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Summary:

Purpose: The aim of the study is to demonstrate a case report of 2 years follow-up, the
diagnostics and therapeutic possibilities of Vogt—Koyanagi—Harada syndrome.

Methods: Case presentation and current literature reviews including epidemiology, etiology,
ocular and systemic features, disease course, clinical prognosis and management.

Results: We present our own experience in the diagnosis and treatment of a rare form
of panuveitis and discuss the current literature on Vogt—-Koyanagi—Harada syndrome.

35-year-old white female attended the ophthalmic emergency room due to blurred vision
in both eyes lasting for a few days and intensive headaches and eye pain for a month. Patient
presented signs of vitiligo; apart from this there was no history of previous trauma or any
additional diseases. We performed routine ocular examinations, US-B, optical coherence
tomography of macula and optic disc in both eyes and fluoresceine angiography. The patient
was diagnhosed with Vogt—Koyanagi—-Harada syndrome, a disease that is very rare in Caucasian
patients.

Ocular examination indicated: BCVA RE - 0.1, BCVA LE - 0.2, anterior uveitis, numerous
grayish iris nodules, vitreous inflammatory reaction, optic disc hyperemia with blurred
margins, serous retinal detachment in posterior pole reaching vascular arches.

Additional tests:
US B - binocular serous retinal detachment, thickened choroid,;

OCT - macular thickening RE 950 mm, LE 730 mm, RNFL in both eyes 170 mm;
Blood tests results — normal;

HIV Ag/Ab and VDRL — negative;

Chest X—Ray without abnormalities.
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Initial diagnosis was Vogt-Koyanagi—Harada syndrome, confirmed by FA. Intravenous steroid
therapy was initiated. At the third day of treatment visual acuity improved to BCVA RE - 0.32,
BCVA LE - 0.5. Serous retinal detachment subsided almost completely.

After being discharged from the hospital patient continued oral steroid therapy. On the tenth
day of the treatment patient’s visual acuity was 1.0 in both eyes, OCT images of the maculas
were normal but the optic disc swelling disappeared after three months.

During 4 months of steroid treatment the ocular state was stable. Steroid induced glaucoma
and systemic complications were not observed.

After 9 months of follow-up patient sustained recurrence of the disease. This was preceded by
prednisolone dose reduction. She was admitted to hospital and again underwent systemic
steroid therapy. Soon all pathological changes subsided and her visual acuity improved to 1.0
in both eyes. But soon afterwards she developed subcapsular cataract. Considering that
additionally the patient complained of systemic adverse effects of steroids we proposed her to
implement cyclosporine treatment to be able to reduce steroids. Once again she was admitted
to the ward to undergo general examinations ordered by a consulting nephrologist before
introducing the new drug. But after she was informed about adverse effects of cyclosporine
she resigned from new cure. Therefore she remained on oral steroid treatment for the next
7 months. She had no another recurrence. She is under the care of Department
of Ophthalmology of Regional Hospital of Wroctaw.

Conclusion: Vogt-Koyanagi—Harada syndrome is uveitis, which is rare in Caucasian
representatives. Proper diagnosis and fast treatment gives high chances of full recovery and
preservation of good visual acuity. Long-term steroid therapy is linked to development of drug
—induced complications, it is important to take into account alternative methods of treatment.

Key words:
Vogt-Koyanagi-Harada syndrome, VKH, uveomeningitis, uveomeningoencephalitis,
serous retinal detachment, uveitis, panuveitis.
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Wstep

Zespo6t Vogta—Koyanagi—Harady (VKH) to idiopatyczne, obustronne, ziarninujgce
zapalenie wszystkich odcinkdéw btony naczyniowej (ZBN) z towarzyszgcymi objawami
ogolnoustrojowymi. Synonimami VKH sg uveomeningitis bgdz uveomeningoencephalitis
syndrom (1,2). Schorzenie to dotyka gtéwnie osoby o ciemniejszym zabarwieniu skory,
a takze predysponowane genetycznie (3). Pomimo licznych badan etiologia VKH nie jest
w pemni poznana. Duze znaczenie przypisuje sie limfocytom T, zwtaszcza Th17, jako
inicjatorom catego szlaku chorobowego (4). Wczesne i agresywne wdrozenie leczenia
kortykosteroidami nadal jest terapig z wyboru, chociaz w piSmiennictwie mozna znalez¢
doniesienia nt. dobrego efektu uzyskanego po zastosowaniu preparatéw
immunomodulujgcych (5). Rokowanie odnosnie zachowania dobrej ostrosci wzroku jest
dobre, jesli szybko wdrozy sie wtasciwe diagnostyke i leczenie (1,2,4,5).
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ZESPOL VOGTA-KOYANAGI-HARADY - OPIS PRZYPADKU

