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Vogt-Koyanagi-Harada Olgusunda Tekrarlayan Eksudatif
Retina Dekolmani

Emre Altmkurt (®), Esra Giiney Tefekli (*), itknur Tugal Tutkun (*)

OZET
Amag: Tedavi alundaki takibi sirasinda eksudatif retina dekolmani tekrarlayan bir Vogt-
Koyanagi-Harada (VKH) hastasimin olgu raporunu sunmak.

Olgu: 18 yasinda bayan hasta unilateral eksudatif retina dekolmani ile bagvurdu. Unilateral
posterior sklerit 6n tamsiyla sistemik steroid baglanmasina ragmen diger gozde de bilateral ek-
sudatif retina dekolmam gelisti. Indosiyanin yesili anjiyografi (ISYA) bulgularimin diffuz koroi-
diti desteklemesi ve beyin omurilik sivisinda saptanan lenfositik pleositoz ile inkomplet ViKH
hastalif tanis: konuldu. Toplam 9 giinliik 750 mg/giin pulse metilprednizolon tedavisinden son-
ra bilateral eksudatif retina dekolmam yatisti. 3. haftada tedaviye 250mg/giin siklosporin eklen-
di. 3 ay sonra steroid dozunun 4mg/giin‘e inilmesi iizerine bilateral eksudatif retina dekolman
tekrarladi. Tekrar 1000 mg/giin pulse metilprednizolon uygulanan hastanin tedavisine 100
mg/giin azatioprin eklendi. Eksudatif retina dekolmani yatigan hastada takibin 16. ayinda tam
géirme korundu ve yeni komplikasyon goriilmedi.

Tartisma: Siddetli tutulum olan VKH hastalaninda yiiksek doz sistemik steroid tedavisine
gec cevap alinmakta, erken doz azaltmi eksudatif dekolmanin tekrarlamasina yol agabilmekte-
dir. Erken baslanan immunsupresif tedaviye ragmen rekiirrens goriilebilmektedir. Indosiyanin
yesili anjiyografi, subklinik koroid inflamasyonunu gistermesi nedeniyle, hastahin tam ve ta-
kibinde ve tzellikle tedaviye cevabin degerlendirilmesinde yararh bir tetkik yontemidir.

Anahtar Kelimeler: Vogt-Koyanagi-Harada hastalifis, indosiyanin yesili anjiyografl, eksu-
datif retina dekolman, rekiirrens, kortikosteroid, immunsupresif tedavi

SUMMARY

Recurrent Exudative Retinal Detachment in a Case of Vogt-Koyanagi-Harada

Disease

Purpose: To report recurrent exudative retinal detachment in a patient treated for Vogt-Ko-
yanagi-Harada (VKH) disease.

Case: An 18 year old woman presented with unilateral exudative retinal detachment. Des-
pite initiation of systemic steroid treatment with a diagnosis or unilateral posterior scleritis, she
developed exudative retinal detachment in the other eye as well. A diagnosis of incomplete
VKH disease was made based on indocyanine green angiography findings of diffuse choroiditis
and mild lymphocytic pleocytosis on cerebrospinal fluid analysis. After 9 days of pulse methy-
Iprednisolone 750 mg/day, bilateral exudative detachment subsided. At three weeks, cyclospori-
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ne 250 mg/day was added to treatment. When steroid dose was tapered to 4mg/day after 3
months, she developed recurrent bilateral exudative retinal detachment. Pulse methylpredniso-
lone 1000mg/day was administered and azathioprin 100 mg/day was added to ongoing treal-
ment. The subretinal fluid resolved immediately and she remained in remission without any
further complications. Her visual acuity was 1.0 in both eyes at 16 months of follow-up.
Conclusions: In VKH patients with severe ocular involvement, response Lo high-dose

systemic corticosteroids is delayed. Earl

y tapering of corticosteroid therapy may cause recurrent

exudative retinal detachment. Recurrences may be seen despite early immunosuppressive the-
rapy. Indocyanine green angiography reveals subclinical choroidal inflammation and will be
useful in the diagnosis and in monitoring response to therapy in VEH patients.

