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ÖZET 

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) hastal ığı  bilateral panuveit ile beraber dermatolojik bulgular ve nörolojik tutu-
lum ile karakterize, nadir görülen granulamatöz enflamatııar bir hastalıkt ı r. 

VKH sendromu tüm dünyada görülmekle beraber koyu renkli ı rklarda (Asyalı lar, Amerikal ı  K ı z ı ldereliler, 
Hintliler) daha sık rastlanmaktadır. Japonyada endojen uveitlerin % 9' unu, A.B.D.' de ise melez ı rklardaki uveit-
lerin %1-4' ünü oluş turmaktadı r. Biyolojisi bilinmemekle beraber genetik yatk ınlığı  olan kiş ilerde viral enfeksi-
yon sonrası  melanositlere karşı  oluşan hücresel immün cevap ile giden otoimmun mekanizman ın patogenezden 
sorumlu olduğu düşünülmektedir. Ailesel vakalar ın bildirilmesi ile bu hastalıkta genetik faktörlerin rol oynad ığı  
düş üncesi güçlenmi ş tir. Hastalığı n ilk döneminde görülen ba ş  ağrısı , başdönmesi, kulak ç ınlaması , meningis-
mus, kranial sinir felçleri, optik nörit, hemiparezi, ataksi, lenfositik pleositoz gibi de ğ iş ik nörolojik tablolar 
genellikle minimal sekel bulgular ile düzelmektedir. Tekrarlay ı cı  uveitlere sekonder geli şen katarakt,glokom gibi 
komplikasyonlar vizyon kayb ı  ile sonlanmaktadı r. Dermatolojik bulgular ise alopesi, poliozis, vitiligodur ve 
hastalığı n baş langı c ı ndan birkaç yı l sonra ortaya çıkmaktad ır. Bu çalış mada uveomeningoensefalit tablosu ile 
kliniğ imize ba şvuran ve daha sonra ortaya çıkan dermatolojik bulgular ile bütün kriterleri dolduran hastamı z 
VKH sendromu tan ıs ı  almış  olup Türkiye'de nadir görülmesi ve nörolojik bulgular ın ön planda olması  nedeniyle 
sunulmaktadır. 
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SUMMARY 

VKH disease is an uncommon granulomatous inflammatory disorder characterized by bilateral panuveitis asso-
ciated with neurological and cutaneous abnormalities. 

VKH disease occurs worldwide; it accounts for 1-4 % of endogenous uveitis in the United States and as many as 
9 % of cases in Japan. It primarily affects darkly pigmented groups, including Asians,Native Americans, Indians. 
The exact etiology of VKH is still unknown. An autoimmune process in a genetically susceptible individual who 
contacts a viral infection is the most likely mechanism.The autoimmun aspect in VKH includes a cellular immune 
response against melanocytes. A genetic role in VKH is strengthened by the reports of familial cases.The 
meningeal or neurological manifestations of VKH disease usually occur in the initial stage of the disorder and 
consist of headache, meningismus, cranial nerve palsies, CSF pleocytosis and occasionally focal neurological 
signs such as hemiparesis,ataxia .There may be auditory disturbances, including tinnitus and dysacusis,as well 
as vertigo. Vision loss occurs due to complications of recurrent uveitis such as cataract and glaucoma. Alope-
cia,vitiligo and poliozis are the typical cutaneous manifestations of the disease. We are reporting a patient diag-
nosed as VKH syndrome which is rare in Turkey and presenting as uveameningoensefalitis 
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GİRİŞ  

1906 yı lında Vogt, 1929'da Koyanagi ile Harada'n ın 
enflamatuar göz hastal ıkları  ve disakuzi, alopesi, po-
liozis birlikteliğ ini göstermelerinden sonra 1932 y ı -
lında Babel tarafından bu klinik tablolann ayn ı  has-
tal ıkla ilgili olduğ u düşünülerek, hastal ık Vogt Ko-
yanagi Harada sendromu olarak adland ınldı . Uveo-
meningoensefalitik sendromlardan biri olan VKH 
hastal ığı  beyaz ırkta nadir görülmekte olup koyu 
renkli ırklarda (Asyal ı lar, Amerikal ı  Kı zı ldereliler, 
Japonlar) s ık rastlanmaktad ır (5 ,7) 

