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Santrauka

Vogt-Koyanagi-Harada sindromas yra centrinés nervy
sistemos bukle, kuri ypa¢ paveikia regéjima ir klausa.
Si biiklé yra gana reta, jai biidingas tipinis fenotipinis
vaizdas tiek ankstyvojoje, tick vélyvojoje ligos stadi-
joje. Isskiriamos keturios sindromui biidingos stadijos,
taciau ne visos i$ jy pasireiskia kiekvienam sergancia-
jam. Si patologija diagnozuojama nusta&ius bent 3 i§ 4
Amerikos uveito asociacijos kriterijy. Vogt-Koyanagi-
Harada sindromo diagnostika kliniking, kuriai biitinas
detalus iStyrimas, sickiant jvertinti neurologing pazaida
bei kruopstus akies iStyrimas. Be oftalmoskopijos, dia-
gnozei pagristi naudojami optinés koherentinés tomogra-
fijos, fluorescentinés angiografijos ir indociano zaliojo
angiografijos tyrimai. Oftalmologiniy komplikacijy deél
Sios biiklés yra gana daug, todél ankstyva diagnostika
ir gydymas gali sumazinti jy pasireiSkima. Sindromas
gydomas imunosupresiniais medikamentais, taciau gali
prireikti ir chirurgings intervencijos esant ligos kompli-
kacijy, pavyzdziui, subretininei fibrozei, glaukomai ir
kataraktai.

Ivadas

Vogt-Koyanagi-Harada sindromas yra progresuojanti
daugiasisteminé uzdegiminé buklé, kurig sukelia autoimu-
ninés kilmés melanocity destrukcija — ligos pasireiskimas
koreliuoja su melanocity turin¢iy anatominiy strukttiry, pa-
vyzdziui, vidinés ausies, centrinés nervy sistemos, odos ir
akiy pazaida [1]. Si patologija dazniausiai prasideda 20 — 50
mety amziaus Zzmonéms, dazniau moterims [1]. Tai gana
reta klinikiné bukle, kurios aiSkus fenotipinis pasireiskimas
tiek ankstyvuoju, tick vélyvuoju laikotarpiu [2]. Nors tiksli
Vogt-Koyanagi-Harada ligos priezastis neaiski, labiausiai
tikétinas viruso indukuotas T — lasteliy sukeltas autoimuninis
atsakas prie§ su melanocitais susijusius antigenus genetiskai

predisponuotame individe, susijgs su HLA — DRB1*0405
[3,4]. Stebimas ryskus §io sindromo paplitimo skirtumas
skirtinguose pasaulio regionuose. Patologija daznesné tarp
Piety ir PietryCiy Azijos bei Artimyjy Ryty gyventojy ir daug
retesné baltyjy rasés populiacijose [1]. Skai¢iuojama, kad
tai yra dazniausia uveita sukelianti priezastis Indijoje, antra
pagal daznj Tailande, taCiau JAV sudaro tik 3 — 4 proc. visy
uveity tretinio lygio sveikatos priezitiros jstaigose [2].

Tyrimo tikslas — iSanalizuoti bei aptarti informacijg apie
Vogt-Koyanagi-Harada sindromo klinikinius pozymius, di-
agnostika bei gydyma.

Tyrimo medzZiaga ir metodai

Taikyta sisteminé mokslinés literatliros apzvalga ir ana-
lizé. Moksliniy publikacijy buvo ieskoma Google Scholar,
UpToDate, Cohrane ir Medline (PubMed) duomeny bazése.
Atrinktos prieinamos viso teksto publikacijos, jeigu pavadini-
mas, santrauka ar reikSminiai Zodziai nurodé, kad mokslinis
straipsnis tinkamas jtraukti j §ig apzvalga. Pasirinktos tik
angly kalba skelbtos publikacijos, kurios isleistos ne senesniu
nei 10 mety laikotarpiu. Straipsniy paieskai vartoti nurodyti
raktazodziai angly kalba: Vogt-Koyanagi-Harada syndrome,
diagnosis, treatment (liet. Vogt-Koyanagi-Harada sindromas,
diagnostika, gydymas).