Key Words: Vogt-Koyanagi-Harada disease, indocyanine gren angiography, exudative re-
tinal detachment, recurrence, corticosteroid, immunosuppressive therapy

GIRIS

Vogt-Koyanagi-Harada ( VKH) hastahg goz, cilt, i¢
kulak ve meninksler gibi pek ¢ok sistemi ilgilendiren
otoimmun bir hastahktr. Hastalik, nérolojik ve kulak
semptomlan ile karakterize prodromal evre, bilateral
graniilomatiz paniiveit ile kendini gosteren akut iiveitik
evre, gizde ve ciltte pigment degisiklikleri ile karakteri-
ze kronik evre ve kronik rekiirren evre olmak lizere 4
klinik evreden olugmaktadir (1.2). Kronik rekiirren evre-
de tipik olarak 6n tiveit goriiliir (3), tekrarlayan eksuda-
tif retina dekolmam nadirdir (4,5). Bu makalede tekrar-
layan eksudatif retina dekolmam olan bir VKH olgumuz
sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

1% yasinda bayan hasta, 1 haftacdir bagka bir klinikte
verilen topikal steroid tedavisine ragmen sag gozde geg-
meyen agn ve giderek artan bulamk girme sikayeti ile
bagvurdu. Oftalmelojik ve medikal hikayesinde dzellik
olmayan hastamin bagvuru sirasindaki muayenesinde sag
gormesi 1 metreden parmak sayma diizeyinde, sol gbr-
mesi ise tamdi. Biyomikroskopik muayenesinde saj
gozde hafif kapak 6demi ile temporal konjonktiva ve
sklerada hiperemi vardi. Goz dibi muayenesinde ise sag
givzde arka kutupta ve alt temporalde serfz retina dekol-
mam mevcuttu, Ultrasonografik (USG) incelemesinde
safida glob arka duvannda kalinlagma, fléresein anjiyog-
rafide (FA) saf gizde retina pigment epitelinden nokta-
sal kacaklar ve subretinal gillenme (Resim 1) saptanan
hastaya sol gbzde herhangi bir patoloji saptanmamas
nedeniyle unilateral posterior sklerit &n tamis1 konularak
sistemik steroid tedavisi baglandi. 3 giin 80mg/giin metil
prednizolon tedavisine cevap veren, gdrmesi 0.1'e yiik-
selen hastanin metil prednizolon dozu 40 mg/giin'e azal-
uldi. Steroid dozunun azaltlmasindan 4 giin sonra gide-
rek artan agn sikayveti ile klinigimize bagvuran hastamin
sol goziinde de lokalize retina dekolmam saptanmasi
iizerine indosiyanin yesili anjiyografi (ISYA), kranial ve

orbital manyetik rezonans (MR) goriintiileme incelemesi
istendi. Manyetik rezonans incelemesi normal simrlarda
idi. indosiyanin yesili anjiyografide erken ve orta fazlar-
da bilateral multiple hipofloresan benekler (Resim 2)
saptanan hastaya VKH hastalifi on tams: ile 4 giin 750
mg/giin pulse metil prednizolon tedavisi verilmesine
rafmen sag girme | metreden parmak sayma, sol 0.1
diizeyine indi. 3 ay once kene 151 hikayesi veren has-
tada infeksivondan siiphelenilerek intraveniz tedavi ke-
sildi ve Brusella, sifiliz, Lyme hastahi@, Epstein-Barr vi-
rus, varisella zoster virus ve parvovirus igin serum sero-
lojileri istendi. Aymi zamanda otoantikorlar (ANA, ro-
matoid Faktor, C-ANCA, p-ANCA ve ENA profili ile
lomber ponksiyon igin niroloji konsultasyonu istendi.
Metilprednizolon 80 mg/giin ile birlikte ampirik olarak
seftriakson 1 gr/giin, doksisiklin 200 mg/giin, valasiklo-
vir 3000 mg/egiin tedaviye eklendi. Fakat doz azaltimin-
dan 3 giin sonra gormeleri daha da azalan ve seriiz de-
kolmanminda artig olan hastada beyin omurilik sivisi r-
neginde lenfositik pleositoz bulunmas: lizerine tekrar
pulse 750 mg/giin metilprednizolon baglandi ve dekol-
man yatisana kadar 5 giin pulse metilprednizolon ile te-
daviye devam edildi. Her iki gozde gormesi (.5 diizeyi-
ne gikan hastamn steroid dozu azaluldi ve 80mg/giin
metilprednizolon ile idame tedavisine gecilerek taburcu
edildi. Diger tetkiklerde dzellik bulunmamasi nedeniyle
antiviral ve antibivotik tedavileri kesildi.

