12.8 Netzhautdystrophien
12.8.1

Synonym: Retinitis pigmentosa

Retinopathia pigmentosa

Definition: heterogene Gruppe von Erkrankungen mit der
Symptomtrias Nachtblindheit, progressiver Visusverlust und Ge-
sichtsfeldverlust aufgrund einer beidseitigen Dystrophie der Pho-
torezeptoren und des retinalen Pigmentepithels.

Epidemiologie, Atiologie und Formen: Die Privalenz liegt bei
ca. 1:3000-5000 Einwohnern.

Am hdufigsten werden die Betroffenen zwischen dem 5. und
30. Lebensjahr symptomatisch.

Die Erkrankung ist genetisch bedingt: Der haufigste Erbgang
ist autosomal-rezessiv (ca. 60% d.F.), gefolgt von autosomal-do-
minant (bis 25 % d.F.) und X-chromosomal-rezessiv (ca. 15% d.F.).

Die hédufigste Form und haufigste hereditire Netzhautdystro-
phie ist die , klassische* Retinopathia pigmentosa.

Rein okuldre Formen:

= Stdbchen-Zapfen-Dystrophie (,klassische* Retinopathia pig-
mentosa): Zundchst sind die Stdabchen und erst viel spiter die
Zapfen betroffen.

= Zapfen-Stabchen-Dystrophie (inverse Retinopathia pigmento-
sa): Zundchst sind die Zapfen und erst spdter die Stabchen be-
troffen.

= sektorférmige, unilaterale Retinitis pigmentosa

= Retinitis pigmentosa sine pigmento

= Amaurosis congenita Leber (S.86)

= Retinitis punctata albescens.

Sekunddre Formen:
= im Rahmen von Stoffwechselstérungen (z.B. Morbus Refsum,
Mukopolysaccharidosen, peroxisomale Stérungen).

Symptomatik und Diagnostik: Manifestationsalter, Progression
und Auspragung sind vom Vererbungsmodus abhangig.

Die Angaben beziehen sich auf die Stabchen-Zapfen-Dystro-
phie (,,klassische* Retinopathia pigmentosa):

Am Beginn der symptomatischen Phase (hdufig bereits in der
Kindheit) stehen Nachtblindheit (Hemeralopie), erhohte Blen-
dungsempfindlichkeit und Farbsinnstorungen.

Spdter fallen zunehmende periphere Gesichtsfeldausfille auf,
letztlich bleibt nur ein réhrenférmiges, zentrales Gesichtsfeld iib-
rig (Flintenrohr-Gesichtsfeld).

Da die Makula erst zuletzt betroffen ist, ist der Visus {iber lan-
ge Zeit erstaunlich gut. Die Orientierung im Raum wird jedoch
bei zunehmender Einengung des Gesichtsfelds schwieriger.

Haufig ist eine Myopie (S.89) assoziiert. In spdteren Stadien
entwickelt sich eine Katarakt.

Typische Untersuchungsbefunde sind knochenkérperchen-
artige Pigmentepithelproliferationen in der mittleren Netzhaut-
peripherie, die sich langsam weiter nach peripher und nach zen-
tral ausbreiten, enggestellte Arterien und ein reflexarmer Fun-
dus. Im Spatstadium wird die Papille wachsgelb und atrophisch,
auch ein Makuladdem ist moglich.

An der Spaltlampe fallen eine zellige Glaskorperinfiltration
und im Verlauf meist ein hinterer Polstar auf.

Perimetrie zur Objektivierung der Gesichtsfeldausfille.

Im Elektroretinogramm wird die Diagnose gesichert: Bereits
im Frithstadium fdllt eine deutliche Amplitudenabflachung im
Bereich der Stdbchen, also in der Netzhautperipherie, auf.

12.8 Netzhautdystrophien

E
g
g
e
L
g

104

i ideg?

