
âESKÁ A SLOVENSKÁ OFTALMOLOGIE 2 / 2013 81

ÚÚVVOODD

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) syndróm
je idiopatické multisystémové T-lymfocytmi
sprostredkované autoimúnne ochorenie
proti antigénnym komponentom melanocy-
tov, zapríãiÀujúce zápal tkanív obsahujú-
cich melanocyty ako uvea, u‰i, koÏa a me-
ningy (14). Charakterizované je granulo-
matóznou panuveitídou s exsudatívnou
amóciou sietnice a ãasto asociované s neu-
rologickou a koÏnou manifestáciou (4).
Syndróm sa najãastej‰ie vyskytuje u tmavo
pigmentovanej rasy, u aziatov, americk˘ch
indiánov, hispáncov a ãernochov. Vek ma-
nifestácie je najãastej‰ie medzi 20.–50. ro-
kom. Z mnoÏstva publikovan˘ch prác bol
v˘skyt u detí pod 16 rokov menej ako 5 %.
V literatúre je iba niekoºko zdokumentova-

n˘ch prípadov VKH syndrómu u detí, v na-
‰ej práci prezentujeme prípad 11-roãného
pacienta s VKH syndrómom, priebeh kto-
rého bol komplikovan˘ vznikom choroidál-
nej neovaskulárnej membrány juxtapapi-
lárne.

KKAAZZUUIISSTTIIKKAA

Na na‰e pracovisko bol odoslan˘ 11-
roãn˘ chlapec kaukazskej rasy s 2-t˘ÏdÀo-
vou anamnézou náhleho poklesu videnia
na obe oãi. V minulosti sa nelieãil na Ïiad-
ne oãné ochorenie, nemal oãn˘ úraz ani
operáciu. Dva t˘Ïdne pred zaãatím pro-
blémov bol oãkovan˘ vakcínou PRIORIX.
Jedin˘m symptómom bola porucha vide-
nia, iné celkové ÈaÏkosti nemal. Pri prvom

vy‰etrení u svojho oãného lekára bola cen-
trálna zraková ostrosÈ (CZO) 5/30 oboj-
stranne a pri vy‰etrení fundu bola zistená
hyperémia terãa zrakového nervu (TZN).
Následne bol prijat˘ v spádovej oãnej kli-
nike a odoslan˘ na vy‰etrenie mozgu nuk-
leárnou magnetickou rezonanciou (NMR),
kde sa zistil nález extraaxiálnej cystickej
lézie v pineálnej oblasti. Z dôvodu MRI ná-
lezu bol pacient preloÏen˘ na Kliniku det-
skej neurológie DFNsP. Neboli zistené iné
neurologické, koÏné ani sluchové prejavy
a vy‰etrenie cerebrospinálneho likvoru
(CFS) nezistilo odch˘lky. 

Pri prvom oãnom vy‰etrení na Klinike
detskej oftalmológie DFNsP zistená pretr-
vávajúca porucha CZO 5/30 obojstranne
a obojstranná panuveitída s multifokálnou
seróznou amóciou sietnice (obr. 1) a s po-
ru‰ením zorného poºa (obr. 2). Súãasne bo-
lo vyslovené podozrenie na pravdepodob-
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n˘ VKH syndróm. Diagnosticky bola vylú-
ãená iná príãinná súvislosÈ s in˘m zápalo-
v˘m alebo infekãn˘m ochorením. HLA ty-
pizáciou zistené HLA I. triedy: HLA A2,
A11, B51, B7 a HLA II. triedy: DR01
a DR11. U pacienta ultrasonografick˘
(USG) obraz (obr. 3), nález na optickej
koherentnej tomografii (OCT) (obr. 4)
a fluoresceínovej angiografii (FAG) zod-
povedali uveitickému ‰tádiu VKH choro-
by. Zapoãatá pulzná kortikoidná lieãba
metylprednizolónom 500 mg intravenóz-
ne 3 dni s následn˘m perorálnym poda-
ním prednizónu v dávke 1mg/kg/deÀ. 