Opis przypadku

Kobieta rasy kaukaskiej (lat 35) zglosita sie do ambulatorium okulistycznego
Szpitalnego  Oddziatu  Ratunkowego Wojewddzkiego  Szpitala  Specjalistycznego
we Wroctawiu z powodu trwajgcego od kilku dni pogorszenia widzenia w obojgu oczach.

Ryc. 1. Plamy bielacze na stopach.
Fig. 1. Vitiligo patches on the patient’s foot.

Dolegliwosci pojawity sie ok. miesigca wczesniej w postaci silnych boléw oczu oraz
gtowy. Woéwczas pacjentka zgtosita sie do lekarza okulisty, ktory stwierdzit obustronny
obrzek tarczy nerwu wzrokowego (n. Il) i zalecit wykonanie tomografii komputerowej
(TK, Computed Tomography — CT) gtowy oraz konsultacje neurologiczng. Badanie obrazowe
nie wykazato odchylen od normy, stan neurologiczny okreslono jako prawidtowy. Pacjentka
czuta sie ostabiona, uskarzata sie na przeczulice skéry gtowy, okresowe szumy uszne,
pogarszajgce sie widzenie oraz uporczywe ,ktujgce” bole gtowy, ktére nie ustepowaty
pomimo stosowanych lekéw przeciwbdlowych. W kolejnym miesigcu chora byta jeszcze
dwukrotnie konsultowana neurologicznie, ani razu nie stwierdzono zadnych zaburzen
neurologicznych.
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Ryc. 2. Liczne, drobne, szarawe guzki na teczéwce.
Fig. 2. Numerous grayish iris nodules.

Ryc. 3. Przekrwienie tarczy n. Il z zatarciem granic oraz wysiekowe odwarstwienie
siatkéwki w tylnym biegunie siegajace tukéw naczyniowych.
Fig. 3. Optic disc hyperemia with blurred margins, serous retinal detachment in posterior
pole reaching vascular arches.

Pacjentka nie miata istotnej przesztosci chorobowej, w tym okulistycznej, lekow na
state nie przyjmowata. W wywiadzie — u pacjentki bielactwo na stopach od urodzenia (ryc. 1.)
oraz bielactwo u brata pacjentki, poza tym wywiad rodzinny byt bez znaczenia.

Podczas przyjmowania na oddziat okulistyczny ostros¢ wzroku do dali w oku prawym
wynosita 0,1, w oku lewym — 0,2 (Snellen), cisnienie wewnagtrzgatkowe (IOP) w obojgu
oczach miato wartos¢ 11 mmHg. Badanie przednich odcinkéw obojga oczu wykazato mierne
zadraznienie mieszane, osady na Srodbtonku, tyndalizacje ptynu komorowego (++).
Teczowki byty bez cech zadraznienia, miaty liczne drobne, szarawe guzki (ryc. 2.); zrenice
okragte, prawidiowo reagujgce na Swiatto, niewielki odczyn zapalny w ciele szklistym.
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W obrazie dna obojga oczu zwracaty uwage przekrwione tarcze n. Il o zatartych granicach.
W tylnym biegunie i przy tukach naczyniowych widoczne byto wysiekowe odwarstwienie
siatkowki (ryc. 3., 4.), na obwodzie — depigmentacje na przytozonej siatkdwce.

Ryc. 4. Przekrwienie tarczy n. Il z zatarciem granic oraz wysigkowe odwarstwienie
siatkéwki w tylnym biegunie siegajace tukéw naczyniowych.
Fig. 4. Optic disc hyperemia with blurred margins, serous retinal detachment in posterior
pole reaching vascular arches.
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Ryc. 5. Badanie USG B — wysiekowe odwarstwienie siatkéwki i pogrubienie naczyniéwki
obojga oczu.
Fig. 5. US B — binocular serous retinal detachment, thickened choroid.