]

Abb. 12.14 Retinopathia pigmentosa: fortgeschrittenes Stadium. Oben:
Typisch sind die hauchdiinnen GefdRe, die wachsgelbe Papille und die
knochenkorperéhnliche Proliferation des retinalen Pigmentepithels. Un-
ten: multifokales ERG - erhaltene Zapfenantwort. [Quelle: Lang, Esser,
Gareis et al., Augenheilkunde, Thieme, 2019]

Differenzialdiagnose: ,Pseudoretinitis pigmentosa“:

= posttraumatisch (Retinopathia sclopetaria)

= postinfektios, z. B. nach Rotelnretinopathie oder Syphilis

= medikamentdse Retinopathien, z.B. durch Chloroquin, Chlor-
promazin, Tamoxifen oder Phosphodiesterasehemmer

= Nachtblindheit durch Vitamin-A-Mangel

= Siderosis bulbi.

Therapie und Prognose: Eine kausale Therapie ist derzeit nicht
maoglich, niedrig dosiertes Vitamin A soll Verlauf verlangsamen.

Kantenfilterbrillen und vergréfRernde Sehhilfen verbessern
das Restsehvermogen. Experimentelle Methode sind Retinaim-
plantate, die die Funktion der Photorezeptoren simulieren sol-
len.

Eine Katarakt sollte ggf. operiert werden.

Der Verlauf ist chronisch-progredient, viele Patienten sind im
Spdtstadium praktisch blind.

12.8.2 Morbus Stargardt

Definition: hereditdre Netzhautdystrophie mit meist autosomal-
rezessiver Vererbung.

Epidemiologie und Atiologie: Die Inzidenz liegt bei 1:10000.
Meist beginnt die Erkrankung im Jugendalter.

Letztlich kommt es zu einer Atrophie der retinalen Pigment-
epithelzellen.

Der Morbus Stargardt kommt mit und ohne Fundus flavima-
culatus (gelbliche, unregelmaf3ige Flecken um die Makula herum,
eventuell bis in die Peripherie hinein) vor.

Symptomatik:
= schnell progrediente Visusreduktion, Zentralskotom
= Farbsinnstérung, Photophobie.

aus: Endspurt Klinik - Augenheilkunde, HNO (ISBN 9783132444904) © 2024. Thieme. All rights reserved.
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12.8.3 Morbus Best

Synonyme: vitelliforme Makuladystrophie, Best-Makulopathie

Definition: hereditdre Netzhautdystrophie mit autosomal-domi-
nanter Vererbung.

Symptomatik:
= schnell progrediente zentrale Visusreduktion, Zentralskotom
= Farbsinnstorung, Photophobie.

Stadien und Diagnostik: Der ophthalmoskopische Befund ist be-

reits sehr friih auffallig.

= vitelliformes Stadium: eigelbartige Lision

= Pseudohypopyonstadium: Das gelbliche Material wandert aus
den Zellen des Retinaepithels in den subretinalen Raum und
sinkt nach unten, sodass sich eine Spiegelbildung ergibt.

= Rithreistadium: weitere Desintegration mit multiplen, irregu-
ldren, subretinalen, gelblichen Ablagerungen

= atrophisches Stadium: ovaldre geografische Atrophie

= Narbenstadium: choroidale Neovaskularisationen.

Die Diagnose kann bei Verdacht mittels eines pathologischen

Elektrookulogramms (EOG) gestellt werden.

12.8.4 SchieBscheibenmakulopathie

Synonyme: ,,Bull’s-Eye“-Makulopathie, Chloroquin-Retinopathie

Definition: typischer morphologischer Befund bei hereditdrer
Zapfen-/Stabchen-Dystrophie oder nach Einnahme einer hohen
Gesamtdosis von Chloroquin bzw. Hydroxychloroquin.

Symptomatik: Visusabfall, Farbsinnstérungen, Gesichtsfeldaus-
fille; begleitend evtl. Cornea verticillata (wirbelartige, graubrau-
nen Ablagerungen im Hornhautepithel).

Befunde: Perizentral betonte Makulopathie, Vasokonstriktion,
letztlich Optikusatrophie; Diagnosestellung mittels multifokalen
ERGs.

Prophylaxe: Regelmdfige ophthalmologische Kontrollen unter
Chloroquin-Therapie — ggf. frithzeitiges Absetzen.

Merke: Patienten, die z.B. wegen eines SLE (ber ldngere Zeit
mit (Hydroxy-)Chloroquin behandelt werden, sollten regelma-
Big augendrztlich untersucht werden!