Po 1. mesiaci pri kontrolnom MRI vy-
‰etrení zisten˘ nález cisterna magna per-
magna a cysta epif˘zy. Neurochirurg
skon‰tatoval, Ïe sa jedná o moÏn˘ beÏn˘
nález bez klinického korelátu k zrakovej
poruche. Pri celkovej kortikosteroidnej

lieãbe dochádza u pacienta v období 1,5
mesiaca k postupnému zlep‰ovaniu CZO
na 5/7,5 na pravom oku a 5/10 na ºa-
vom oku, k zlep‰eniu zorného poºa,
k ústupu amócie sietnice a k vymiznutiu

prednej uveitídy. V oftalmoskopickom ob-
raze pretrvával edém TZN a poruchy pig-
mentového epitelu sietnice (PRE), ktor˘ bol
de‰truovan˘ v makule. Objavili sa depig-
mentácie v periférii a strednej periférii
(obr. 5), ãomu zodpovedal aj FAG obraz
(obr. 6) a na OCT bola vymiznutá amócia
sietnice (obr. 7 a, b). Hodnoty vnútrooã-
ného tlaku boli v norme. Stav sme zhod-
notili ako chronické ‰tádium VKH syn-
drómu.

Po 3 mesiacoch od prodrómov ochore-
nia je CZO 5/5 obojstranne, v klinickom
obraze recidíva prednej uveitídy, bez pre-
javov zadnej uveitídy, pretrváva edém
TZN, pacient ponechan˘ na celkovej kor-
tikoidnej lieãbe v dávke 10 mg/deÀ. 

Po 6 mesiacoch od zaãiatku ochorenia
pacient v klinickom obraze bez prejavov
prednej uveitídy, pri fundoskopickom vy-

Obr. 2. Perimetrick˘ nález – uveitické ‰tádium VKH syndrómu 

Obr. 1. Fotografia fundu o. sin – multifokálna
serózna amócia sietnice – uveitické ‰tádium
VKH syndrómu

Obr. 3. USG nález o. sin – uveitické ‰tádium
VHK syndrómu

Obr. 4. OCT retinálny nález – uveitické ‰tádium VKH syndrómu a) o.dx horizontálny sken, b) o.dx vertikálny sken c) o.sin horizontálny sken, d) o.sin
vertikálny sken

a b

c d
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‰etrení zisten˘ vznik juxtapapilárnej cho-
roidálnej neovaskulárnej membrány
(CNVM) pri temporálnom okraji TZN
obojstranne. Jej prítomnosÈ bola potvrde-
ná FAG a OCT vy‰etrením. CZO bola 5/5
obojstranne, na perimetri roz‰írená slepá
‰kvrna (obr. 8).

Po 10 mesiacoch od zaãiatku ochore-
nia bol pacient bez prejavov prednej uve-
itídy. Pri fundoskopickom vy‰etrení bola
zistená progresia juxtapapilárnej CNVM
pri temporálnom okraji TZN obojstranne,
ktorá zasahovala do makuly (obr. 9a, b).
Vo FAG obraze bola zistená na oboch
oãiach peripapilárne temporálne od terãa
sa ‰íriaca hyperfluorescencia zasahujúca

Obr. 5. Fotografia fundu o.sin – chronické ‰tá-
dium VKH syndrómu

Obr. 6. FAG o.sin – chronické ‰tádium VKH
syndrómu 

Obr. 7. OCT nález – chronické ‰tádium VKH syndrómu a) o. dx, b) o. sin

a b

oblasÈ makuly s oneskoren˘m presakova-
ním (obr. 10). V OCT obraze bola zistená
juxtapapilárna CNVM so submakulárnou
tekutinou s centrálnou hrúbkou makuly
(CHM) 381 μm na pravom oku a 364 μm
na ºavom oku. (obr. 11a, b). CZO bola
5/10 obojstranne, v perimetrickom nále-
ze bol paracentrálny skotómom s roz‰íre-
nou slepou ‰kvrnou. Preto sme po udelení
informovaného súhlasu zákonného zá-
stupcu pacientovi aplikovali 1 injekciu
anti-VEGF-bevacizumab intravitreálne
v dávke 0,75 mg/0,1 ml do pravého oka
a 1,25 mg/0,1ml do ºavého oka. Násled-
ne do 1 mesiaca do‰lo k úprave CZO naObr. 8. Perimetrick˘ nález – chronické ‰tádium VKH syndrómu 

Obr. 9. Fotografia fundu – juxtapapilárna CNVM a) o. dx, b) o. sin Obr. 10. FAG nález o. sin – klasická juxtapa-
pilárna CNVM

a b
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5/5 na pravom oku a 5/7,5 na ºavom
oku s regresiou juxtapapilárnej CNVM vi-
diteºnej na FAG aj OCT vy‰etrení (CHM
247/264 μm), av‰ak pretrváva juxtapa-
pilárna subretinálna fibróza. 

