxoplasma gondii, Rubella,
Cytomegalovirus, Herpes simplex), HIV (Human Im-
monudeficiency Virus) ve sifiliz serolojisi testleri nor-
mal olarak degerlendirildi. Noroloji konsiiltasyonu
sonucu ¢ekilen bilgisayarli beyin tomografisi ve yapi-
lan lomber ponksiyon (LP) sonrasi incelenen beyin
omurilik sivist (BOS) analizi normal olarak degerlen-
dirildi.

Resim 1. Her iki kulakta orta derecede sensdrinéral isitme kaybini gosteren
saf ses odyogram.

Resim 2. Fundus resminde seréz retina dekolmani gérintust.

Resim 3. Retina dekolmaniyla uyumlu retinal 8demin FFA (Fundus Floresein
Anjiografi) gériintust.

Bu klinik ve laboratuar bulgulari ile VKHS tani-
st konulan olguya 2 mg/kg oral metilprednizolon bas-



landi. Tedavi baslangicindan bir hafta sonra, odyolo-
jik tetkikler sonrast, isitme seviyesinde diizelme oldu-
gu saptandi. Ayn1 donemde goéz bulgularinda da
gerileme tespit edildi. Oral steroid tedavisi li¢ giinde
bir, 10 mg azaltilacak sekilde kullanmas: tarif edilen
olgu kontrole gelmek iizere takibe alindi. Yaklasik bir
yildan beri takip edilen hastanin aktif sikayeti olma-
di.

Olgu 2

Bas agris1 ve dort aydan beri olan isitme azligi si-
kayetiyle kirk yasinda erkek hasta klinigimize miira-
caat etti. Hastadan alinan anamnezde yaklasik iki ay
once bulanik gérme nedeniyle goz hastaliklar klini-
ginde tlveit tanis1 konuldugu ayrica dort yil once de
dermatoloji kliniginde vitiligo tanistyla takip edildigi
ogrenildi.

Yapilan fizik muayenede her iki dis kulak yolu ve
zarlar normal olarak degerlendirildi. Odyolojik mua-
yenede her iki kulakta orta derecede sensorindral isit-
me kaybi oldugu tespit edildi. Etiyolojiye yonelik
olarak yapilan tam kan sayimi, sedimantasyon, rutin
biyokimyasal analizler (karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri), TORCH, HIV, sifilis serolojisi testleri normal
olarak degerlendirildi. Noroloji, géz hastaliklar1 ve
dermatoloji konstiltasyonlari istendi. Noroloji konsiil-
tasyonu sonucu beyin tomografisi ve yapilan LP
sonrast incelenen BOS analizi normal olarak deger-
lendirildi.

G0z hastaliklar1 konsultasyonu sonrasinda iiveit ta-
nist dogrulandi ve retina dekolmant oldugu goriildii.
Dermatoloji konsiiltasyonunda hastanin boyun sag ta-
rafindaki hipopigmente lezyon vitiligo olarak degerlen-
dirildi.

Bu klinik ve laboratuar bulgular1 ile VKHS tani-
s1 konulan olguya 2 mg/kg oral metilprednizolon bas-
landi. Oral steroid tedavisi ii¢ giinde bir, 10 mg
azaltilacak sekilde kullanmasi tarif edilen olgu kontro-
le gelmek iizere takibe alindi. Rutin kontrollere gelme-
yen hasta 2 ay sonra sikayetlerinde artma nedeniyle
tekrar poliklinigimize miiracaat etti. Hastanin sikayet-
lerinin diizelmesi lizerine, kendi istegiyle steroid teda-
visini kestigi 6grenildi. Bu asamada olguya sistemik
steroide ek olarak, immiinosupresif (300 mg/giin, sik-
losporin) tedavi eklendi. Tedavi sonrasinda kliniginde
diizelme goriilen hasta kontrollere gelmek iizere tabur-
cu edildi. Hasta yaklasik on aydan beri takip edilmek-
te olup, bu siire igerisinde hastanin aktif sikayeti
olmad.
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TARTISMA

Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu, bilateral granii-
lomatdz paniiveitin yaninda norolojik ve cilt bulgulari
ile karakterize, kronik seyirli bir hastaliktir.’ Hastaligin
etiyolojisi tam olarak bilinmese de, T-lenfositler araci-
ligiyla kontrol edilen ve melanositlerle iliskili olan bir
antijene karsi olusan otoimmiinitenin sebep oldugu dii-
stiniilmektedir.?

Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu; prodromal ev-
re, akut evre, kronik (konvalesan) evre ve kronik-rekiir-
ren evre olmak iizere dort evreye ayrilan bir klinik seyir
gosterir.%” Prodromal evrede; bas agrisi, ense sertligi gi-
bi norolojik, isitme kaybi1 ve tinnitus gibi isitsel semp-
tom ve bulgular ortaya ¢ikar. Akut evrede diffiiz
koroidit, eksudatif retina dekolmani, papillit gibi goz
bulgulari, kronik (konvalesan) evrede; fundus ve ciltte
depigmentasyon, kronik-rekiirren evrede ise kronik iri-
dosiklit geligir.®’

Vogt-Koyanagi-Harada Sendromu tanisi, klinik ve
laboratuar bulgulariyla diger {iveit sebeplerinden ayiri-
c1 tamisinin yapilmasina dayanmaktadir.? Hastalik, n6-
rolojik ve cilt bulgulariyla birlikte, gdzde tipik olarak
bilateral eksudatif retina dekolmani, papillit, koroidit ve
iridosiklit olusturmaktadir. VKHS tanisi i¢in Uluslara-
ras1 Amerikan Uveit Toplulugu asagidaki kriterlerin kul-
lanimini 6nermistir.>® Bu kriterlere gore: G6z travmast
veya cerrahi hikayesinin olmamasi, diger hastaliklar1
diistindiiren klinik ve laboratuar bulgularinin olmamasi
ve asagidaki dort 6zellikten ligiinlin olmasi gereklidir:

1- 1ki tarafli kronik iridosiklit, 2- Eksudatif retina
dekolmani veya daha dnceki eksudatif retina dekolma-
nini diislindiiren retina pigment epiteli degisiklikleri,
disk hiperemisi veya ddemi veya “sunsetglow” fundus
goriiniimleri ile birlikte posterior iiveit, 3- Meningial ir-
ritasyonu gosteren norolojik semptomlar, igitme ile il-
gili semptomlar veya serebrospinal sivida hiicre, 4-
Alopesi, poliosis veya vitiligo gibi cilt bulgulart.

Makalede sundugumuz her iki hastada da bu kri-
terlere uygun olarak, goz travmasi veya cerrahi hikaye
yoktu. Pek ¢ok sistemi etkilemesi nedeniyle, VKHS ta-
nismin konulmasi, géz bulgulari harici bulgularin da ol-
masinit gerektirmektedir. Bizim olgularimizda da goz
bulgulari haricinde, isitme kaybi ve vitiligo mevcuttu.

Hastaligin baslangi¢ doneminde bas agrisi, ates ve
ense sertligi gibi belirtiler gdstermesi, tiiberkiiloz da da-
hil olmak tizere farkli pek ¢ok sistemik hastalikla ayiri-
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c1 tanisinin yapilmasini gerektirebilmektedir. Ayirici ta-
nida sarkoidoz, sempatik oftalmi, sifilitik Giveit, posteri-
or sklerit, intraokiiler lenfoma ve uveal effiizyon
sendromu diigtiniilmelidir.? Olgularimizda etiyolojiye
yonelik olarak yapilan ¢calismalarda ayirici tanida diisii-
niilmesi gereken hastaliklara ait klinik ve laboratuar bul-
gularina rastlanmamustir.

Tedavide yiliksek doz oral kortikosteroid (80-100
mg) uygulanmakta olup tedaviye uzun siire devam edil-
mesi ortaya ¢ikacak komplikasyonlari ve rekiirrensi 6n-
lemektedir.!*? Hastaligin aktif oldugu dénemde steroid
tedavisi tekrarlanmalidir. Steroide cevap alinmayan ol-
gularda immiinosupresif (azatioprin, siklofosfamid, me-
totreksat, siklosporin) ve intravendz immiinglobulin

tedavisi uygulanan olgular bildirilmistir."*¢ Bizim olgu-
muzda da sistemik steroide ek olarak immunosupresif
(300 mg/giin, siklosporin) tedavi eklendi.

Prognostik faktorler agisindan yapilan bir ¢aligma-
da dzellikle tedaviye erken baglamanin prognozu olum-
lu yonde etkiledigi vurgulanmistir. Hastaligin baslama
yasinin ileri olmast ise kotli prognoz kriterleri arasinda-
dir.>10

Sonug olarak igitme kayb1 ve gorme azlig1 sikaye-
tiyle basvuran hastalarda VKHS mutlaka ayirici tanida
diistiniilmeli, ilerleyici gérme ve isitme bulgularinin er-
ken donemde baslanan steroid tedavisine iyi cevap ver-
digi unutulmamalidir.
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