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Абстракт:

Описано е мултисистемното 
заболяване – синдром Vogt-
Koyanagi-Harada , като се 

проследяват общите му проявления 
– кожни, неврологични и слухови. 
Подробно се разглеждат  очните проя-
ви на заболяването. Най-характерните 
от тях са ексудативното отлепване на 
ретината, преден и заден увеит, хори-
оретинит.  Проследява се симптомати-
ката и разпространението на болестта 
според раса, пол, възраст, както и на-
чините на превенция и лечение на оч-
ните проявления на болестта. Основ-
ните етапи на протичане на болестта 
Vogt-Koyanagi-Harada  са продрома-
лен, остър увеитен, възстановителен 
и хронично- рецидивиращ. Трайните 
усложнения вследствие на заболява-
нето може да доведат до необратима 
загуба на зрението, поради което тряб-
ва да се предприеме навременно лече-
ние с кортиокстероидни медикаменти 
за период не по-малко от шест месеца. 
Очните усложнения, до които може да 
доведе болестта са катаракта, закри-
тоъгълна и откритоъгълна глаукома, 

ретинитис фиброза, хороидална нео-
васкуларизация, неоваскуларизация 
на оптичния диск, пигментни проме-
ни на фундуса, атрофия на зрителния 
нерв.

Abstract:
VOGT – KOYANAGI – HARADA SYN-
DROME OCULAR MANIFESTATIONS
Vogt – Koyanagi- Harada syndrome is a 
multisystemic disease. Its most common 
manifestations are skin, neurological and 
auditory as well as a wide spectrum of oc-
ular manifestations. The most common 
ocular manifestations of the disease are 
exudative retinal detachment, anterior 
and posterior uveitis, chorioretinitis. The 
symptoms and the spread of  Vogt Koyan-
agi Harada syndrome vary depending on 
patients’ race, gender and age. There are 
presented the means of prevention and 
treatment of ocular manifestations of the 
disease. The main stages in the course of 
the disease are prodromal, acute uveitous, 
rehabilitation and chronic - recurrent. 
Permanent complications of the disease 
can lead to incurable vision. Therefore a 
timely treatment by means of  corticos-
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teroid medication for a period not less 
than six months should be considered. 
The disease may cause ocular complica-
tions such as cataracts, close-angled and 
open-angle glaucoma, retinitis fibrosis, 
choroidal neovascularization of the optic 
disc, fundus pigmentary changes  and at-
rophy of the optic nerve.

Болестта Vogt-Koyanagi-Harada  е мул-
тиситемно заболяване, което се харак-
теризира  с грануломатозен панувеит 
с ексудативно отлепване на ретина-
та. Заболяването често е свързано с 
неврологични и кожни прояви. Бо-
лестта Vogt-Koyanagi-Harada  се сре-
ща по-често при пациенти с генетич-
но предразположение към болестта, 
включително такива, живеещи в Азия, 
Близкия изток, Испания и пациенти 
от индиански произход(1).  
Независимо един от друг, в продъл-
жение на 20 години, Вогт, Коянаги и 
Харада проследяват няколко пациен-
та с двустранен увеит, ексудативно от-
лепване на  ретината, неврологични 
аномалии.  Въпреки различията при 
пациентите,  проявите представляват 
един цялостен спектър на болестта, 
затова няколко автора предлагат  за-
боляването да се нарече синдром Vogt-
Koyanagi-Harada  (2). 