Po 11 mesiacoch od zaãiatku ochore-
nia bola ukonãená celková lieãba predni-
zónom. 

V 17. a 23. mesiaci od zaãiatku ocho-
renia sa objavili dve recidívy prednej uve-
itídy obojstranne, so vznikom zadn˘ch sy-
nechií (obr. 12), ão zodpovedá recidivu-
júcemu ‰tádiu ochorenia. Neboli zistené
prejavy recidívy zadnej uveitídy. Zápal
bol pri prvej recidíve zvládnut˘ lokálnou
kortikoidnou lieãbou a pri druhej recidíve
perorálnou kortikoidnou lieãbou predni-
zónom v dávke 1 mg/kg s postupn˘m zni-
Ïovaním po dobu 2 mesiacov. V súãas-
nosti po 32 mesiacoch od vzniku ochore-
nia je CZO 5/5 na pravom oku a 5/7,5
na ºavom oku. Pacient je bez známok
prednej a zadnej uveitídy obojstranne.
U pacienta nebol zisten˘ glaukóm ani ka-
tarakta. Av‰ak u pacienta sú chronické
zmeny na prednom a zadnom segmente
a pretrváva zneostrenie TZN pre nález
juxtapapilárnej subretinálnej fibrózy,
v zornom poli pretrváva paracentrálny
skotóm v mieste slepej ‰kvrny. Centrálna
hrúbka makuly je 249 μm na pravom oku
a 255 μm na ºavom oku. Pacient naìalej
ostáva v na‰om sledovaní.

Obr. 11. OCT nález – juxtapapilárna CNVM a) o.dx, b) o.sin

a b

Obr. 12. Fotografia predného segmentu o. sin
– recidivujúce ‰tádium 

DDIISSKKUUSSIIAA

Vogt (1906), Koyanagi (1929), Hara-
da (1926) – nezávisle popísali niekoºko
pacientov s obojstrannou uveitídou, ex-
sudatívnou amóciou sietnice, s neurolo-
gick˘mi abnormalitami a s ochoreniami
koÏe. Napriek rozdielnostiam jednotli-
v˘ch prípadov a predpokladu, Ïe sa jed-
ná o rôzne ochorenia, následne iní auto-
ri dospeli k záveru, Ïe ochorenie by sa
malo nazvaÈ Vogt-Koyanagi-Harada
syndróm. Medzinárodná komisia pre no-
menklatúru stanovila kritéria pre diagnó-
zu VKH choroby. Revidované kritéria de-
finujú 3 kategórie ochorenia: kompletná
VHK, nekompletná VKH a pravdepodob-
ná VKH choroba (4, 20) (tab. 1). Ná‰
pacient spæÀal kritériá pre pravdepodob-
nú VKH chorobu.

Patogenéza ochorenia je neznáma,
zápal a strata melanocytov boli zistené
vo viacer˘ch orgánoch – v koÏi, vnútor-
nom uchu, meningoch a uvei. Na základe
histopatologick˘ch nálezov sa predpokla-
dá infekãn˘ alebo autoimúnny základ
ochorenia. VKH choroba sa najãastej‰ie
vyskytuje u pacientov s genetickou predis-
pozíciou k ochoreniu. Bola zistená aso-
ciácia s HLA- DRB1, HLA-DR4, HLA-DR5
a HLA-DQ4 (13).