Tyrimo rezultatai

Ligos vystymasis gana nuspé&jamas nuo ankstyvosios
iki velyvosios ligos stadijos. Prodrominis laikotarpis daz-
nai signalizuoja apie beprasidedancia liga, nors simptomy
pasireiskimas yra kintamas ir tam tikrose populiacijose,
pavyzdziui, ispany tautybés pacientams, gali nebiiti anks-
tyvajai sindromo stadijai budingo ekstraokulinio pazeidimo
[1]. Skiriamos keturios specifinés Vogt-Koyanagi-Harada
fazés: prodroming, iiminé, létiné sveikimo ir pasikartojanti
létine [2]. Prodrominé faze, pries atsirandant akiy pazei-
dimui, jprastai trunka 3 — 5 dienas, jos metu atsiranda ba-
dinga neurologiné ir klausos simptomatika, jskaitant galvos
skausma, spengima ausyse, pykinima, vertigo, kaklo sastingj
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ar klausos praradima [5,6]. Budingas akiy skausmingumas,
fotofobija ir agarojimas [7]. Sios fazés metu gali pasireiksti
vienas ar keletas minéty simptomy, nors kai kuriems paci-
entams prodrominiy sindromo pozymiy gali ir nebiiti [6]. Po
prodrominés fazés pacientams atsiranda nerySkus matymas
abiem akimis [8]. Uminés (uveitinés) fazés metu pasireiskia
difuzinis chorioiditas, optinio nervo disko edema, galima
eksudaciné tinklainés atSoka [5]. Jei uveitas negydomas, jis
daznai progresuoja, pazeidzia stiklakiinj ir prieking akies
kamera, kurioje stebimos smulkiy ar vidutinio stambumo
lasteliy nuosédos bei ragenos precipitatai [1]. Kai kuriems
pacientams pastebimas stiklakinio uzdegimas ir priekinis
uveitas [7]. Uzdegimas jprastai trunka keletg savaiciy, anks-
tyvas gydymas gali uzkirsti kelig vélesniam létiniy ligos
faziy vystymuisi mazdaug tre¢daliui pacienty [8]. Létiné
sveikimo faz¢é jprastai i$sivysto praé¢jus 3—4 ménesiams nuo
ligos pradzios ir trunka nuo keleto savaiciy iki mety. Tuo
metu pacientams dazniausiai stebimas panuveitas, antakiy
ir blakstieny spalvos poky¢iai, vitiligo ir alopecija, taip pat
oranzinis atspalvis, stebimas akies dugne [7]. Pasikarto-
jancioji 1étiné fazé 79 proc. pacienty pasireiskia pragjus 6
— 9 ménesiams po pirminio sindromo pasireiskimo [9]. Jos
metu iSlieka panuveito simptomai, uzdegimas apima visas
akies kameras, ilgainiui susiformuoja gyslainés sustoréjimas,
neovaskulinés membranos, rainelés neovaskuliarizacija,
gali pasireiksti atviro ar kartais ir uzdaro kampo glaukoma,
subretininé fibrozé [2,9]. Skai¢iuojama, kad katarakta yra
dazniausia ligos komplikacija, pasireiskianti 42 proc. akiy.
Glaukoma pasireiskia 27 proc. akiy, gyslainés neovasku-
liarizacija 11 proc. pacienty, o subretininé fibrozé — 6 proc.
pacienty. Vienos ar keliy akiy komplikacijy buvimas yra
susijes su blogesne regéjimo prognoze [5].

Sindromo diagnozé yra klinikiné, kuriai nustatyti reika-
lingas budingy simptomy kompleksas, todél biitinas detalus
klinikinis paciento iStyrimas, diagnostika tesiant laborato-
riniais ir vaizdo tyrimais [2]. Remiantis Amerikos uveito
asociacijos kriterijais, Vogt-Koyanagi-Harada sindromas
diagnozuojamas nesant akies traumy ar operacijy anamnezéje
ir esant bent trims i$ $iy kriterijy: abipusis létinis iridocikli-
tas, uzpakalinis uveitas (eksudaciné tinklainés atSoka, regos
nervo disko hiperemija ar edema, tipinis akiy dugno vaizdas),
neurologiniai pozymiai (spengimas ausyse, meningizmas,
pleocitozé cerebrospinaliniame skystyje), odos pozymiai
(alopecija, vitiligo, blakstieny ar antakiy spalvos pakitimai
— blyskumas) [8]. Oftalmologines sindromo israiskas gali
padéti pagristi fluoresceino angiografija, indocianino zalioji
angiografija ir optiné koherentiné tomografija [9].

Prodrominéje sindromo fazéje smegeny skyscio tyrime
budinga pleocitoze, kuri gali islikti iki keliy savaiciy po