Общи и очни  прояви при болестта 
Vogt-Koyanagi-Harada 
Ранните прояви на заболяването 
включват дифузен хороидит, който 
може да причини сериозно отлепване 
на ретината.  Късните прояви на бо-
лестта Vogt-Koyanagi-Harada  са дока-
зателство за  първите прояви на болес-

тта,  посочени по-горе, придружени с 
очна депигментация и хориоретинал-
ни белези, ретинален пигментен епи-
тел или преден увеит.
При пациенти с болестта Vogt-
Koyanagi-Harada се наблюдават не-
врологични, слухови и кожни прояви.
Неврологичните и слуховите призна-
ци на заболяването включват:

• Менингит - неразположение, треска, 
главоболие, гадене, коремна болка, 
схващане на врата и гърба или комби-
нация от тези прояви; главоболието 
като единствен признак не е  достатъч-
но за поставяне на тази диагноза (3);
• Шум в ушите;
• Плецитоза на гръбначномозъчна 
течност;

Кожните признаци включват:
• Алопеция;
• Полиоза;
• Витилиго;
Кожните признаци не се появяват пре-
ди очните прояви и тези на централ-
ната нервна система (4).

Епидемиология на заболяването 
Болестта Vogt-Koyanagi-Harada е ряд-
ко срещана. Тя може да се прояви 
при пациенти от  азиатските страни 
(предимно от Източна и Югоизточна 
Азия), Близкия изток, Испания и при 
индианското население. Заболяването 
се среща изключително рядко при па-
циенти от бялата раса. 
В Япония заболяването се среща при 
7-8 % от всички пациенти с увеит. Бо-
лестта рядко се проявява при пациен-
ти от северните европейски страни. 

МЕДИЦИНА



 http://nauka.bg 119

сп
. Б

ъл
га

рс
ка

 Н
ау

ка
 б

ро
й 

70

(Прояви на болестта Vogt-Koyanagi-
Harada при пациенти от бялата раса 
наподобяват тези при японското насе-
ление, но кожните признаци са много 
по-рядко срещани) (5).

Разпространение на заболяването 
според раса и демография

Според проучване на пациентите с бо-
лест Vogt-Koyanagi-Harada , 50 % от 
тях са бели, 35 % са афро-американец 
и 13 % са испанци.  Въпреки това пове-
чето пациенти имат далечно индиан-
ско потекло.
Болестта Vogt-Koyanagi-Harada  е една 
от най-честите форми на увеит сред хо-
рата от тъмната раса. Те най-вероятно 
са имуногенетично предразположени 
към заболяването, което по-често се 
проявява при някои етнически групи 
с повишена кожна пигментация, като 
азиатци, испанци, индианци и жители 
на Близкия изток. 
Освен това,  болестта Vogt-Koyanagi-
Harada  не е типично срещана при 
африканци, което потвърждава, че 
пигментацията на кожата не е задъл-
жителен предразполагащ фактор в па-
тогенезата на заболяването (6).

Разпространение на заболяването 
според пол и възраст
Заболяването по-често засяга жените, 
като съотношението жени- мъже е 2:1.
Възрастовият диапазин, в който може 
да се прояви болестта е от 3 до 89 годи-
ни, като най-често се среща при хора 
на около  30 години. Болестта Vogt-
Koyanagi-Harada  при децата често ос-
тава неразпознаваема (7).

Заради своите разнообразни клинич-
ни прояви, Американската асоциация 
по увеит приема през 1978 г. следни-
те диагностични критерии за болестта 
Vogt-Koyanagi-Harada : без история 
за очна травма или операция и поне 
три от следните четири признаци-  1) 
двустранен хроничен иридоциклит, 2) 
заден увеит, придружени от някое от 
следните проявления:
• мултифокално ексудативно отлепва-
не на ретината или пигментно епител-
но отлепване на ретината (8);
• едем или хиперемия на диска;
• появата на жълто-оранжево образу-
вание на фундуса поради депигмента-
ция на ретиналния пигментен епите-
лиум и хориоидеята;
 3) неврологични симптоми, включи-
телно шум в ушите, схващане на врата, 
Симптоми, свързани с черепномозъч-
ните нерви или централната нервна 
система или плецитоза на церебро-
спиналната течност или 4) кожни про-
явления, като алопеция, полиоза или 
витилиго.