Frekvencia v˘skytu VKH choroby je níz-
ka, najãastej‰ie je postihnutá tmavo pig-
mentovaná rasa. Pigmentácia koÏe sama
nie je predisponujúcim faktorom v pato-
genéze ochorenia. Îeny sú postihnuté
ãastej‰ie ako muÏi. Ochorenie postihuje
ºudí medzi 20.–50. rokom, najãastej‰ie
v tretej dekáde, v˘skyt u detí je raritn˘.
V literatúre je zaznamenan˘ch niekoºko
prípadov v˘skytu u detí (1, 3, 7, 10, 15,
18, 21, 23).

Neurologické symptómy môÏu perzis-
tovaÈ t˘Ïdne, obvykle po kortikoidoch
odoznievajú, koÏné prejavy napriek lieã-
be pretrvávajú, sluchové ÈaÏkosti odoznie-
vajú po kortikoidnej lieãbe po t˘ÏdÀoch
aÏ mesiacoch.

Klinická manifestácia – rozoznávame
4 ‰tádia ochorenia (tab. 2).

Diagnostika ochorenia sa zakladá na
klinickom obraze a symptómoch, neexis-
tujú laboratórne testy ‰pecifické pre toto
ochorenie. Nápomocné v diagnostike sú
FAG, ICG, OCT, USG, MRI, vy‰etrenie
likvoru (CSF), elektrofyziologické testy,
audiometria. HLA typizácia nie je pre
diagnózu v˘znamná a preto sa rutinne
nedoporuãuje.

Úãelom lieãby je zvládnutie uveitídy
a prevencia komplikácií. Lieãba VKH
ochorenia systémov˘mi kortikoidmi má
byÈ vãas na‰tartovaná a agresívna – me-
tylprednizolón do 1 g/d intravenózne
niekoºko dní, u detí 10 mg/kg/d, ná-
sledne prednizón 1 mg/kg/d perorálne,
dæÏka a zniÏovanie dávky individuálne,
niekedy 6–12 mesiacov, av‰ak nie krat-
‰ie ako 3 mesiace pre riziko recidívy (2,
12, 19). Toto doporuãenie sme re‰pekto-
vali aj my. U pacientov nereagujúcich na
kortikoidy, alebo u ktor˘ch lieãba vyvo-
lala neÏiadúce úãinky je doporuãená
imunomodulaãná lieãba – metotrexát,
cyklosporín, infliximab, takrolimus,
azathioprin, cyklofosfamid (10, 24).

Lieãba u detí detí so syndrómom VKH
je nároãná. V literatúre boli popísané
rôzne modely lieãby s rôznym efektom,
stále nie je urãen˘ definitívny lieãebn˘
model a lieãba je u detsk˘ch VKH prípa-
doch zvyãajne individuálna (3). V pred-
chádzajúcich publikáciách boli u detí
kortikosteroidy najúãinnej‰ie látky v lieã-
be syndrómu VKH, zatiaº ão kombinácie
terapie s cyklosporínom, metotrexátom
alebo azathioprínom boli pouÏité s priaz-
niv˘mi v˘sledkami v refraktérnych prí-
padoch (7). V na‰om prípade bolo
ochorenie zvládnuté systémovou korti-
koidnou lieãbou, na ktorej bol pacient
ponechan˘ 11. mesiacov.

V lieãbe komplikácií je najãastej‰ie
nutné rie‰iÈ sekundárny glaukóm, kata-
raktu, ktoré sa u ná‰ho pacienta nevys-
kytli a choroidálne neovaskulárne mem-
brány (CNVM). Choroideálne neovasku-
larizácie sa vyskytujú v 15 % u pacien-
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tov s VKH a sú asociované so zlou zra-
kovou prognózou (25). Bevacizumab je
humánna monoklonálna protilátka, ktorá sa
viaÏe ku v‰etk˘m podtypom cievneho endo-
teliálneho rastového faktora (VEGF). Bol ús-
pe‰ne pouÏit˘ pri lieãbe sekundárnej
CNVM pri rôznych ochoreniach. Intravitre-
álne podan˘ bevacizumab je úãinn˘ liek na
lieãbu CNVM na oãiach so syndrómom
VKH (8,17,18,22). Podobn˘ efekt v lieãbe
CNVM na oãiach so syndrómom VKH bol
dosiahnut˘ aj pri intravitreálnom podaní ra-
nibizumabu (11). V na‰om prípade bol pa-
cient lieãen˘ pre komplikovanú juxtapapi-
lárnu CNVM na oboch oãiach bevacizuma-
bom. Jedno intravitreálne podanie bevaci-
zumabu bolo postaãujúce a stabilizovalo

CZO. Av‰ak pretrvávajúca subretinálna fib-
róza je príãinou paracentrálneho skotómu
v zornom poli na oboch oãiach.