Wstepnie rozpoznano ziarninujgce zapalenie przedniego odcinka btony naczyniowej
obojga oczu, surowicze odwarstwienie siatkéwki obojga oczu i podejrzenie zespotu Vogta—
Koyanagi—Harady (VKH).
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Ryc. 6. Badanie OCT — obustronne pogrubienie siatkéwki w plamce.
Fig. 6. OCT - bilateral macular thickening.
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Ryc. 7. Badanie OCT - obustronne pogrubienie siatkowki w plamce.
Fig. 7. OCT - bilateral macular thickening.

Wewnatrzszpitalnie przeprowadzono badania dodatkowe:

* w badaniu ultrasonograficznym obojga oczu (USG B) stwierdzono wysiekowe
odwarstwienie siatkdbwki oraz pogrubienie naczyniéwki (ryc. 5.);badanie optycznej
koherentnej tomografii (Optical Coherence Tomography — OCT) uwidocznito uniesienie
siatkéwki w plamce OP do ok. 950 ym, OL — ok. 730 pm (ryc. 6., 7). RNFL obojga oczu
ok. 170 um;
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» badanie angiografii fluoresceinowej (Fluorescein Angiography — AF) uwidocznito opézniony
przeptyw w naczyniéwce, ogniskowe obszary punktowego przecieku, hiperfluorescencj
tarcz n. Il (ryc. 8., 9.);

* badania laboratoryjne (morfologia, kreatynina, mocznik, Aspat, Alat, CRP) — wyniki
prawidtowe;

* HIV Ag/Ab i WR — negatywne;

* RTG klatki piersiowej — wyniki prawidtowe.

Ryc. 8. Badanie angiografii fluoresceinowej — opézniony przeptyw w naczyniowce,
ogniskowe obszary punktowatego przecieku, hiperfluorescencja tarcz n. Il.
Fig. 8. Fluorescein angiogram — late choroidal confluence, multiple punctate hyperfluorescent dots at the RPE level,
optic nerve hyperfluorescence.

Ryc. 9. Badanie angiografii fluoresceinowej — opézniony przeptyw w naczyniowce,
ogniskowe obszary punktowatego przecieku, hiperfluorescencja tarcz n. Il.
Fig. 9. Fluorescein angiogram — late choroidal confluence, multiple punctate hyperfluorescent dots at the RPE level,
optic nerve hyperfluorescence.
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Ryc. 12. Obraz dna oka po czterech miesigcach leczenia.
Fig. 12. Fundus after four months of treatment.

Na podstawie obrazu klinicznego oraz badan dodatkowych postawiono wstepng
diagnoze VKH, chorg zakwalifikowano do petnoobjawowego VKH zgodnie z kryteriami
Komitetu ds. Nomenklatury z 2001 r. i wdrozono dozylng steroidoterapie (Solumedrol 1g/d
i.v.) oraz leczenie miejscowe (Sol. Dexamethason, Ung. Maxitrol, Sol. Dicloabak, Sol. 1%
Tropicamid, Sol. 1% Atropini), w trzeciej dobie leczenia uzyskano stopniowg poprawe
ostrosci wzroku do VOD: 0,32, VOS: 0,50 i praktycznie catkowite wycofanie sie surowiczego
odwarstwienia siatkowki (grubosc¢ siatkdwki w plamce obojga oczu w badaniu OCT wynosita
ok. 340 pym) (ryc. 10.).

Ryc. 10. Stopniowe wycofywanie sie surowiczego odwarstwienia siatkowki.
Fig. 10. Gradual withdrawal of serous retinal detachment.
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Ryc. 11. Przetrwaly obrzek tarczy n. Il.
Fig. 11. Persistent optic disc swelling.

Po pieciu dniach chora zostata wypisana do domu z zaleceniem kontynuowania
steroidoterapii doustnej (prednizolon 1 mg/kg masy ciata/d, ze stopniowg redukcjg dawek)
oraz leczenia miejscowego (Sol. Tobradex, Sol. 1% Tropicamid). W badaniu kontrolnym
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po tygodniu od wypisu stwierdzono petng ostro$¢ wzroku oraz prawidtowy obraz plamek
w badaniu OCT i utrzymujacy sie jeszcze obrzek tarcz n. Il, ktéry catkowicie wycofat sie
dopiero po ok. trzech miesigcach leczenia (ryc. 11.).