Kontrollerinde goz dibinde Dalen-Fuchs nodiilleri
ve subretinal fibrozis (Resim 3) saptanan hastamn teda-
visine takibin 3. haftasinda oral 250 mg/giin siklosporin
cklendi. Hastamin Cushingoid gériiniime girmesi nede-
niyle steroid dozu giderek azaluldi. Gormeleri sagda 0.8
solda 1.0'a yilkselen hasta, 3 ayda steroid dozu 4 mg/gii-
ne diisiiriildiikten 2 giin sonra sag gozde bulamk girme
sikayeti ile klinifimize bagvurdu. Sag girmesi 0.16 sol
girmesi 1.0 diizeyindeydi. Biyomikroskopik muayene-
sinde sagda on kamarada 1(+) hiicre bulunan hastanin
gitz dibi incelemesinde sagda makulada ve papilla ois-
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tiinde (Resim 4), solda ise makula temporalinde eksuda-
tif retina dekolman saptands. Tki giin pulse 1000 mg/giin
metilprednizolon verilen hastamin sag vizyonu tekrar
0.9'a yiikseldi ve dekole alanlar yaugt. Idame tedavisine
100 mg/giin azotiyopirin eklendi ve idame oral steroid
dozu 16 mg/giin olarak verildi. Oral steroid dozu daha
vavas azalulan hasta, takibin 16. ayinda 250 mg/giin sik-
losporin, 100 mg/giin azotiyopirin ve 2 mg/giin metilp-
rednizolon tedavisi alunda remisyondaydi ve bilateral
tam gérme korunuyordu.

TARTISMA

Burada sunulan VKH hastalifi olgusunun dikkat ¢e-
kici dzellikleri, unilateral baslangig gostermesi nedeniy-

Resim 1. Flaresein anjiyografi geg fazlarinda sag goz
arka kntupta subvetinal bova gollenmesi

Resim 2. Indosivanin vegili anfivografide sol gézde
multipl hipofldresan benekier

le ilk tarumin arka sklerit olmasi, yilksek doz sistemik
steroid tedavisine gec cevap vermesi, immunmodulatuar
tedavi uygulanmasina ragmen tekrar eksudatif retina de-
kolmam geligmesidir.

Vogt-Koyanagi-Harada hastalifimn tanisi klinik
bulgulara dayanmaktadir. 2001 yihnda revize edilmiy La-
mi kriterleri yaymlanmgtir (6). Herhangi bir okiiler trav-
ma veya cerrahi hikayesi olmayan hastada bilateral goz
tutulumu, hastalik ile uyumlu erken veya geg dinem gz
bulgulan (diffuz koroidit, eksudatif dekolman. fundusta
pigment kaybi veya gocii), nirolojik veya odituar tutu-
lum {meningismus, tinnitus, beyin omurilik sivisinda
lenfositik pleositoz) ve integiimenter bulgular (viuligo,
poliyozis, alopesi) varbinda komplet VKH tamsindan
stz edilir. Goz bulgulan ile birlikte sadece nirolo-
jikfodiwar bulgular veya integiimenter bulgular saptandi
ise inkomplet VKH, sadece gz bulgulan varsa olasi
VEKH tamsi konulur. Erken dénemde integiimenter bul-

