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Purpose: The Vogt-Koyanagi-Harada syndrome is an idiopathic, multisystem disorder which typically affects
pigmented individuals between 20-50 years old. The typical symptoms include granulomatous panuveitis with
characteristic extraocular dermato-neurological manifestations. The case of VKH syndrome affecting Polish girl is
very rare.

Case report: A 11-year-old girl had an important decrease of visual acuity in both eyes (RE 0.1 and LE 0.2), with
the presence of bullous serous retinal detachment in both eyes. Besides, in right eye some keratic precipitates were
noted. The routine laboratory evaluation failed to provide a diagnosis. The patient was treated with an intravenous
bolus of corticosteroid therapy and then, high dose of oral prednisone.

Results: After administered therapy the visual acuity improved rapidly in both eyes (RE 1.0 and LR 0.9), and the
exudative retinal detachment resolved. After 5 months, the patient's examination showed a sunset glow fundus
with several whitish rounded lesions in peripheral fundus, which is typical for the VKH syndrome.

Conclusions: The VKH syndrome rarely affects young children, so the diagnosis may be difficult in the absence of
the typical extraocular manifestations. In such atypical cases the diagnosis is based on the clinical evolution of the

Summary:

disease.

Stowa kluczowe: zespdt Vogta-Koyanagi-Harady, zapalenie bfony naczyniowej.

Key words:  Vogt-Koyanagi-Harada syndrome, uveitis.

Wprowadzenie

Zespot Vogta-Koyanagi-Harady (VKH) zaliczany jest do idiopa-
tycznych wielouktadowych zapalen, wystepujacych zwykle u cho-
rych pomiedzy 20. a 50. rokiem Zycia, zwtaszcza u osobnikéw ras
kolorowych. Sugeruje sie, ze podtozem tego schorzenia jest reak-
cja immunologiczna skierowana przeciwko zwigzanym z melani-
na biatkom bfony naczyniowej, melanocytom i komérkom nabton-
ka barwnikowego siatkdwki. Choroba VKH przypomina wspét-
czulne zapalenie gatki ocznej, ale w przeciwienstwie do tego
drugiego schorzenia nie ma ona zwigzku z przebytym urazem
gatki ocznej. U chorych z zespotem VKH czesto stwierdza sie
obecno$¢ antygenu HLA-DR 4. W chorobie VKH wyréznia sie
4 fazy kliniczne: prodromalng, zwigzang z aktywnym zapaleniem
btony naczyniowej, przewlekta i nawracajacg. Pierwsza faza
obejmuje objawy grypopodobne, objawy zwigzane z centralnym
uktadem nerwowym (gorgczka, sztywnos¢ karku, $pigczka, pora-
zenia, ogniskowe objawy neurologiczne). Procesem chorobowym
moze by¢ takze objety nerw wzrokowy. Zmiany skdrne (tysienie,
siwienie rzes, bielactwo) sq obecne w 30% przypadkéw. Po 1-2
dniach od wystapienia powyzej wymienionych objawéw rozpo-
czyna sie faza zapalenia btony naczyniowej. Typowe dla tego
schorzenia objawy oczne obejmujg odczyn zapalny w komorze

przedniej pod postacig osadéw rogéwkowych i wysieku, wysiek
w ciele szklistym, natomiast w odcinku tylnym obserwuje sie wie-
loogniskowe zapalenie naczyniéwki, w wyniku ktérego dochodzi
do surowiczego wieloogniskowego odwarstwienia sensorycznej
siatkdwki, co z kolei moze prowadzi¢ do pecherzowego uniesie-
nia siatkowki. Po kilku tygodniach rozpoczyna sie faza przewle-
kta, charakteryzujgca sie ustepowaniem wysiekowego uniesienia
siatkéwki i stopniowa depigmentacjg naczyniéwki, co prowadzi
do pomaranczowo-czerwonego zabarwienia (sunset-glow fun-
dus). Ponadto w obwodowej czesci siatkowki pojawiaja sie mate,
okragte, jasne ogniska, bedgce nastepstwem cofania sie guzkow
Dalen-Fuchsa. W tym okresie moga pojawiac si¢ wyzej opisywane
zmiany skorne. Zwykle typowe dla choroby VKH zmiany skéry
i wlosow rozwijajg sie po kilku tygodniach, a nawet miesigcach
od pojawienia sie stanu zapalnego gatki ocznej. Czasami zmiany
te mogg ze soba wspdtistniec. Jesli wezesniejsze fazy nie byty
odpowiednio leczone, rozwija sie przewlekfa posta¢ choroby,
charakteryzujaca sie¢ nawracajgcym ziarninujgcym zapaleniem
btony naczyniowej, guzkami teczéwki, przednimi i tylnymi zrosta-
mi teczéwki, depigmentacja i zanikiem zrebu teczéwki. Utrata
widzenia spowodowana jest trzema gtéwnymi powiktaniami:
za¢ma (50%), jaskra (33%) i neowaskularyzacjg naczyniéwkowa
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Ryc. 1. Oko prawe — rozlegte surowicze pecherzowe uniesienie siatkowki Ryc. 4. Oko prawe — po6zna faza angiografii fluoresceinowej przedstawia-
sensorycznej w tylnym biegunie. jaca gromadzenie sie barwnika w obrebie pecherzowo uniesionej
Fig. 1. Right eye — bullous serous retinal detachment of the posterior pole. sensorycznej siatkowki.