Hastalığı n ilk döneminde görülen ba ş  ağns ı , baş  dön-
mesi, kulak ç ınlamas ı , meningismus, kranial sinir 
felçten, optik nörit, hemiparezi, ataksi, lenfositik ple-
ositoz gibi değ iş ik nörolojik tablolar genellikle mi-
nimal sekel bulgular ile düzelmektedir. Nöropatolo-
jik aç ıdan lenfosit, histiosit ve makrofajlann olu ş -
turduğu meningial reaksiyon mevcut olup, tekrarla-
y ı cı  uveitlere sekonder geli şen katarakt, glokom gibi 
komplikasyonlar vizyon kayb ı  ile sonlanmaktad ı r. 
Dermatolojik bulgular ise alopesi, poliozis, vitiligo-
dur ve hastal ığı n baş langıcından birkaç y ı l sonra or-
taya ç ıkmaktad ır ( 1 ). 

Tedavi olarak yüksek doz kortikosteroid uygulan-
makta olup, göz ve merkezi sinir sistemi bulgulann-
da tedaviye cevap belirgindir. Hastal ığı n aktif olduğu 
dönemde steroid tedavisi tekrarlanmal ıdır. Steroide 
cevap al ınmayan olgularda immünsupresif (azatiop-
rin, siklosporin) ve IVIg tedavisi uygulanan vakalar 
yay ınlanmış tı r (2,6). 

Bu çalış mada uveomeningoensefalit tablosu ve daha 
sonra ortaya ç ıkan dermatolojik bulgular ile VKH 
tanısı  alan hastam ız, Türkiye'de nadir görülmesi ve 
nörolojik bulgulann ön planda olmas ı  nedeniyle su-
nulmaktad ır. 

OLGU SUNUMU 

50 yaşı ndaki kadın hasta baş  dönmesi, dengesizlik ve 
görme azl ığı  ş ikayeti ile başvurduğu kliniğ imizde se-
rebellar sendrom ve bilateral papil staz ı  ile izlendi. 
Ense sertliğ i, dört yana rotatuar nistagmusu ve yön 
seçmeyen ataksisi mevcut olan hastan ı n vizyon mua-
yenesinde sağ  gözde 4/10, sol gözde 3/10 görme kes-
kinliğ i ve fundus muayenesinde bilateral papil staz ı  
saptandı . Çekilen Kranial BT normal olup kontrastl ı  
kranial MRG'sinde her iki subkortikal beyaz cevher-
de Tokal iskemik değ iş iklikler, sağda yakın parietal 
lob konveksitesinde az miktarda ince meningial bo-
yama tespit edildi. Yap ı lan BOS tetkikinde lenfosi-
tik pleositoz var idi. EEG'de her iki hemisferde 
yayg ın organizasyon bozuklu ğu olan hastada BAEP, 
SEP normal olup VEP ile iki gözde de anlaml ı  cevap 
elde edilemedi. Geçirilmekte olan meningoensefalit 
ile araş tınlan hastada PCR ile BOS'ta Tbc basiline 
rastlanmadı . 

BOS kültüründe üreme olmad ı . Sifiliz aç ı sından 
VDRL ve TPHA negatif idi. TORCH grubu için 
IgM, IgG düzeyleri ve BOS 'ta total IgG normal, oli-
goklonal bant negatif idi. ANA, antiDNA, paterji 
testi, Brucella so ğuk agglütinasyon testi ve Lyme an-
tikoru negatif bulundu. Malignite aç ı sından yapı lan 

Resim 1. Kirpiklerde, kaş larda ve saçlarda beyazla ş ma 
(poliozis). Resim 2. A ğı z çevresinde ve yanaklarda vitiligo. 
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toraks ve bat ın BTde patoloji saptanmad ı . Serbest 
T3-T4  değerleri normal olup, TSH normalin alt ında 
idi. Tiroid sintigrafisinde multinodüler hiperplazi 
saptandı . 