Етапи на протичане на болестта (9)

Съществуват четири клинични фази 
на развитие на болестта Vogt-Koyanagi-
Harada : продромален етап, остър 
увеитен стадий, оздравяващ етап и 
хронично рецидивиращ етап. Важен 
аспект от лечението е да се постави на-
временна диагноза, да се проведе под-
ходяща системна противовъзпалител-
на терапия, без появата на странични 
ефекти. 

МЕДИЦИНА



 http://nauka.bg 120

сп
. Б

ъл
га

рс
ка

 Н
ау

ка
 б

ро
й 

70

Етап 1: Продромален
 Този етап, наричан още менингитен 
етап, продължава от няколко дни до 
няколко седмици и често наподобя-
ва вирусна инфекция. При пациенти-
те се появява треска и неврологични 
засягания (главоболие, схващане на 
врата), енцефалопатия (конвулсии, 
парези, афазия), фокални невроло-
гични симптоми (парализа на череп-
ния нерв, хемипареза, оптичен нев-
рит), слухови симптоми (шум в ушите, 
световъртеж, загуба на слух) и лимфо-
цитоза. Някои пациенти съобщават 
свръхчувствителност на  скалпа и ко-
жата при допир.

Етап 2: Остър увеитен
 Вторият етап се проявява в рамките 
на три до пет дни от продромалния 
етап и продължава няколко седмици. 
При пациентите може да се прояви ос-
тра болка или зачервяване на очите, 
свързани с двустранно замъгляване на 
зрението вследствие на увеит. Засяга-
нето на задния очен сегмент включва 
мултифокален хороидит с хороидал-
но възпаление, хиперемия или оток 
на диска. Отличителен симптом може 
да бъде мултифокалното отлепване на 
невросензорната ретина.
Накрая възпалението обхваща и пред-
ния очен сегмент. При пациенти с бо-
лест Vogt-Koyanagi-Harada  могат да 
се наблюдава хроничен двустранен 
грануломатозен иридоциклит с кера-
тични наслоявания, плитка предна 
камера поради цилиарния оток и хо-
роидно събиране на течности. В резул-
тат могат да се появят често срещани  
вторични усложнения като задни си-

нехии, глаукома и катаракта.

Остра фаза на болестта
Тази фаза обикновено се появява ня-
колко дни след продромалната фаза, 
може да продължи няколко седмици. 
Характеризира се с появата на остър 
увеит. Най- честите оплаквания са 
внезапно замъгляване на зрението на 
двете очи. 

Двустранният заден  увеит е най-ха-
рактерната особеност при болестта 
Vogt-Koyanagi-Harada. Характеризира 
се с дифузен  грануломатозен хорои-
дит, отлепване на ретината, витреит и 
подуване на оптичния диск. Понякога 
предният увеит е свързан с възпале-
ние на задния очен сегмент и появата 
на панувеит. 
Отлепване на ретината се наблюдава 
при над 85 % от случаите и   обикно-
вено е мултифокално. Може да бъде 
в задния полюс и/или средата на пе-
риферията. В по-напреднал стадий, 
то може да продължи към края на  пе-
риферията, което може да причини 
ревматогенно отлепване на ретината. 
Важно е да се подчертае, че двустран-
ното ексудативно отлепване на рети-
ната с витреално възпаление е един от 
белезите на болестта Vogt-Koyanagi-
Harada.  При различни  етнически и 
географски групи от пациенти с не-
травматичен двустранен остър увеит,  
ексудативно отлепване на ретината се 
наблюдава като специфичен симптом.  
Често се срещат хиперемия на оптич-
ния диск  или значително подуване 
на оптичния диск  - при около 87 % от 
пациентите.Понякога е трудно те да се 
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разграничат от двустранния оптичен 
неврит. Подуването на оптичния диск 
при болестта Vogt-Koyanagi-Harada е 
по-скоро свързано с възрастта и мор-
фологията на оптичния диск, откол-
кото с тежестта на възпалението. При 
някои пациенти със заболяването, по-
дуването на оптичния диск причинява 
дефекти в зрителното поле, поради за-
сягането на оптичния диск.
При очен преглед могат да се наблю-
дават кръгли, бяло жълтеникаво ле-
зии, които са различни по размер и 
локализирани в задния полюс, или 
понякога в  средата на периферията. 
Гънки в ретината и/или хороидеята 
в задния полюс може да предшестват  
или да  придружават ексудативното 
отлепване на ретината.  
Предният  увеит възниква по-късно в 
хода на острата фаза на заболяването. 
Той често е негрануломатозен с леко 
или умерено възпаление. В резултат 
на разпространението на възпаление-
то към предния очен  сегмент, пред-
ният увеит не се наблюдава при паци-
енти, прегледани навреме. Въпреки 
това,  тежкият преден увеит, понякога 
грануломатозен, често засяга задния 
очен сегмент при пациенти, прегледа-
ни и  в крайната фаза  на болестта (10). 
Стеснение на предната камера вслед-
ствие на едем на цилиарното тяло и 
цилио-хороидално отлепване, които 
лесно се наблюдават с биомикроско-
пичен ултразвук, са рядко срещани. 
Стеснението на предната камера е в 
резултат от подуване на цилиарното 
тяло и  може да измести лещено-ири-
совата диафрагма напред. Това  води 
до повишаване на вътреочното наля-

