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OZET

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) hastalig: bilateral panuveit ile beraber dermatolojik bulgular ve norolojik tutu-
Ium ile karakterize, nadir goriilen granulamatiiz enflamatuar bir hastaliktir. '

VKH sendromu tim diinyada goriilmekle beraber koyu renkli irklarda (Asyalilar, Amerikali Kizildereliler,
Hintliler) daha sik rastlanmaktadir. Japonyada endojen uveitlerin % 9’ unu, A.B.D.’ de ise melez irklardaki uveit-
lerin %1-4’iinii olugturmaktadir. Etyolojisi bilinmemekle beraber genetik yatkinligr olan kigilerde viral enfeksi-
yon sonrast melanositlere kargi olugan hiicresel immiin cevap ile giden otoimmun mekanizmanin patogenezden
sorumlu oldugu diigiiniilmektedir. Ailesel vakalarin bildirilmesi ile bu hastalikta genetik faktorlerin rol oynadig
diigiincesi giiclenmigtir. Hastaligin ilk déneminde goriilen bag agrisi, bagdonmesi, kulak ¢inlamasi, meningis-
mus, kranial sinir felcleri, optik nérit, hemiparezi, ataksi, lenfositik pleositoz gibi degisik nérolojik tablolar
genellikle minimal sekel bulgular ile diizelmektedir. Tekrarlayici uveitlere sekonder gelisen katarakt,glokom gibi
komplikasyonlar vizyon kaybi ile sonlanmaktadir. Dermatolojik bulgular ise alopesi, poliozis, vitiligodur ve
hastaligin baglangicindan birkag yil sonra ortaya cikmaktadir. Bu ¢alismada uveomeningoensefalit tablosu ile
klinigimize bagvuran ve daha sonra ortaya ¢ikan dermatolojik bulgular ile biitiin kriterleri dolduran hastamiz
VKH sendromu tamisi almig olup Tiirkiye’ de nadir gériilmesi ve norolojik bulgularin én planda olmas: nedeniyle
sunulmaktadir.
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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 poliosis 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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GIRiS

1906 yilinda Vogt, 1929°da Koyanagi ile Harada’nin
enflamatuar goz hastaliklan ve disakuzi, alopesi, po-
liozis birlikteligini gostermelerinden sonra 1932 y1-
linda Babel tarafindan bu klinik tablolarin ayn: has-
talikla ilgili oldugu diisiiniilerek, hastahik Vogt Ko-
yanagi Harada sendromu olarak adlandinldi. Uveo-
meningoensefalitik sendromlardan biri olan VKH
hastalig1 beyaz irkta nadir goriilmekte olup koyu
renkli wrklarda (Asyalilar, Amerikali Kizildereliler,
Japonlar) sik rastlanmaktadir 57

Hastaligin ilk doneminde goriilen bas agnsi, bag don-
mesi, kulak ¢inlamasi, meningismus, kranial sinir

felcleri, optik norit, hemiparezi, ataksi, lenfositik ple-‘

ositoz gibi degisik norolojik tablolar genellikle mi-
nimal sekel bulgular ile diizelmektedir. Noropatolo-
jik agidan lenfosit, histiosit ve makrofajlarin olus-
turdugu meningial reaksiyon mevcut olup, tekrarla-
yici uveitlere sekonder gelisen katarakt, glokom gibi
komplikasyonlar vizyon kaybi ile sonlanmaktadir.
Dermatolojik bulgular ise alopesi, poliozis, vitiligo-
dur ve hastalifin baslangicindan birkag yil sonra or-
taya ¢itkmaktadir (1),

Tedavi olarak yiiksek doz kortikosteroid uygulan-
makta olup, goz ve merkezi sinir sistemi bulgularin-
da tedaviye cevap belirgindir. Hastaligin aktif oldugu
donemde steroid tedavisi tekrarlanmahdir. Steroide
cevap alinmayan olgularda immiinsupresif (azatiop-
tin, siklosporin) ve IVIg tedavisi uygulanan vakalar
yaymlanmstir (2.6),
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Bu ¢alismada uveomeningoensefalit tablosu ve daha
sonra ortaya ¢ikan dermatolojik bulgular ile VKH
tanis1 alan hastamiz, Tiirkiye’de nadir goriilmesi ve
norolojik bulgularin 6n planda olmasi nedeniyle su-
nulmaktadir.

OLGU SUNUMU

50 yagindaki kadin hasta bas donmesi, dengesizlik ve
gorme azhig1 sikayeti ile bagvurdugu klinigimizde se-
rebellar sendrom ve bilateral papil stazi ile izlendi.
Ense sertligi, dort yana rotatuar nistagmusu ve yon
secmeyen ataksisi mevcut olan hastanin vizyon mua-
yenesinde sa gozde 4/10, sol gozde 3/10 gérme kes-
kinligi ve fundus muayenesinde bilateral papil stazi
saptandi. Cekilen Kranial BT normal olup kontrasth
kranial MRG’sinde her iki subkortikal beyaz cevher-
de lokal iskemik degigsiklikler, sagda yakin parietal
lob konveksitesinde az miktarda ince meningial bo-
yanma tespit edildi. Yapilan BOS tetkikinde lenfosi-
tik pleositoz var idi. EEG’de her iki hemisferde
yaygin organizasyon bozuklugu olan hastada BAEP,
SEP normal olup VEP ile iki g6zde de anlaml1 cevap
elde edilemedi. Gegirilmekte olan meningoensefalit
ile arastimlan hastada PCR ile BOS’ta Tbc basiline
rastlanmadi.