Kortikosteroidy sú pouÏívané pre angio-
statické a antipermeabilné vlastnosti. Imu-
nosupresiou je nutné tlmiÈ chronick˘ zápa-
lov˘ proces. Kombinácia intravitreálne apli-
kovaného anti-VEGF a kortikosteroidu spo-
lu so systémovou imunosupresívnou lieãbou
bola efektívna v lieãbe zápalovej CNVM
bez závaÏnej‰ích systémov˘ch alebo oã-
n˘ch vedºaj‰ích úãinkov (22).

Laserová fotokoagulácia, fotodynamická
lieãba, chirurgická excízia a kortikosteroid-
ná lieãba boli pouÏité na lieãbu sekundárne
vzniknutej CNVM pri VKH s rôznym stup-
Àom úspechu (5, 6, 9, 16). 

Vizuálna prognóza VKH u dospel˘ch tak
aj u detí je v‰eobecne priaznivá. Klinick˘
nález pri manifestácii ochorenia, interval
medzi objavením sa prv˘ch príznakov a za-
ãiatkom lieãby, opakovanie zápalu, v˘voj
komplikácií, pouÏívanie intravenóznych
kortikosteroidov a spôsob zniÏovania systé-
mov˘ch kortikosteroidov sú v˘znamné pro-
gnostické faktory.

ZZÁÁVVEERR

VKH syndróm je závaÏné ochorenie, kto-
ré raritne postihuje i deti. Pokiaº nie sú prí-

Kompletná VKH choroba (1. aÏ 5. kritérium musia byÈ splnené)
1. neprítomnosÈ penetraãnej oãnej traumy a operácie pred prejavmi uveitídy
2. neprítomnosÈ klinickej a laboratórnej súvislosti s in˘m oãn˘m ochorením
3. obojstranné oãné postihnutie (a, alebo b, musia byÈ splnené v závislosti na

‰tádiu, v ktorom pacienta vy‰etrujeme)
a, vãasná manifestácia ochorenia 

1. difúzna choroitída (bez alebo s prednou uveitídou, reakciou v sklovci,
hyperémiou zrakového nervu), ktorá sa môÏe prejaviÈ ako 
a) fokálne oblasti subretinálnej tekutiny
b) bulózna serózna amócia sietnice
2. s následn˘mi príznakmi na funde (oba príznaky musia byÈ)
a) fokálne plochy s oneskorenou choroidálnou perfúziou, multifokálne
plochy s bodkovit˘m presakovaním, veºké plakoidné plochy hyperfluo-
rescencie, s akumulovanou subretinálnou tekutinou, vysycovanie zrako-
vého nervu na FAG
b) difúzne choroidálne zhrubnutie, bez prítomnosti skleritídy na USG

b, neskorá manifestácia ochorenia
1. anamnestick˘ predpoklad prítomnosti príznakov z 3.a, a buì (2) ale-
bo (3) niÏ‰ie, alebo mnohonásobné znaky z (3)
2. okulárna depigmentácia(jeden z nasledujúcich postaãuje)
a) „sunset glow“ fundus
b) Sugiurov príznak-perilimbálne vitiligo
3. Iné oãné príznaky
a) Numulárne chorioretinálne depigmentované jazvy
b) RPE zhluky alebo presuny
c) Rekurentná alebo chronická predná uveitída