гане и закриване на ъгъла – това е ва-
жен белег за откриването на болестта 
Vogt-Koyanagi-Harada. Затова, забо-
ляването трябва да се разглежда като 
диференциална диагноза при тъм-
нокожи пациенти с  едностранна или 
двустранна закритоъгълна глаукома 
(11). 

Етап 3: Възстановителен
 Възстановителният етап настъпва 
след  острия увеитен етап постепен-
но, обикновено след  няколко месеца 
и може да продължи месеци или го-
дини. Той протича с витилиго, алопе-
ция и полиоза. Тези кожни промени 
обикновено продължават въпреки те-
рапията. Наблюдава се увеална депиг-
ментация, която продължава от два до 
шест месеца (12).

Етап 4: Хронично- рецидивиращ
 Този етап може да прекъсне оздрави-
телния етап. Проучвания отчитат ре-
цидивиране на заболяването при 43 
% от случаите през първите три месе-
ца и 52 % през първите шест месеца. 
Рецидивирането често е свързано със 
засиленото действие на кортикостеро-
идите. Рецидивът обикновено  се про-
явява с преден увеит (13). През този 
етап, могат да се развият усложнения 
вследствие на болестта Vogt-Koyanagi-
Harada   като глаукома, катаракта  и 
ретинитис фиброза.

Прогноза

Трайните  усложнения на заболяване-
то  включват необратима загуба на зре-
нието. При пациенти с това заболява-
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не, загубата на зрение често се дължи 
на катаракта, глаукома и хороидална 
неоваскуларизация (последното е ос-
новна причина за загуба на зрение-
то). Пациенти с подуване на оптичния 
диск може да се развият дефекти  в 
зрителното поле, които остават и  след 
изчезване на възпалението.
Състоянието на пациентите може да 
се подобри  чрез навременното прила-
гане на кортикостероиди по време на 
острата фаза на болестта, като дозата 
на медикаментите постепенно се на-
малява до прекратяване на терапията. 
В повечето случаи, терапията не тряб-
ва да се прекъсва за период от 3 месеца 
след настъпване на болестта, поради 
голямата вероятност от рецидив. 

Очните усложнения вследствие на бо-
лестта са по-тежки при децата, откол-
кото при възрастните и  водят до бър-
зо влошаване на зрението (14).