Resim 3. Sag piz alt temporalde subvetinal fibrozis

Resim 4. Sag giz papilla fistinde fokal serdz dekolman
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gular ortaya gikmadifindan hastalar bu dénemde in-
komplet VKH tamsiyla takibe ahnmaktadur. Burada su-
nulan olgunun tams: bilateral VKH ile uyumlu gz tutu-
Jumu ve beyin omurilik sivisinda lenfositik plecsitoz
saptanmasina dayamlarak, inkomplet VKH hastalif ola-
rak konulmustur, Giz tutulumunun saptanmasi ve ayir-
¢1 tanssinda USG, ultrason biyomikroskopi, optik kohe-
rens tomografi (OCT), FA ve ISYA'dan vararlambir.
Ultrasonografide koroidin diffuz kalinlagmasina eslik
eden retrobulber ekolusan zon goriilmemesi arka sklerni-
ten ayine: taniyn kolaylagtinr (7). Floresein anjiyografi-
de tipik olarak retina pigment epitelinden noktasal ka-
aklar ve geg fazda subretinal géllenme goriiliir (13,
Hastahiin koroidden kaynaklanmasi nedeniyle ISYA er-
ken donemde koroid tutulumunun saptanmast igin daha
yararlidir (8-10). Indosiyanin anjiyografide erken fazla-
rinda koroid damarlarmin dolmasinda gecikme, koroid
damarlarinda hiperfloresans ve kagak goriilebilir. Aynca
ISY A'min orta fazlarinda belirginlegen multipl hipoflore-
san benekler koroid infiltrasyonunun (graniilomlar) be-
lirtisidir ve VKH Hastalifimin en sik goriilen ISYA bul-
gusudur (11). Atrofik skarlarin da hipofléresan benekler
seklinde goriilmesi nedeniyle anjiyografinin fundus bul-
gular ile karsilastiniimas: gerekir. Anjivografinin geg
fazlarinda da hipofliiresan kalan beneklerin tam kat ko-
roid infiltrasvonundan kaynaklandigi, geg fazlarda izof-
liresan olan beneklerin ise koroidi tam kat tutmayan da-
ha kiigiik infiltrasyonlan gosterdigi tarif edilmigtir (11).
Yiiksek doz antiinflamatuar tedavi ile hipofloresan be-
nekler 4 ay iginde kaybolurken diger ISYA bulgulan hi-
pofloresan beneklerden daha erken kaybolurlar (12). Fa-
kat bu bulgular VKH hastalifina dzgtin olmayip farkh
iiveit tiplerinde de rastlamlmas: nedeniyle sadece tamiyi
destekleyen bulgular olarak degerlendirilmelidir (13).
Olgumuzun ilk bagvurusunda unilateral tutulum olmasi
nedeniyle aynci tamda VKH hastalifi degil arka sklerit
iin planda digiiniilmiistiir. Literatiirde unilateral arka
skleriti taklit eden baglangig gisteren VKH olgulan na-
dir olarak bildirilmisgtir (14,15). Fliresein anjiyografi ile
VKH hastalifinin arka skleritten ayirt edilmesi miimkiin
degildir. Ultrasonografide retrobulber ekolusan zon gis-
rillmemesinin arka sklerit tammizi giipheye diiglirmesi
gerekirdi. Bu dénemde FA ile birlikte ISYA da yapilsa
idi muhtemelen difer gozde de hipofléresan benekler
giiriilerek bilateral koroid tutulumu saptanabilirdi. Se-
robrospinal sivida pleositozun gosterilmesi VKH hasta-
lanimin 9670-%80'ininde tamy1 destekleyen hir bulgu ola-
rak bildirilmektedir (16,17). Olgumuzda da bu bulgu ta-
ni konulmasim saglamigtir,

VKH hastahi genellikle steroid tedavisine iyl ce-
vap vermekie ve belirgin bir giirme azalmasima yol ag-
mamakiadir. Erken viiksek doz sistemik steroid tedavisi-