IMPP-Fakten X

! Bei der Retinopathia pigmentosa treten zu Beginn Nacht-
blindheit, erhohte Blendungsempfindlichkeit und Farbsinnst6run-
gen auf. Da die Makula zuletzt betroffen ist, bleibt der Visus iber
lange Zeit gut.

! Da Tamoxifen eine Retinopathie verursachen kann, sind wah-
rend der Therapie ophthalmologische Kontrollen indiziert.

11 Nach Einnahme einer hohen Gesamtdosis von Chloroquin bzw.
Hydroxychloroquin kann eine SchieBscheibenmakulopathie auf-
treten, sodass wahrend der Therapie ophthalmologische Kontrol-
len indiziert sind.

12.9 Farbsinnstérungen

Definition: Unterschieden werden:

- Trichromasie: normaler Farbsinn

- anomale Trichromasie: reduzierte Funktion eines Zapfentyps

- Dichromasie: Ausfall eines Zapfentyps

- Protanopie bzw. -anomalie: Rotblindheit bzw. -schwéache

- Deuteranopie bzw. -anomalie: Griinblindheit bzw. -schwéache

- Tritanopie bzw. -anomalie: Blau-Gelb-Blindheit bzw. -Schwéche

- Achromasie (Monochromasie): Ausfall aller Zapfentypen mit
kompletter Farbenblindheit, Zentralskotom und reduziertem Vi-
sus bei heller Beleuchtung.

12.9.1

Am hdufigsten sind X-chromosomal-rezessiv (XR) vererbte Rot-
Griin-Stoérungen.

Erworbene Farbsinnstérungen kommen bei Makulaerkran-
kungen vor, z.B. bei Morbus Stargardt oder progressiven Zapfen-
dystrophien (Schiescheibenmakulopathie). Chromatopsien
(passagere Farbverschiebungen) werden durch Medikamente
oder toxische Stoffe, z.B. Digitalis und CO (— Zyanopsie) oder
Acetylsalicylsdure und Sulfonamide (— Xanthopsie) verursacht.

Epidemiologie und Atiologie

Praxistipp: Farbsinnstérungen unter einer Ethambutol-Thera-
pie konnen ein Friihzeichen einer Optikusatrophie sein.
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Abb.12.15 Einteilung der Farbsinnstérungen. [Quelle: Dietze, Die
optometrische Untersuchung, Thieme, 2015]

12.9.2 Symptomatik

Meist keine subjektiven Beschwerden, aber Probleme im Stra-
Benverkehr und berufliche Einschrankungen (z. B. Modebranche,
Elektriker, Maler).

12.9.3 Diagnostik

Farbsinnpriifungen (S.11). Bei Auffdlligkeiten ist eine molekular-
diagnostische Untersuchung indiziert.

Merke: Aufgrund des XR-Erbgangs sind alle Tochter eines Rot-
Griin-blinden Mannes asymptomatische Konduktorinnen. Keiner
seiner Sohne erbt den Gendefekt.

12.9.4 Therapie

Bei den angeborenen Formen ist keine Therapie moglich.

aus: Endspurt Klinik - Augenheilkunde, HNO (ISBN 9783132444904) © 2024. Thieme. All rights reserved.



12.10 Entziindungen der Netzhaut
12.10.1 Retinale Vaskulitis

Definition: Entziindung der retinalen GefdRe mit zellularer Infil-
tration des Glaskorpers.

Epidemiologie und Atiologie: Die retinale Vaskulitis gehért zu

den hdufigeren Krankheitsbildern. Es sind alle Gefdf3e der Netz-

haut betroffen.
Ursache einer retinalen Vaskulitis:

= idiopathische retinale Vaskultis

= Systemerkrankungen, z.B. multiple Sklerose, Erkrankungen
des rheumatischen Formenkreises (SLE, Vaskulitiden wie Beh-
cet-Erkrankung, Granulomatose mit Polyangiitis, Panarteriitis
nodosa, Arteriitis temporalis), Sarkoidose

= Infektionserkrankungen: Tuberkulose, Borreliose, Listeriose,
Brucellose, Syphilis, virale Infektionen, Toxoplasmose.

Symptomatik: Sehverschlechterung und/oder Mouches volantes
durch zelluldre Glaskorperinfiltration.