Fig. 4. Right eye — the accumulation of fluorescein in subretinal space of
bullous detachment in the late phases of FA.

Ryc. 2. Oko lewe — rozlegte surowicze pecherzowe uniesienie siatkowki Ryc. 5. Oko lewe — wczesna faza angiografii fluoresceinowej przedstawiaja-
sensorycznej w tylnym biegunie. ca bardzo liczne punkty przecieku z gtebokich warstw naczynidwki.
Fig. 2. Left eye — bullous serous retinal detachment of the posterior pole. Fig. 5. Left eye —the early phases of FA showing multiple points of leaka-

ge resulting from the choroids.

Ryc. 3. Oko prawe — wczesna faza angiografii fluoresceinowej przedsta- Ryc. 6. Oko lewe — pozna faza angiografii fluoresceinowej przedstawiaja-

wiajaca bardzo liczne punkty przecieku z gtebokich warstw naczy- ca gromadzenie sie barwnika w obrebie pecherzowo uniesionej
nidwki. sensorycznej siatkdweki.

Fig. 3. Right eye — the early phases of FA showing multiple points of Fig. 6. Left eye — the accumulation of fluorescein in subreinal space of
leakage resulting from the choroids. bullous detachment in the late phases of FA.
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Oko prawe 3 miesigce od rozpoczecia leczenia — dno oka w tylnym
biegunie prawidfowe.

The posterior pole of right eye 3 months after the beginning of
steroid therapy — delicate alterations of RPE are present.

Ryc. 8. Oko lewe 3 miesigce od rozpoczecia leczenia — dno oka w tylnym
biegunie prawidfowe.

Fig. 8. The posterior pole of LE 3 months after the beginning of steroid
therapy — delicate alterations of RPE are present.

Ryc. 9. Obraz w angiografii fluoresceinowej przedstawiajacy rozlegty
obszar hipo- i hiperpigmentacji na poziomie RPE w tylnym biegu-
nie oka prawego.

Fig. 9. The areas of hypo- and hyper-pigmentation of RPE in the posterior
pole of RE (FA).
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Ryc. 10.Obraz w angiografii fluoresceinowej przedstawiajacy rozlegty
obszar hipo- i hiperpigmentacji na poziomie RPE w tylnym biegu-
nie oka lewego.

Fig. 10. The areas of hypo- and hyper-pigmentation of RPE in the posterior
pole of Left eye (FA).

Ryc. 11. Ogniska depigmentacji naczyniéwkowej na obwodzie dna oka pra-
wego 5 miesiecy od rozpoczecia leczenia.

Fig. 11. Several white and yellowish lesions in peripheral fundus of right
eye 5 months after the beginning of the treatment.

Ryc. 12. Ogniska depigmentacji naczyniéwkowej na obwodzie dna oka
lewego 5 miesiecy od rozpoczecia leczenia.

Fig. 12. Several white and yellowish lesions in peripheral fundus of left eye
5 months after the beginning of the treatment.
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(10%). Dwa pierwsze powiktania sg skutkiem dtugotrwatej stero-
idoterapii zaréwno miejscowej, jak i 0golnej.

Choroba VKH rzadko rozwija sie u dzieci (1-6). W diagnostyce
réznicowej zwfaszcza u dzieci nalezy bra¢ pod uwage schorzenia
o etiologii infekcyjnej, a takze wykluczy¢ tylne zapalenie twardéwki.
Przypadek wystapienia tego schorzenia u 11-letniej dziewczynki
w Polsce jest wyjatkowo rzadki.