4. Neurologické/sluchové poruchy (môÏu byÈ odozneté v ãase vy‰etrenia)
a, meningismus
b, tinnitus 
c, pleocytóza v CSF
5. KoÏné príznaky (nasledujú aÏ po manifestácii CNS alebo oãnom postihnutí)
a, alopécia alebo
b, polióza alebo
c, vitiligo
Nekompletná VKH choroba (kritéria od 1. do 3. a 4. alebo 5. musia byÈ splne-
né)
1. neprítomnosÈ penetraãnej oãnej traumy a operácie pred prejavmi uveitídy
2. neprítomnosÈ klinickej a laboratórnej súvislosti s in˘m oãn˘m ochorením
3. obojstranné oãné postihnutie (ako je definované pre kompletnú VKH chorobu)
4. neurologické/sluchové poruchy (ako je definované pre kompletnú VKH cho-
robu) alebo
5. koÏné príznaky (ako je definované pre kompletnú VKH chorobu)
Pravdepodobná VKH choroba
1. neprítomnosÈ penetraãnej oãnej traumy a operácie pred prejavmi uveitídy
2. neprítomnosÈ klinickej a laboratórnej súvislosti s in˘m oãn˘m ochorením
3. obojstranné oãné postihnutie (ako je definované pre kompletnú VKH chorobu)

Tab. 1. Revidované kritéria pre Vogt-Koyanagi-Harada chorobu (4,20)

1.Prodromálne ‰tádium Trvá niekoºko dní, horúãka, bolesÈ hlavy,
meningismus, nauzea, vertigo, tinitus,
dysacusis, CFS pleocytóza, fotofóbia,
epifora, hypersenzitivita koÏe a vlasov.
Menej ãasto obrny nervov, neuritída n.II,
niektorí pacienti nemajú prodromálne
príznaky. 

2. Uveitické ‰tádium Následuje prodromálne ‰tádium za nie-
koºko dní, ãasto zhor‰ené videnie, v 70 %
obojstranne, ak jednostranne, druhé oko
postihnuté o niekoºko dní. Obojstranná
uveitída s edémom sietnice, bunky
v prednom sklovci, hyperémia papily zra-
kového nervu alebo edém, multifokálna
serózna amócia sietnice, granulomatóz-
na predná uveitída so slaninovit˘mi pre-
cipitátmi, Busaccove a Koeppeho noduly,
zv˘‰enie VOT, ‰tádium trvá niekoºko
t˘ÏdÀov.

3. Chronické ‰tádium Typická oãná a koÏná manifestácia. Dal-
len-Fuchsove noduly, zadné synechie, pu-
pilárna membrána. Vymiznutie amócie.
Depigmentácia choroidey zaãína prvé 3
mesiace od zaãiatku ochorenia, RPE alte-
rácia - depigmentácie, hyperpigmentácie
fundu, demarkaãné línie v periférii
a strednej periférii sietnice, lézie miznú
a atrofujú. KoÏné príznaky- vitiligo, poli-
óza rias, oboãia, vlasov. Dysfunkcia vnú-
torného ucha sa upravuje po niekoºk˘ch
mesiacoch. ·tádium trvá niekoºko mesia-
cov aÏ rokov.

4.Recidivujúce ‰tádium Recidivujúca alebo chronická predná
uveitída, slab‰í choroidálny zápal sprie-
vádzajúci prednú uveitídu diagnostikova-
n˘ ICG angiografiou (11). Recidíva zad-
nej uveitídy je raritná. Oãné komplikácie
sú ãasté- katarakta, glaukóm - pupilárny
blok alebo s uzavret˘m uhlom, atrofia ter-
ãa zrakového nervu, choroidálna neova-
skularizácia, neovaskularizácia terãa
zrakového nervu a retiny, sklovcové za-
krvácanie, subretinálna fibróza.

Tab. 2. Klinické ‰tádia ochorenia
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tomné extraokulárne príznaky, diagnostika
môÏe byÈ komplikovaná a lieãba v akútnej
fáze vyÏaduje neodkladnú bolusovú korti-
koidnú lieãbu. VKH syndróm vyÏaduje mo-

nitorovanie po dlhé roky pre svoj chronick˘
charakter. Prognóza quo ad visum je u det-
sk˘ch pacietov priaznivá. Pokles zrakovej
ostrosti u pacientov s VKH syndrómom je

ãasto zapríãinen˘ komplikáciami ako kata-
rakta, glaukóm a choroidálna neovaskula-
rizácia. Choroidálna neovaskularizácia je
hlavná príãina neskor‰ej straty zraku.
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