Mimo obrzeku tarcz n. Il pole widzenia obojga oczu po uptywie pottora miesigca
leczenia byto praktycznie prawidtowe, widoczne bylo jedynie niewielkie poszerzenie plamy
Slepej w obojgu oczach.

Po czterech miesigcach doustnej steroidoterapii stan okulistyczny byt stabilny
(ryc. 12.), pozwolito to na redukcje dawki Encortonu. Nie zaobserwowano jaskry
posteroidowej ani powiktan narzgdowych, a jedynie wzrost masy ciata. Ogdlne
samopoczucie pacjentki znacznie sie poprawito. Po dziewieciu miesigcach pacjentka zgfosita
sie na okresowe badanie kontrolne — zgtaszata pogorszenie widzenia w obojgu oczach, ktore
pojawito sie dzien wczesniej. Badanie okulistyczne wykazato obustronne surowicze
odwarstwienie siatkéwki (0 mniejszym nasileniu niz podczas pierwszego rzutu choroby),
zatarcie granic tarcz n. Il oraz pojedyncze szarawe guzki na teczowkach. Stwierdzono
nawrét choroby i zdecydowano o ponownej hospitalizacji w celu wdrozenia dozylnej
steroidoterapii. Dzieki szybkiemu rozpoczeciu leczenia udato sie zapobiec rozwojowi
petnoobjawowego VKH. Uzyskano powrot petnej ostrosci wzroku. Stan psychiczny pacjentki
ulegt jednak pogorszeniu z powodu nieustannego poczucia zagrozenia wystgpienia
kolejnego nieprzewidywalnego nawrotu choroby. Pacjentka zostata wypisana do domu
Z zaleceniem kontynuowania steroidoterapii doustne;.

Podczas kolejnej okulistycznej wizyty kontrolnej stwierdzono nieznaczne pogorszenie
widzenia w obojgu oczach, ktére bytlo spowodowane zaé¢mg podtorebkowg tylng. Ponadto
pacjentka zgtaszata rowniez inne dolegliwosci bedgce efektami ubocznymi przewlektego
przyjmowania glikokortykosteroiddw (zwiekszenie masy ciata, zmiany skoérne, zaburzenia
nastroju, wypadanie wioséw). Z tego powodu zaproponowano jej wdrozenie leczenia
cyklosporyng A w dawce 5 mg/kg masy ciata/d (przez pierwsze trzy dni w warunkach
szpitalnych), pozwolitoby to na redukcje dawki Encortonu. Pacjentka zostata ponownie
przyjeta na oddziat w celu rozpoczecia leczenia. Po konsultacji nefrologicznej zlecono
wykonanie wielu badan (morfologia, mocznik, kreatynina, Aspat, Alat oraz USG jamy
brzusznej). Chorg poinformowano o mozliwosci wystgpienia dziatan niepozadanych
zwigzanych z przyjmowaniem cyklosporyny — nie wyrazita ona zgody na zaproponowane
leczenie. Wobec powyzszego utrzymano dotychczasowg terapie, stopniowo redukujgc dawki
prednizolonu, ktory zostat catkowicie wycofany po siedmiu miesigcach. W ciggu kolejnych
pieciu miesiecy nie zaobserwowano nawrotu choroby.

Omowienie
Epidemiologia

VKH dotyka gtéwnie mieszkancoéw Azji, Ameryki tacinskiej, Hiszpanii, Srodkowego
Wschodu, Japonii, a takze Afro-Amerykanéw, rzadko wystepuje u przedstawicieli rasy
kaukaskiej; czesciej chorujg kobiety niz mezczyzni (z wyjgtkiem Japonczykéw i Chinczykdw).
Poczatek choroby przypada na trzecig dekade Zzycia (Srednio 32.— 40. rok zycia), ale
opisywano takze przypadki VKH u szescio- i siedmiolatkow. VKH jest gtéwng przyczyng ZBN
u mieszkancow Arabii Saudyjskiej, u mieszkancéw Chin odpowiada za ok. 16% przypadkow,
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u mieszkancow Japonii — za 8% przypadkoéw. Najwieksza zachorowalnos¢ na VKH przypada
na wiosne i jesien (6,7).