Opis przypadku

W lipcu 2002 roku do Il Kliniki Okulistyki Akademii Medycznej
w Lublinie zgtosita si¢ 11-letnia dziewczynka, u ktérej stwierdzono
znaczny spadek ostrosci wzroku w obojgu oczach (OP 0,1 0L 0,2)
oraz pecherzowe uniesienie sensorycznej siatkdwki w tylnym bie-
gunie (ryc. 1,2). Ponadto w oku prawym obecne byty drobne osady
rogéwkowe. Powyzsze objawy poprzedzone byly wystgpieniem
utrzymujacych sie przez kilka dni stanéw podgoraczkowych. We
wczesnych fazach angiografii wykazano bardzo liczne punkty prze-
cieku fluoresceiny wywodzace sie z naczynidwki i przenikajgce do
przestrzeni podsiatkowkowej. Powyzsze zmiany obejmowaty
obszar tylnego bieguna obu gafek ocznych (ryc. 3,5). Pézne fazy
angiografii przedstawiaty rozlegte wieloogniskowe obszary peche-
rzowego uniesienia siatkowki (ryc. 4,6). Wyniki rutynowych badan
laboratoryjnych wykonywanych w celu okreslenia czynnika etiolo-
gicznego zapalenia bfony naczyniowej byty negatywne. Badania te
obejmowaty morfologie krwi z rozmazem, OB, CRP. WR, rtg. klatki
piersiowej oraz przeciwciata przeciwjadrowe. Wyniki badan sero-
logicznych w kierunku boreliozy, toksokarozy i toksoplazmozy byty
ujemne. W badaniu ultrasonograficznym w projekgji B nie stwier-
dzono w obu gatkach ocznych pogrubienia twardéwki w tylnym
odcinku (objaw T), typowego dla tylnego zapalenia twardowki.
Chora skierowano na konsultacje neurologiczng, w czasie ktérej
w wyniku badania fizykalnego, a takze tomografii komputerowe;j
i rezonansu magnetycznego gtowy nie stwierdzono zadnych nie-
prawidtowosci. U przedstawianej chorej nie wystepowaty zadne
objawy patologiczne w obrebie skéry. Stwierdzono natomiast
obecnosc¢ kilku siwych wioséw. Opierajac sie na obrazie klinicznym,
w leczeniu zastosowano poczatkowo przez 3 dni duze dawki ste-
roidéw dozylnie (10 mg/kg/dzien), a nastepnie kontynuowano
steroidoterapie drogg doustng w dawkach stopniowo zmniejszaja-
cych sie przez 4 miesigce.

Wyniki

W wyniku zastosowanej steroidoterapii uzyskano szybka
poprawe ostrosci wzroku (OP — 1,0 i OL — 0,9) oraz ustgpienie
surowiczego odwarstwienia siatkéwki obojga oczu (ryc. 7,8). Po
uptywie 5 miesiecy od rozpoczecia leczenia zauwazono rozlegty
obszar ogniskowej depigmentacji siatkéwki w tylnym biegunie
obojga oczu, odpowiadajacy licznym obszarom zaniku nabtonka
barwnikowego siatkéwki (RPE), wystepujacym naprzemiennie
z ogniskami hiperpigmentacji zwigzanej z proliferacjg w obrebie
RPE (ryc. 9,10). Ponadto zaobserwowano pojawienie sie typowych
jasnych ognisk depigmentacji naczyniéwkowej w obwodowej cze-

$ci siatkowki (ryc. 11,12). Dziecko pozostaje nadal pod kontrolg
okulistyczng i po uptywie 1,5 roku nie stwierdzono nawrotu stanu
zapalnego w tylnym odcinku obojga oczu, jedynie okresowo
zauwazano pojawianie sie pojedynczych osadéw rogédwkowych
w obojgu oczach, ktére ustepowaty pod wyptywem miejscowo
podawanych preparatéw steroidowych (ryc. 1-12).

Dyskusja i wnioski

Zespot VKH rzadko wystepuje u dzieci, jednakze o tej jednostce
nalezy pamieta¢ w przypadku wystapienia ziarninujgcego zapalenia
btony naczyniowej w tej grupie wiekowej. Rozpoznanie zespotu VKH
u dziecka jest utrudnione ze wzgledu na jego nietypowy poczatek,
gdyz objawy oczne czesto znacznie wyprzedzajg wystgpienie pato-
logicznych zmian skdrno-neurologicznych (4). W przypadku izolowa-
nych zmian ocznych wifasciwa diagnostyka jest mozliwa jedynie na
podstawie obserwacji ewolucji schorzenia. Ponadto na uwage zastu-
guje fakt, ze z powodu koniecznosci stosowania dtugotrwatej stero-
idoterapii u chorych dzieci z zespotem VKH ryzyko wystapienia takich
powiktan, jak za¢ma czy wtdrna jaskra jest znaczne (5). Nalezy
wspomnie¢ o zdarzajacych sie nawrotach tego schorzenia u dziedi,
a takze o mozliwosci pojawienia sie steroidoopornosci w trakcie
przedtuzajacej sie kuracji. W niektérych przypadkach konieczne jest
zastosowanie lekéw immunosupresyjnych (2,4). Na podstawie
dostepnego pismiennictwa i obserwacji wtasnych mozna stwierdzic,
Ze wczesne rozpoznanie zespotu VKH u dziecka i zastosowanie sku-
tecznej terapii znacznie zmniejsza ryzyko nawrotéw i poprawia pro-
gnoze co do powrotu i zachowania dobrego widzenia.
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