nin hastaliin prognozunda olumlu yonde katkida bulun-
dugu diigiiniilse de bu konuda yapilmig genig prospekiif
cahgmalar bulunmamaktadir (2). Retrospekuf bir galis-
mada, sistemik steroid tedavisinin verilis yolunun {mtra-
vendz yada oral) girsel prognozu ve komplikasyon geli-
simini anlamh bir sekilde etkilemedigi bildirilmigtir
(18). Burada sunulan olguda sistemik kortikosteroid te-
davisine hastamin semptom verdigi anda baslanmstir.
Olgumuzun 3 giin 80mg/giin metilprednizolon tedavisi-
ne cevap vermesi ve gormesinin (.1'e vilkselmesi nede-
niyle steroid dozunun azaltilmas: iizerine difer ghzde de
tutulum ortaya gikmistir. Bu gelisme hastaliZin dogal
seyrinden kaynaklanabilecegi gibi, daha biiyiik ihtimalle
steroid dozunun erken azaltilmasina bagh da olabilir,
Buna karsilik, intravendz pulse tedaviye gegildigi halde
girmenin dilsmesi ve eksudatif retina dekolmanimin arti-
s1 ancak giddetli bir klinik seyirle agiklanabilmektedir.
Bu durum tamdan siiphe edilmesine ve kisa stireli de ol-
sa intraveniiz pulse tedavinin kesintiye ugramasina yol
agmig, ancak tam kesinlesince devam edilen yogun tecla-
viye daha sonra, hasta hala akut iiveitik fazda iken, 1yi
cevap alinmigtir.

VEH hastalaninda akut iiveitik evre geriledikien
sonra kortikosteroid tedavisinin erken kesilmesinin bn
iiveit rekiirrensi goriilme ihtimalini artirdig bildirilmis-
tir (19). izole én segment rekiirrensleri gelisen ve klinik
olarak arka segmenite aktif inflamasyon goriilmeyen
hastalarda ISY A ile koroidal inflamasyonun varlifi gos-
terilmistir (20). Klinik olarak saptanabilen arka segment
rekiirrensi nadirdir. Daha énce klinigimizden bildirilen
bir seride toplam 18 olgunun higbirinde eksudatif retna
dekolmam seklinde rekiirrens goriilmedi (21). Akut iive-
itik fazda bagvuran 7 olgunun 6'sinda bagvurudan ortala-
ma 5 ay sonra 6n iiveit rekiirrensi goriildii. Immunsupre-
sif tedavi eklenmesi sonrasinda bu olgular takip siiresin-
ce remisyonda kaldilar (21). Ulkemizden bildirilen ok
merkezli retrospektif bir ¢aligmada 45 olgunun sadece
1'inde tekrarlayan eksudatif retina dekolmam saptanmis-
ur (22). Hindistan'dan bildirilen 82 VKH hastasimn
7'sinde klinik olarak tam konulabilen bilateral arka seg-
ment rekiirrensi gelistigi bildirilmistir (23), Bu olgular-
da, hastahiin baslangicindan ilk arka segment atag: geli-
sene kadar gegen siire, ortalama 33.7 hafta (16-52 hafta)
olarak bildirilmis, rekiirrens sirasinda 4 hastamin idame
steroid tedavisi almakta oldugu (5-10 mg/giin) 3 hasta-
nin kortikosteroid tedavisinin kesildigi belirtilmistir
{23). Bizim olgumuzda tekrarlayan bilateral eksudatif
retina dekolmani, hastalifin baglangicindan 3 ay sonra 5
mg/giin idame prednizolon egdegeri steroid ve siklospo-
rin kullanthirken gergeklesmistir. Olgumuzda Cushingo-
id tablonun gelismesi, klinik olarak remisyonda goriin-
mesi ve erken donemde tedaviye eklenen siklosporinin
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kortikosteroid dozunu azaltmamiza olanak tamyacag
beklentisi nedeniyle 3. ayda steroid dozu bu diizeye inil-
migtir. Ancak steroid dozunu azaltmadan dnce ISYA ile
subklinik inflamasyon arastinlmamistir. Hastalarin taki-
binde ISYA ile tedavinin rutin monitorizasyonu ve kli-
nik remisyonun kesin olarak teyit edilmesi erken doz
azalttmindan kagimlmasim saglayacakuir,

Sonug olarak, unilateral eksudatif retina dekolmani
ile baslayan VKH hastalifi posterior skleriti taklit ede-
bilmektedir. Hastah@in tamsi ve tedaviye cevabin defer-
lendirilmesinde 1SYA degerli bir tetkiktir. $iddetli tutu-
lum olan hastalarda yiiksek doz sistemik steroid tedavi-
sine gec cevap alinmakita, erken doz azaltum eksudatif
dekolmanin tekrarlamasina vol agabilmekiedir,
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