Etiologia i patogeneza

Pomimo wielu badan zarowno doktadna etiologia, jak i najskuteczniejsza forma
leczenia VKH nadal pozostajg nieznane. Nieco Swiatta na patogeneze rzucity badania
immunologiczne. Podejrzewa sige, ze u podioza schorzenia lezy reakcja limfocytow T
skierowana przeciw antygenom melanocytéw btony naczyniowej, opon mézgowych oraz
Slimaka ucha wewnetrznego (1,5,6). Caty proces mogg rowniez zainicjowac infekcja
wirusowa bgdz skaleczenie skory. Zaobserwowano, ze cytomegalowirus stymuluje komorki T
do interakcji z tyrozynazg poprzez mechanizm molekularnej mimikry. Zjawisko to sugeruje,
ze infekcja CMV moze odpowiadac¢ za poczatek VKH (1). U niektérych chorych z VKH z ciata
szklistego wyizolowano wirusa Epsteina-Barr (8). U pacjentow leczonych interferonem a2a
z powodu wirusowego zapalenia watroby typu C obserwowano objawy zblizone do objawow
VKH. Przypuszcza sie, ze mechanizm molekularnej mimikry pomiedzy antygenami wirusow
a antygenami zwigzanymi z melanocytami moze prowadzic do rozwoju przeciwciat
powodujgcych objawy, z jakimi mamy do czynienia w VKH (1,8).

Ostatnie badania wykazaty znaczgcg role komérek TCD4+ w immunopatogenezie
VKH. Komorki te wydzielajg interleukine 23. (IL-23), ktora stymuluje produkcje interleukiny
17. (IL-17). U chorych obserwuje sie wysoki poziom tych cytokin w surowicy krwi, mogg by¢
one zatem odpowiedzialne za rozwéj VKH (1-3). Znaczaca role w patogenezie choroby
upatruje sie takze w czynnikach genetycznych. W populacjach japonskiej oraz chinskiej
wystepuje duza korelacja VKH z antygenami HLA- DR4 oraz HLA-Bw54. Opisywano réwniez
przypadkichoroby u monozygotycznych bliznigt (9).

Obraz kliniczny

Pierwsze objawy okulistyczne, z jakimi zgtasza sie pacjent, to zaczerwienienie oraz bol
gatki ocznej, obnizenie ostrosci wzroku i fotopsje. Dodatkowo wystepujg dolegliwosci takie
jak bél i zawroty gtowy, nudnosci, wymioty, gorgczka, szum uszny i zaburzenia styszenia,
Swiattlowstret oraz przeczulica skory gtowy, ktore rozwijajg sie kilka dni wczesniej, zanim
pojawi sie ZBN. W badaniu okulistycznym stwierdza sie zapalenie wszystkich czesci btony
naczyniowej — osady rogowkowe, guzki Busacca i Koeppego, surowicze odwarstwienie
siatkowki, hipotonie badz wzrost I0P, obrzek tarczy n. Il, pogrubienie naczyniéwki oraz
zapalenie naczyn siatkowki. W 96% przypadkéw VKH w ciggu dwoch tygodni od momentu
rozpoczecia choroby nastepuje zajecie drugiego oka (1,6). W zaleznosci od cech klinicznych
VKH dzieli sie na cztery stadia: prodromalne oraz ostrego, nawracajgcego i przewlektego
ZBN.

1. Stadium prodromalne wystepuje 1-2 tygodnie przed ZBN. Pojawiajg sie wowczas
objawy neurologiczne orazgrypopodobne. Mogg dotgczyé sie  deficyty
neurologicznetakie jak hemiparezje, afazja, poprzeczne zapalenie rdzenia
kregowego, sztywnos$c¢ karku, bole gtowy, splgtanie (u 37-52% chorych ), aseptyczne
zapalenie opon moézgowych (u 17% chorych). W 80% przypadkéw w ptynie
mobzgowo-rdzeniowym obserwuje sie pleocytoze, ktéra moze sie utrzymywacC do
osSmiu tygodni. WiekszoS¢ tych objawow ustepuje po zastosowaniu leczenia
kortykosteroidami.
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2. Stadium ostrego ZBN jest to zapalenie ziarninujgce, potgczone z nagtym spadkiem
ostrosci wzroku. Obserwuje sie pogrubienie naczyniéwki, surowicze odwarstwienie
siatkdwki, zapalenie ciata szklistego, obrzek tarczy n. I, zapalenie przedniego
odcinka bfony naczyniowej, obrzek ciata rzeskowego oraz guzki Dalena—Fuchsa
(skupiska histiocytow miedzy btong Brucha a nabtonkiem barwnikowym siatkéwki —
RPE). Naciek zapalny ciata rzeskowego moze prowadzi¢ do przesuniecia przepony
teczéwkowo-soczewkowe] ku przodowi i zwezenia kata przesgczania, powodujgc
rozwoj jaskry wtornej.