simptomy i$nykimo [2]. Fluoresceino angiografija yra vienas
i§ seniausiy ir plac¢iausiai naudojamy Sios ligos vaizdiniy
diagnostikos metody. Pradinéje ligos stadijoje fluoresceino
angiografijos ankstyvosios veninés fazés metu dél aktyvaus
uzdegimo biidinga uzdelsta gyslainés perfuzija uzpakali-
niame akies poliuje ir tinklainés periferijoje, kurios mato-
mos kaip hipofluorescencinés sritys. Matomas ir subretininis
fluoresceino susikaupimas eksudaciniy atSoky vietose [5,7].
Indociano Zaliojo angiografija (ICZA) yra pravartus tyrimas,
nes jo metu tiesiogiai jvertinama gyslainé ir tinklainés pi-
gmentinis epitelis, kurios yra dvi labiausiai paveiktos akies
struktiiros ankstyvoje sindromo eigoje. Sis tyrimas labai nau-
dingas timingje stadijoje, nes parodo ir gyslainés perfuzijos
poky¢ius [8]. Indociano zaliojo angiografijoje naudojami
bangos ilgiai efektyviau prasiskverbia j gyslaing su mazes-
niais tinklainés pigmentinio epitelio trukdziais, lyginant su
fluoresceino angiografija, ICZA jautrumas diagnozuojant
Vogt-Koyanagi-Harada sindroma siekia 90—-100 procenty
[2]. Vis délto, tai yra invazinis ir daug laiko reikalaujantis
diagnostikos metodas, kurio metu sunku atskirti randinius
pokyc¢ius nuo aktyvaus chorioidito, o prie$ gydyma nustatyti
radiniai ICZA metodu turi ribota prognostine reik§me létinés
sindromo formos i$sivystymui [7]. Optinés koherentinés
tomografijos (OKT) metodu galima nustatyti pasikeitusj
gyslainés storj ir tiir] bei nustatyti susikaupusj subretininj
skystj, taCiau tyrimas yra ribotas, nes leidzia atvaizduoti tik
uzpakalinj akies poliy [2,10].

Vogt-Koyanagi-Harada sindromo gydymo tikslas — slo-
pinti akiy uzdegima, iSvengti atkry¢iy ir regéjima zalojanciy
komplikacijy. Sitlomi keli gydymo rezimai, jskaitant siste-
ming imunosupresijg (didelés geriamyjy arba intraveniniy
kortikosteroidy dozés, pamazu jas mazinant ir, jei reikia, pa-
pildomai pridedant kity imunosupresiniy preparaty), vietinius
kortikosteroidus ar kraujagysliy endotelio augimo veiksnio
inhibitorius [9]. Placiausiai klinikinéje praktikoje taikomas
ankstyvas geriamojo prednizono skyrimas 1 — 2 mg/kg
per para, po to létai mazinant doze, siekiant iSvengti ligos
pasikartojimo, sunkiy uzdegimy atvejais taikoma pulsiné
intraveniniy steroidy terapija, skiriant po 1 g metilprednizo-
lono per parg 3 — 5 dienas, gydyma pratgsiant geriamuoju
prednizolonu [3]. Kiti imunomoduliatoriai gali biiti pridéti
pacientams, kuriy ligos nepavyksta visiskai kontroliuoti vien
tik kortikosteroidais arba ligos remisijai reikia ypac didelio
ju kiekio — tuomet gali biiti naudojami klasikiniai antime-
tabolitai, T — lgsteliy inhibitoriai ar biologiné terapija [5].
Chirurginé intervencija taikoma tik ligos komplikacijoms gy-
dyti, atlickama kataraktos ekstrakcija, akispiidj mazinanc¢ios
procediiros ar véliau atsiradusiy geltonosios démés skyliy

gydymas [2].
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ISvados

1. Vogt-Koyanagi-Harada sindromui buidingi akiy,
neurologiniai ir odos poky¢iai. Sindromo klinikiné eiga
skirstoma | keturias stadijas.

2. Vogt-Koyanagi-Harada sindromas diagnozuojamas
remiantis Amerikos uveito asociacijos kriterijais, kuriais
jvertinami biidingi akiy, neurologiniai, odos ir jos priedy
poky¢iai.

3. Sindromas gydomas gliukokortikoidais ir, jei reikia,
kitais imunomoduliatoriais.
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Summary

Vogt-Koyanagi-Harada syndrome is a central nervous system
condition that affects vision and hearing. This condition is relati-
vely rare and has a typical phenotypic presentation in both early
and late stages. There are four stages of the syndrome, but not all
of them apply to every patient. This pathology is diagnosed when
at least 3 of 4 American uveitis association criteria are met. The
diagnosis of Vogt-Koyanagi-Harada syndrome is clinical, which
requires a detailed examination to assess the neurological damage
and careful eye exam. In addition to ophthalmoscopy, optical co-
herence tomography, fluorescence angiography and indocyanine
green angiography might be implemented. There are quite a few
ophthalmic complications from this condition, so early diagnosis
and treatment can reduce their incidence. Immunosuppressive me-
dications are used to treat this condition, but surgical intervention
may also be necessary to treat complications such as subretinal fi-
brosis, glaucoma, and cataract.

Conclusions: 1. Vogt-Koyanagi-Harada syndrome is characte-
rized by ocular, neurological and skin changes, the syndrome has
4 stages according to the clinical course. 2. Diagnosis of Vogt-Ko-
yanagi-Harada syndrome is based on the American uveitis asso-
ciation criteria, which evaluates prominent eye, neurological and
skin changes. 3. The syndrome is treated with glucocorticoids and,
if necessary, other immunomodulators.

Correspondence to: kacevicius.laurynas@gmail.com

Gauta 2023-04-25