Zu den Komplikationen zdhlen retinale Blutungen und Neo-
vaskularisationen.

Diagnostik:

= Spaltlampe: zelluldre Infiltration des Glaskdrpers

= Ophthalmoskopie: weifliche prdretinale Infiltrate und ent-
ziindliche GefdReinscheidungen (,Kerzenwachsexsudate*), in-
traretinale Blutungen, Netzhautodem

= Fluoreszenzangiografie:
- zur Beurteilung der entziindlichen Aktivitdt
- fleckige Hyperfluoreszenzen und GefdRleckagen
- Nachweis von Neovaskularisationen.

Merke: Das Vorliegen einer internistischen, immunologischen
oder infektiosen Grunderkrankung ist zwingend abzukléren.

Therapie: Im Zentrum steht die addquate Behandlung der
Grunderkrankung. Nach Ausschluss einer infektiosen Ursache
werden Glukokortikoide (lokal und systemisch) gegeben, unter
denen die retinale Entziindung meist schnell abklingt.

Bei Neovaskularisationen kann eine Laserkoagulation ischd-
mischer Areale notwendig sein.

12.10.2 Morbus Eales

Synonyme: Periphlebitis retinae, retinale Perivaskulitis

Definition: idiopathische, bilaterale, okklusive Entziindung der
retinalen Venen.

Epidemiologie und Pathogenese: Betroffen sind v. a. junge Man-
ner zwischen 20 und 30 Jahren.

Die GefdBentziindung fiihrt zu GefdBverschliissen und Area-
len retinaler Ischdmie. Durch erhéhte VEGF-Ausschiittung ent-
stehen Neovaskularisationen und Netzhaut- und Glaskérperblu-
tungen sowie fibrovaskuldre retinale Strange (— traktive Amotio
retinae). Eine Rubeosis iridis ist moglich.

12.10 Entziindungen der Netzhaut

Symptomatik und Diagnostik: Visusabnahme.

Diagnostisch sind periphere, korkenzieherartig geschldngelte
ShuntgefdBe sowie zentral erweiterte ,StrickleitergefaBe* und
gef. Neovaskularisationen nachzuweisen. Im Unterschied zur re-
tinalen Vaskulitis besteht keine Glaskorperinfiltration!

Therapie: Im Frithstadium kann eine Laserkoagulation der be-
troffenen Venen die Progression verlangsamen. Bei Glaskorper-
blutungen ist die Vitrektomie (S.61) indiziert.

12.10.3 Akute retinale Nekrose

Synonym: akute Retinanekrose (ARN)

Definition: foudroyante, okklusive Entziindung der retinalen Ar-
terien mit Uveitis, die zu einer akuten retinalen Ischamie fiihrt.

Pathogenese: Immunvaskulitis mit Netzhautnekrosen im Rah-
men verschiedener Virusinfektionen. Die hdufigsten Erreger sind
VZV, HSV, CMV und seltener Rételnviren.

Es besteht ein erhohtes Risiko bei Immunsuppression.

Symptomatik: Visusabfall oder Gesichtsfeldausfille, Schmerzen
und Photophobie. Meist unilateraler Beginn, im Verlauf ist evtl.
auch das Partnerauge betroffen.

Diagnostik:

= Spaltlampe: begleitende Uveitis anterior oder Skleritis, zellu-
ldre Glaskorperinfiltration

= Ophthalmoskopie: von peripher nach zentral wandernde,
gelb- oder grauweil8 getriibte, im Verlauf konfluierende Netz-
hautareale; verengte retinale Gefd3e; in den nekrotischen Ge-
bieten grofBe Netzhautlécher — evtl. Amotio retinae

= PCR aus Kammerwasser oder diagnostische Pars-plana-Vitrek-
tomie zum Erregernachweis

= Antikérperbestimmung im Serum.

Therapie:

Merke: Die akute retinale Nekrose ist ein Notfall. Nur durch eine
sofortige Therapie kann die Erblindung verhindert werden.

Es sollte sofort mit der hochdosierten, systemischen Gabe von
Aciclovir + Prednisolon {iber 8 Wochen begonnen werden. Zu
den weiteren Optionen gehoren die intravitreale Gabe von Gan-
ciclovir oder Foscarnet sowie die Vitrektomie mit intraoperativer
Aciclovir-Lavage und Laserretinopexie.