3. Stadium nawrotowego ZBN pojawia sie po kilku tygodniach od pierwszych objawéw
okulistycznych. Charakteryzuje sie wystepowaniem obszaréw depigmentacji takich
jak okotorgbkowe bielactwo (objaw Sugiury), bielactwo skéry oraz naczynidéwki. Ze
wzgledu na charakterystyczny wyglad dna oka objaw depigmentacji naczyniowki
znany jest jako ,sunset glow fundus” (blask zachodzgcego stonica). Zmiany te sg
zlokalizowane gtéwnie na obwodzie siatkdwki, histologicznie odpowiadajg lokalnemu
zanikowi RPE. Natomiast guzki Dalena— Fuchsa, wieksze od ognisk atrofii, spotyka
sie zardbwno na obwodzie, jak i w tylnym biegunie (10).

4. Stadium przewlekle to nawracajgce — ziarninujgce lub nieziarninujgce — epizody
zapalenia przedniego odcinka gatki ocznej (1,5,6).

Objawy ogodlnoustrojowe zmieniajg sie w zaleznosci od stadium VKH. Zaburzenia
neurologiczne, wymienione powyzej, sg charakterystyczne dla stadium pierwszego
i zazwyczaj poprzedzajg ZBN. Objawy przedsionkowo-stuchowe pojawiajg sie u 75%
pacjentéw. Sg to zaburzenia stuchu, szumy uszne (u 42% pacjentdéw) i zawroty gtowy (u 17%
pacjentow). Sensoryczne uposledzenie stuchu obserwowano w 50% przypadkow — gtéwnie
w zakresie wysokich czestotliwosci. Objawy uszne wycofujg sie po dwdch — trzech
miesigcach od wdrozenia leczenia. Opdznienie terapii wptywa znaczaco na stopien utraty
stuchu. Jesli rozwinie sie gteboka, obustronna gtuchota, pacjent kwalifikuje sie
do wszczepienia implantu slimakowego (5,8,11). Zmiany skérne pojawiajg sie dopiero po
kilku miesigcach od rozpoczecia choroby, nalezg do nich tysienie plackowate (8—73%),
bielactwo (63%), poliosis — kepki biatych wioséw (90%) oraz przeczulica skory (3,4,5,7).

Diagnostyka

Ze wzgledu na roznorodnos¢ i mnogosC¢ objawow  okulistycznych oraz
ogolnoustrojowych rozpoznanie VKH przysparzato dotychczas znacznych trudnosci. Wobec
powyzszego w 2001 r. grupa ekspertow opracowata kryteria diagnostyczne dla VKH (12).

Warunkiem pewnego rozpoznania VKH jest spetnienie wszystkich wymienionych
ponizej cech — s3 to:

1. brak urazu penetrujgcego gatki ocznej oraz interwencji chirurgicznej w wywiadzie,

2. brak klinicznego oraz laboratoryjnego dowodu sugerujacego obecnosc¢ innej choroby
oczu,

3. zajecie obu gatek ocznych (objawy faz choroby — wczesnej badz poznej),
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4. neurologiczne, laryngologiczne manifestacje schorzenia,

5. dermatologiczne manifestacje schorzenia.