Serebellar bulgular, aseptik menenjit ve bilateral 
papil stazı  ile kliniğ imizde izlenen ve tedavisiz asep-
tik menenjit tablosu düzelen serebellar ataksisi ve 
nistagmusu sekel kalan hastada geçirdi ğ i uveitlere 
bağ lı  olarak altı  ay içerisinde sağ  gözde tam, solda % 
60 vizyon kayb ı  olmuş tur. İki sene sonra tekrarlanan 
MRG'sinde patoloji saptanmad ı . Hasta takip s ıra-
s ında yakla şı k bir sene sonra ortaya ç ıkan poliozis ve 
vitiligo (Resim 1, 2) bulgulan ile VKH sendromu ta-
n ı sı  almış tı r. 

TARTIŞ MA 

Uveomeningoensefalit sendromlanndan olan VKH 
sendromu uveit, dermatolojik bulgular, nörolojik tu-
tulum ile seyreden enflamatuar bir hastal ıktır. Japon-
yada endojen uveitlerin % 8'ini, ABD'de ise melez 
ırklardaki uveitlerin % 1-4'ünü olu ş turmaktad ır. Ya-
p ı lan bir çal ış mada ekstraokuler bulgulann ı rklara ve 
etnik gruplara göre belirgin farkl ı lık gösterdiğ i sap-
tanmış tır. Japonlarda meningismus % 98, disakuzi % 
80, alopesi ve poliosis % 60, vitiligo % 25 oran ında 
görülmekte iken Amerikal ı larda dermatolojik bulgu-
lar çok daha az oranda izlenmi ş tir ( 1 ). 

Hastalığı n ilk belirtileri genellikle 20 ile 50 ya ş  
arasında ortaya ç ıkmakla beraber 4 ya şı ndaki bir 
çocukta da bildirilmi ş tir. Genetik faktör ara ş tırmala-
nnda HLADR4 ve DW53 ile ili şki saptanm ış tır (5,7). 
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle beraber genetik 
yatkınlığı  olan kiş ilerde viral enfeksiyon sonras ı  me-
lanositlere kar şı  olu şan hücresel immun cevap ile gi-
den otoimmun mekanizman ın, patogenezden sorum-
lu olduğu düşünülmektedir (5). Vakamız uveomenin- 

goensefalit tablosu ile başvurmuş  olup, öncelikle 
enfeksiyoz (sifiliz, Tbc, CMV, HSV, Toxoplaz-
mozis), enflamatuar (sarkoidoz, behçet, SLE, multip-
le skleroz) ve malign nedenler ayine' tan ıda düşünü-
lerek araş tınlmış tır. Daha sonra ortaya ç ıkan derma-
tolojik bulgular ile bütün kriterleri dolduran hastam ız 
VKH tanı sı  almış , Türkiye'de nadir görülmesi ve nö-
rolojik bulgulann ön planda olmas ı  nedeniyle dikkat 
çekmi ş tir. Dermatolojik bulgulann geç dönemde or-
taya ç ıkmas ı  sendromun tan ı  ve tedavisinde gecik-
meye neden olmaktadır. Bizim vakam ızda olduğ u 
gibi özellikle aseptik menenjit tablosunun ön planda 
olduğu, göz ve cilt bulgulann ın yı llar sonra ortaya 
çıktığı  vakalar yay ınlanmış tır (3,4). 

Bu vakalarda VKH sendromu tan ı sı  geç dönemde 
konulabilmektedir. Oysaki progresif vizuel bulgula-
nn steroid tedavisine iyi cevap vermesi erken dö-
nemde tedavinin önemini artt ırmaktad ır. Bu nedenle 
aseptik menenjit vakalar ında nadir nedenler aras ında 
yer alan Behçet hastal ığı , sarkoidoz, Molleret's me-
nenjitinin yanı sıra VKH sendromu da alda gelmelidir. 
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