Verlauf: Als Spitfolgen konnen retinale Neovaskularisationen,
eine Rubeosis iridis, eine ischamische Optikusatrophie und letzt-
lich eine Phthisis bulbi und Erblindung auftreten.

Bei rechtzeitigem Therapiebeginn verlauft die Abheilung zwar
schneller, die Prognose ist dennoch haufig schlecht. Inshesondere
bei bestehender Immunsuppression hdufig Rezidive.

aus: Endspurt Klinik - Augenheilkunde, HNO (ISBN 9783132444904) © 2024. Thieme. All rights reserved.
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12.10.4 HIV-Retinopathie

Diffuse, meist asymptomatische Mikroangiopathie mit Cotton-
Wool-Herden und Mikroaneurysmen. Ausgelost durch das HI-Vi-
rus selbst oder indirekt durch Immunkomplexe. Sie tritt bei 9-
40 % der Patienten mit AIDS-Vorstufen und bei 50-70% der AIDS-
Patienten auf.

Therapeutisch stehen antiretrovirale Substanzen zur Ver-
fiigung.

12.10.5 Strahlenschdden

Atiologie: Strahlenschiden am Auge sind meist Folge von Tu-
morbestrahlungen im Bereich der Augen und des Nasen-Rachen-
Raumes. Die Gamma-, Neutronen- oder Rontgenstrahlen dringen
tief in das Gewebe ein, 16sen dort eine Ionisierung aus und fiih-
ren zur Bildung von Radikalen.

Nach 1-2 Jahren kommt es v. a. an Linse und Netzhaut zu Ver-
dnderungen.

Symptomatik und Befund: Ausfall der Wimpern, Verlust der Be-
cherzellen mit Sicca-Syndrom, Visusverlust durch Linsentriibung
(Cataracta radiationis (S.49)), Optikusatrophie und letztlich
Strahlenretinopathie. Eine okklusive Vaskulitis fithrt zu Blutun-
gen und sichtbaren Cotton-Wool-Herden. Neovaskularisationen
verursachen Makuladegeneration und sekunddre Amotio reti-
nae.

Weitere mogliche Befunde sind Symblepharon, Hornhaut-
schddigungen, Uveitis anterior und Glaskérperblutungen.

Therapie und Prophylaxe: Aufgrund der peripheren Ischdmie
und Neovaskularisationen erfordert die Strahlenretinopathie
eine Pars-plana-Vitrektomie mit Endolaserphotokoagulation.

Praventiv, z. B. nach der Brachytherapie grofer intraokularer
Tumoren, erfolgt eine intravitreale Steroidtherapie oder Anti-
VEGF-Therapie.

IMPP-Fakten X

! Ursachen einer retinalen Vaskulitis sind u. a. MS, SLE, Behget-
Erkrankung, Granulomatose mit Polyangiitis, Borreliose, Syphilis.
! Bei der retinalen Vaskaulitis treten zelluldre Glaskorperinfil-
trationen auf.

! Bei der retinalen Vaskulitis sind in der Fluoreszenzangiografie
fleckige Hyperfluoreszenzen und Leckagen von Netzhautgefa-
Ben zu sehen.

12.11 Tumoren der Netzhaut
12.11.1 Pigmentepithelhypertrophie

Synonyme: Pigmentepithelhyperplasie, kongenitale Hypertrophie des re-
tinalen Pigmentepithels (CHRPE)

Definition: asymptomatische, relativ haufige, oft beidseitige,
angeborene Hyperpigmentierung des retinalen Pigmentepithels.

Befunde: Ophthalmoskopisch stark pigmentiertes, scharf be-
grenztes, flaches Areal. Haufig multiple Herde (,Bdrentatze“),
Wachstum u. U. sehr langsam.

Es handelt sich um eine gutartige Veranderung, weshalb keine
systemische Abkldrung (Staging) indiziert ist.

Abb.12.16 Pigmentepithelhypertrophie. Scharf begrenztes, flaches,
dunkelgraues Areal. [Quelle: Burk, Burk, Checkliste Augenheilkunde,
Thieme, 2018]

Therapie: Eine Behandlung ist nicht erforderlich.