Za prawdopodobny zespét Vogta—Koyanagi—Harady (izolowang chorobe oczu) uznaje
sie stan, kiedy pacjent spetnienia pierwsze trzy kryteria. Uzycie terminu ,choroba Harady” —
aby okresli¢ izolowane tylne zajecie btony naczyniowej, lub terminu ,atypowa, typowa
choroba VKH” jest niewskazane. Najwiekszg kliniczng przydatno$¢ diagnostyczng maja
angiografia fluoresceinowa, angiografia indocyjaninowa (ICG) i optyczna koherentna
tomografia siatkowki. W badaniach poréwnujgcych zastosowania AF i ICG wykazano
wiekszg przydatnosé AF(13). W badaniu AF w ostrej fazie choroby obserwuje sie punktowe
ubytki nabtonka barwnikowego siatkéwki (retinal pigment epithelium — RPE), pézne zalegnie
barwnika, hiperfluorescencje tarczy n. Il. W stadium przewlektym w badaniu FA obserwuje
sie ,pstre” okienkowe ubytki RPE odpowiadajgce obwodowym skupiskom zottobiatych
punktéw oraz zmienng hypo- hiperfluorescencje pochodzacg ze zmian typu ,sol i pieprz”.
W péznych okresach choroby badanie AF umozliwia rozpoznanie neowaskularyzaciji
podsiatkowkowej i nowotworstwa naczyniowego na tarczy n. I, ktére sg rzadkimi odlegtymi
komplikacjami VKH (5,6,13).

W badaniu ICG w ostrej fazie choroby obserwujemy wczesng hiperfluorescencje
duzych naczyn siatkowki oraz pdzng, rozlang hiperfluorescencje. Obszary hiperfluorescencji
korespondujg z naciekami zapalnymi. W fazie péznej wystepujg okienkowe ubytki RPE (13).
Dzieki ICG mozna rozpozna¢ zapalenie tylnej czesci btony naczyniowej u pacjentéw
z nawracajgcym zapaleniem przedniego odcinka gatki ocznej. W badaniu OCT obserwuje sie
surowicze odwarstwienie siatkowki odpowiadajgce cystoidalnym przestrzeniom ptynowym,
ktére sg zlokalizowane miedzy warstwami fotoreceptoréw, a nie — jak wczesniej sgdzono —
podsiatkowkowo (1,3). W fazach przewlektej i poznej mogg wystgpi¢ obrzek plamki
i neowaskularyzacja naczynibwkowa. OCT jest badaniem niezwykle przydatnym
w monitorowaniu przebiegu choroby i oceny odpowiedzi na leczenie. Szczegdlne
zastosowanie ma ocena okotodotkowej grubosci naczyniéwki oraz surowiczego
odwarstwienia  siatkowki  (14,15). Pewne zastosowanie ma réwniez badanie
ultrasonograficzne (USG), dzieki ktéremu mozna zobrazowaé stopnie pogrubienia
naczynidwki, zageszczenia ciata szklistego oraz odwarstwienie siatkéwki i je ocenic.
VKH wymaga rdéznicowania z centralng surowiczg chorioretinopatig, chorobg z Lyme,
wieloogniskowg plackowatg epiteliopatig barwnikowg, zespotem licznych znikajgcych biatych
plamek, pierwotnym chtoniakiem gaftki ocznej, sarkoidozg, kita, wspotczulnym zapaleniem
gatki ocznej, gruzlicg oraz choroidopatig w przebiegu tocznia (3,6,12).

Leczenie

Lekami pierwszego rzutu od lat pozostajg kortykosteroidy podawane ogolnie
w wysokich dawkach przez 3-6 miesiecy. Ogolne podawanie steroidow rozpoczyna sie od
duzej dawki (80-100 mg) dziennie, zmniejsza sie jg powoli w okresie 3—6 miesiecy.
W literaturze spotyka sie doniesienia nt. poréwnywalnej skutecznosci terapii doustnej
i dozylnej (1,5,16). Wczesne (w ciggu pierwszych 2 tygodni poczatku choroby) i agresywne
leczenie doustnymi steroidami pomaga opanowac stan zapalny btony naczyniowej w ciggu
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3-8 miesiecy. Opdznienie leczenia wydluza konieczno$é stosowania steroidoterapii az do
45 miesiecy (4). Miejscowo stosowane krople ze steroidami i cykloplegiki sg pomocne
w leczeniu zapalenia przedniego odcinka gatki ocznej. Stosowanie lokalnie steroidéw — pod
torebke Tenona bgdz w iniekcjach do komory ciata szklistego — moze by¢ rozwigzaniem
w przypadku pacjentéw nietolerujgcych systemowej terapii steroidami Iub lekami
immunosupresyjnymi (6). Tego typu leczenie nie jest jednak skuteczne w przypadku
objawéw ogodlnoustrojowych. Steroidy w postaci implantéw oraz bevacizumab nie mogg by¢
zastosowane w ostrej fazie choroby, gdy mamy do czynienia z wysokim surowiczym
odwarstwieniem siatkdwki. Leki te znalazlty natomiast zastosowanie w pdzniejszych okresach
choroby (6,17).