BOS kiiltiiriinde iireme olmadi. Sifiliz agisindan
VDRL ve TPHA negatif idi. TORCH grubu igin
IgM, IgG diizeyleri ve BOS’ta total IgG normal, oli-
goklonal bant negatif idi. ANA, antiDNA, paterji
testi, Brucella soguk aggliitinasyon testi ve Lyme an-
tikoru negatif bulundu. Malignite agisindan yapilan

Resim 1. Kirpiklerde, kaslarda ve saglarda beyazlagma
(poliozis).
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Resim 2. Agiz cevresinde ve yanaklarda vitiligo.
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toraks ve batin BTde patoloji saptanmadi. Serbest
T3-T, degerleri normal olup, TSH normalin altinda
idi. Tiroid sintigrafisinde multinodiiler hiperplazi
saptand.

Serebellar bulgular, aseptik menenjit ve bilateral
papil staz: ile klinigimizde izlenen ve tedavisiz asep-
tik menenjit tablosu diizelen serebellar ataksisi ve
nistagmusu sekel kalan hastada gecirdigi uveitlere
bagl olarak alt: ay icerisinde sag gozde tam, solda %
60 vizyon kaybt olmustur. Iki sene sonra tekrarlanan
MRG’sinde patoloji saptanmadi. Hasta takip sira-
sinda yaklagtk bir sene sonra ortaya gikan poliozis ve
vitiligo (Resim 1, 2) bulgulan ile VKH sendromu ta-
ms1 almgtir.

TARTISMA

Uveomeningoensefalit sendromlarindan olan VKH
sendromu uveit, dermatolojik bulgular, nérolojik tu-
tulum ile seyreden enflamatuar bir hastaliktir. Japon-
yada endojen uveitlerin % 8’ini, ABD’de ise melez
wrklardaki uveitlerin % 1-4iinii olusturmaktadir. Ya-

pilan bir ¢alismada ekstraokuler bulgularin irklara ve
etnik gruplara gore belirgin farkliik gosterdigi sap-
tanmustir. Japonlarda meningismus % 98, disakuzi %
80, alopesi ve poliosis % 60, vitiligo % 25 oraninda
goriilmekte iken Amerikalilarda dermatolojik bulgu-
lar ¢ok daha az oranda izlenmistir (1),

Hastaligin ilk belirtileri genellikle 20 ile 50 yag
arasinda ortaya ¢ikmakla beraber 4 yasindaki bir
¢ocukta da bildirilmistir. Genetik faktor aragtirmala-
rinda HLADR4 ve DW353 ile iliski saptanmustir (5.7,
Etyolojisi tam olarak bilinmemekle beraber genetik
yatkinlig1 olan kisilerde viral enfeksiyon sonrasi me-
lanositlere kars1 olugan hiicresel immun cevap ile gi-
den otoimmun mekanizmanin, patogenezden sorum-
Iu oldugu diisiiniilmektedir (). Vakamiz uveomenin-
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goensefalit tablosu ile bagvurmus olup, 6ncelikle
enfeksiyoz (sifiliz, Tbc, CMV, HSV, Toxoplaz-
mozis), enflamatuar (sarkoidoz, behget, SLE, multip-
le skleroz) ve malign nedenler ayirict tamda diigiinii-
lerek arastirlmigtir. Daha sonra ortaya ¢ikan derma-
tolojik bulgular ile biitiin kriterleri dolduran hastamiz
VKH tams1 almus, Tiirkiye’de nadir goriilmesi ve no-
rolojik bulgularin 6n planda olmasi nedeniyle dikkat
¢ekmistir. Dermatolojik bulgularin ge¢ dénemde or-
taya ¢ikmas: sendromun tam ve tedavisinde gecik-
meye neden olmaktadir. Bizim vakamizda oldugu
gibi ozellikle aseptik menenjit tablosunun 6n planda
oldugu, goz ve cilt bulgularinin yillar sonra ortaya
¢iktigr vakalar yayinlanmigtir 3.4,

Bu vakalarda VKH sendromu tanist ge¢ dénemde
konulabilmektedir. Oysaki progresif vizuel bulgula-
rin steroid tedavisine iyi cevap vermesi erken do-
nemde tedavinin onemini arttirmaktadir. Bu nedenle
aseptik menenjit vakalarinda nadir nedenler arasinda
yer alan Behget hastalifi, sarkoidoz, Molleret’s me-
nenjitinin yanisira VKH sendromu da akla gelmelidir.
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