12.11.2 Retinoblastom

Definition:
zellen.

angeborener, maligner Tumor der retinalen Stamm-

Epidemiologie: Der hdufigste maligne Augentumor bei Kindern
(Erkrankungswahrscheinlichkeit ca. 1:20000 Kinder). Weltweit
ist von ca. 7000 Fallen/Jahr auszugehen.

Der Tumor manifestiert sich meist in den ersten 4 Lebensjah-
ren mit einem Erkrankungsgipfel bei ca. 18 Monaten.

Jungen und Madchen sind gleich haufig betroffen.

In ca. 30% d.F. sind beide Augen betroffen (bilaterales Reti-
noblastom), in manchen Féllen besteht gleichzeitig auch ein Pi-
nealom (trilaterales Retinoblastom).

Atiologie und Pathogenese: Die Ursache ist eine Mutation (In-
aktivierung oder Deletion) des Retinoblastom-1-Gens (RB1) auf
Chromosom 13q14. In ca. 60% d.F. handelt es sich um spontane
Mutationen (somatische oder neue Keimzellmutationen). Selte-
ner sind autosomal-dominant vererbte Keimbahn-Mutationen,
bei diesen sind in ca. 85 % d.F. beide Augen betroffen.

RB1 kodiert fiir das Retinoblastom-Protein, ein Tumorsup-
pressorprotein. Fiir die Entwicklung eines Retinoblastoms miis-
sen beide Allele des RB1-Gens defekt sein. Da die Mutationen in
allen retinalen Stammzellen bestehen, erkldrt sich das oft multi-
lokuldre Auftreten.

Symptomatik: erst spiat symptomatisch. Typisch sind Leukoko-
rie (weilRes Aufleuchten der Pupille bei Beleuchtung, d. h. fehlen-
der Rotreflex der Pupille) und sekundarer Strabismus. Weitere
mogliche Symptome sind Heterochromie, unilaterale Mydriasis,
Exophthalmus, Nystagmus, schmerzhaftes, rotes Auge und Se-
kundarglaukom.

Diagnostik: Die Ophthalmoskopie zeigt einen grauweiRen, vas-
kularisierten Netzhauttumor, ggf. mit Infiltration in Glaskorper,
Vorderkammer oder Orbita.

aus: Endspurt Klinik - Augenheilkunde, HNO (ISBN 9783132444904) © 2024. Thieme. All rights reserved.



Abb. 12.17 Retinoblastom. Retinoblastom mit deutlichen tumoreigenen
GefdRen. [Quelle: Kellner, Heimann, Wachtlin, Lommatzsch, Atlas des
Augenhintergrundes, Thieme, 2020]

Mithilfe bildgebender Verfahren (Sonografie, Réntgen, CT, MRT)
wird die lokale Tumorausdehnung bestimmt, nach Metastasen
gesucht (ZNS inkl. Riickenmark, Lymphknoten) und das Vorhan-
densein eines Pinealoms abgekldrt.

Als Tumormarker kann CEA erhoht sein.

Da der Tumor genetisch bedingt ist, sollten auch die Ge-
schwister untersucht werden. Bei Verdacht auf eine autosomal-
dominante Vererbung ist eine genetische Beratung indiziert.

Merke: Eine Leukokorie ist so lange als ein Retinoblastom zu
betrachten, bis das Gegenteil bewiesen ist.

Bei jedem Kind mit Strabismus ist zum Ausschluss eines Retino-
blastoms eine Funduskontrolle in Mydriasis indiziert.

Eine Tumorbiopsie ist aufgrund der Gefahr einer Verschleppung
von malignen Zellen kontraindiziert.

Pathologie: Retinoblastome wachsen endophytisch (ins Bulbus-
innere) und/oder exophytisch (nach auRen).

Histologisch fallen undifferenzierte maligne Retinoblasten
mit basophilen Nuclei und wenig Zytoplasma, Rosettenformatio-
nen (Flexner-Winterstein-Rosetten) und Kalzifikationen auf.

Der Tumor kann sich {iber den N. opticus nach intrazerebral
ausbreiten, in die Orbita einbrechen oder auch systemische Me-
tastasen bilden (v. a. Leber, Knochen).