Усложнения:
 Болестта Vogt-Koyanagi-Harada   не е 
свързана със смъртност. Усложнения-
та вследствие на заболяването включ-
ват:
• Катаракта;
• Закритоъгълна  глаукома;
• Откритоъгълна глаукома;
• Ретинитис фиброза;
• Хороидална неоваскуларизация;
• Неоваскуларизация на оптичния 
диск;
• Пигментни промени на фундуса;
• Атрофия на зрителния нерв;
• Неврологични прояви - много от не-
врологичните прояви може да про-
дължат седмици; Повечето признаци 

и симптоми се лекуват с кортикосте-
роидна терапия;
• Кожни прояви - голямата част от 
обвивните промени, като алопеция, 
полиоза и витилиго, продължават въ-
преки прилагането на терапия; кож-
ните промени могат да се появяват  
постоянно;
• Слухови прояви - вътрешното ухо 
обикновено реагира на кортикостеро-
идната терапия в рамките на седмици 
и месеци; слухът се възстановява на-
пълно при повечето пациенти с болест 
Vogt-Koyanagi-Harada (15).

Ход на заболяването
В началната фаза на заболяването, па-
циентите често забелязват симптоми 
като силно главоболие, схващане на 
врата, шум в ушите (тинитус), треска. 
Понякога тези симптоми са толкова 
тежки, че пациентите могат да бъдат 
хоспитализирани за менингит (възпа-
ление на мембраните около мозъка). 
В рамките на няколко дни до седми-
ци при пациентите може да се появят  
замъглено зрение и понякога болка 
в очите. При очен преглед се наблю-
дава изтичане на течност под ретина-
та, както и възпаление на зрителния 
нерв. Може да се наблюдава подуване 
на средния слой на окото (увея и хоро-
идея) (16).

Диагностициране
За съжаление няма кръвен или рен-
тгенов тест, който може да помогне в 
диагностицирането на болестта.  По-
скоро заболяването се диагностицира 
въз основа на историята на болестта 
при определен пациент в съчетание с 
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констатациите на контрол и изпитва-
не. При проучване на  пълната анам-
неза и изследване на очите за зри-
телна острота, измерване на  очното 
налягане и за наличието на възпале-
ние в окото, с помощта на специални 
увеличителни инструменти, които ог-
леждат очите при ярка светлина (17). 
Могат да се извършат специални те-
стове като флуоресцентна ангиограма. 
Тъй като няма тестове за категорично 
диагностициране на заболяването, 
се извършват кръвни изследвания и 
рентгенография, за да се установи, че 
няма други заболявания, които прили-
чат на болестта Vogt-Koyanagi-Harada.  
Някои очни заболявания, които могат 
приличат на заболяването са: офтал-
мия, саркоидоза, вътреочен лимфом и 
мултифокална централна хориорети-
нопатия. 

Лечение
Стандартното лечение на заболяване-
то се основава на навременна и сис-
темна кортикостероидна терапия в 
продължение на  поне 6 месеца. Въз-
палението  обикновено е податливо 
към кортикостероидите през острата 
фаза на заболяването. Рецидивите ста-
ват все по-устойчиви към стероидната 
терапия и са необходими имуносупре-
сивни агенти. Предният увеит също 
трябва да се третира с кортикостеро-
идни капки, както и циклоплегици за 
предотвратяване на задните синехии 
(18).

Прилагането на навременно лечение 
с кортикостероиди е  важен момент в 
овладяването на  острата фаза на за-

боляването. Прилагат се перорално 
(1–1.5 mg/kg на ден) или чрез кра-
тък интравенозен курс, последван от 
перорална употреба на  кортикосте-
роиди(19). Средната доза системна 
употреба на кортикостероиди не е 
достатъчна за контролиране на очно-
то възпаление. През първите 4 месе-
ца на лечението са необходими  дози, 
по-високи от 0,75 mg/kg на ден. Пър-
воначалното перорално приемане или 
интравенозната терапия с кортикосте-
роиди, последвана от перорално при-
ложение, имат един и същ визуален 
резултат (20).
Системното лечение с кортикостерои-
ди трябва постепенно да се увеличава 
и да се поддържа най-малко 6 месеца, 
с цел предотвратяване на рецидиви и 
оптимизиране на визуалния резултат. 
При пациенти, които са направили ле-
чение с перорално приемане на корти-
костероиди за по-малко от 6 месеца, 
има по-голяма вероятност от рецидив 
- 58.8 %). 
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