W przypadku nasilonych dziatan niepozgdanych steroidoterapii oraz steroidoopornosci
wskazane jest zastosowanie terapii immunomodulujgcej (IMT) (1). Amerykanskie
Towarzystwo ds. Zapalen Btony Naczyniowej oraz IUSG (International Uveitis Study Group)
zaleca stosowanie IMT w celu kontroli nasilenia stanu zapalnego u pacjentéw z VKH (1,5).
Paredes i wsp. wykazali, ze niezwloczne witgczenie IMT w poczatkowych stadiach choroby
zapewnia lepszg koncowg ostros¢ wzroku niz wylgcznie systemowe stosowanie steroidow
(18). Antymetabolity (azatiopryna, mykofenolan mofetylu, metotreksat) oraz inhibitory
komérek T (cyklosporyna, tacrolimus) dajg dobre rezultaty lecznicze zaréwno w ostrej,
jak i przewlektej fazie choroby. Najczesciej uzywanym immunomodulatorem jest
cyklosporyna. Dawka tego leku powinna wynosi¢ do 5 mg/kg masy ciata/dzien,
aby zminimalizowa¢ ryzyko toksycznego uszkodzenia nerek i watroby. Innymi powiktaniami
stosowania cyklosporyny sg drzenie, miopatia, hirsutyzm i nadcisnienie tetnicze. Pozostate
leki immunomodulujgce sg uzywane rzadziej (cyklofosfamid w dawce 1-2 mg/kg masy
ciata/dzien; azatiopryna 1-2,5 mg/kg masy ciata/dzien) (4). W ostatnich latach do terapii
lekoopornych przypadkéw o szczegdlnie ciezkim przebiegu prébuje sie stosowac leki
biologiczne (adalimumab, daclizumab), ktérych skuteczno$¢ wydaje sie obiecujgca (19,20).

Powiklania i rokowanie

Wiekszos¢ pacjentow z VKH utrzymuje najlepszg skorygowang ostros¢ wzroku
co najmniej na poziomie 0,5, u 7% chorych obserwuje sie utrate widzenia do 0,1 lub gorszg
w oku lepiej widzagcym (1,6). Do najczestszych powiktan okulistycznych zaliczamy: zaéme
(10-50%, az do 98% w stadium przewleklym), zrosty przednie oraz tylne, jaskre wtérng
(6—45%), obrzek cystowaty plamki (30%), neowaskularyzacje naczynidwkowg (10-12%),
widknienie podsiatkbwkowe (2%), zanik n. |l oraz zanik gatki ocznej (4%) (1,6).
Wczesne rozpoznanie i agresywne leczenie odgrywajg kluczowg role w opanowaniu
zapalenia oraz w zachowaniu widzenia. Ogdlne podawanie steroidéw redukuje ryzyko CNV
oraz widknienia podsiatkéwkowego o 82%, a pogorszenia widzenia do poziomu 0,1- 0 67%
(5). Zagrozenie utratg widzenia w lepszym oku do poziomu 0,1 moze byC zmniejszone
az 0 92% dzieki zastosowaniu terapii immunomodulujgcej. Ryzyko powiktan okulistycznych
wzrasta wraz z czasem trwania choroby oraz wraz z liczbg nawrotéw (1,3,6).

Podsumowanie

Zaprezentowany opis przypadku to typowy przebieg choroby u nietypowego pacjenta.
Chora byfa leczona zgodnie z aktualnymi standardami, pomimo to nie udato sie unikngé
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nawrotu ZBN, co jest do$¢ czesto spotykane w tym schorzeniu. Dlatego wazne jest, aby
lekarz stale monitorowat stan pacjenta, a jednocze$nie miat Swiadomosé, Ze terapia
steroidowa — chociaz spektakularnie skuteczna — ma tez swoje ograniczenia. Efekty uboczne
dziatania kortykosteroidow, a takze nawroty choroby mogg wymaga¢ modyfikacji leczenia.
Zawsze jednak powinno sie to czyni¢ we wspotpracy z pacjentem, ktoéry poinformowany
o korzysciach i ryzyku zaproponowanej terapii powinien swiadomie uczestniczy¢ w procesie
leczenia.
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