Therapie: Die Therapie erfolgt immer multidisziplindr und in in-
dividueller Abwdgung.
= kleine Tumoren (<4 Papillendurchmesser):
- thermische Laserkoagulation
- Kryokoagulation
- lokale Strahlentherapie, vorzugsweise Beta-Applikator
= grofBe Tumoren:
- systemische Polychemotherapie (z.B. Vincristin + Carbopla-
tin + Etoposid), ggf. gefolgt von Kryo- oder Brachytherapie
- lokale Chemotherapieverfahren: intraarterielle Chemothe-
rapie tiber die A. ophthalmica, subkonjunktivale oder intra-
vitreale Chemotherapie
- neuer Ansatz: Protonenbestrahlung
- Enukleation (heute i.d.R. vermeidbar).

Merke: Wegen des hohen Metastasierungsrisikos ist eine opera-
tive Eroffnung des Auges zur selektiven Tumorentfernung
kontraindiziert.

12.12 Verletzungen der Netzhaut

Prognose und Nachsorge: Ohne Behandlung liegt die Letalitdt
bei >99% (v.a. aufgrund von Hirnmetastasen). Durch eine opti-
male Therapie ldsst sie sich auf<10% (beidseitiger Tumor: ca. 8 %)
senken; beim trilateralen Retinoblastom jedoch weiterhin hoch.

Die Metastasierungsrate unter Therapie liegt <10 %, allerdings
treten hdufig Zweittumoren (oft Osteosarkome) mit meist
schlechter Prognose auf.

Nach unilateralem Retinoblastom muss das Partnerauge
5 Jahre lang vierteljdhrlich kontrolliert werden.

12.11.3 Retinales Astrozytom

Synonym: astrozytisches Hamartom

Definition: seltener, kongenitaler, von den Astrozyten aus-
gehender Tumor der Retina. Es gehort zu den Phakomatosen.

Epidemiologie: Selten, fast immer assoziiert mit tuberoser Skle-
rose, seltener mit Neurofibromatose.

Symptomatik und Diagnostik: Meist asymptomatisch, selten
Visusverlust durch Amotio retinae oder Glaskoérperblutung.

Oft zufdllig bei einer Augenuntersuchung entdeckt. In der
Ophthalmoskopie zeigen sich einzelne oder multiple, weiRliche,
maulbeerartige, hdufig verkalkte Tumoren mit einer GréRe von
1-2 Papillendurchmessern. In der Fluoreszenzangiografie weisen
die Tumoren im Blaulicht eine Eigenfluoreszenz auf.

Therapie: Im Verlauf wachst der Tumor nur selten, sodass eine
Therapie nur bei Komplikationen indiziert ist.

IMPP-Fakten X

! Die Pigmentepithelhypertrophie zeigt sich in der Ophthalmo-
skopie als stark pigmentierte, scharf abgegrenzte, flache Lasion
des Fundus.

! Bei der Pigmentepithelhypertrophie ist keine systemische Ab-
kldrung (Staging) notwendig.

! Das Leitsymptom des Retinoblastoms ist die Leukokorie.

! Beim Retinoblastom ist die medikamentdse Erweiterung beider
Pupillen zur Untersuchung des Augenhintergrunds indiziert.

12.12 Verletzungen der Netzhaut

12.12.1 Commotio retinae

Synonym: Berlin-Odem

Definition: peripheres Netzhautédem entlang der GefiRe am
hinteren Augenpol, das durch ein stumpfes Bulbustrauma auf-
grund eines Contrecoup-Effektes verursacht wird.

Symptomatik und Befund: sehr hdufig asymptomatisch. Eine
Beteiligung der Makula kann nach einigen Stunden zu einer Vi-
susabnahme fiihren.

Es zeigen sich ein retinales Odem und evtl. Blutungen.
Schwellung und weifSliche Triibung der parafovealen Retina (Ber-
lin-Netzhautodem).

Verlauf: Hiufig bildet sich das Odem spontan zuriick, evtl. ent-
steht aber auch ein Netzhautforamen, das (auch nach Jahren) zu
einer Amotio retinae fithren kann. Weitere sekundére Verande-
rungen sind eine Gliose oder eine Pigmentepithelatrophie.
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