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Unklare bilaterale perilimbale
Schwellung

Video online

Die Online-Version dieses Beitrags (https://
doi.org/10.1007/s00347-020-01046-0)
enthält ein Video.

Eine 42-jährige Patientin stellte sich erst-
malig in unserem Hause vor, da sie seit
etwa 1 Jahr einen „Ring um die Pupil-
le“ bemerkt habe. Sie beklagte weiterhin
eine häufige Rötung der Augen und Tro-
ckenheitsgefühle. Die Patientin gab an,
seit dem 12. Lebensjahr konstant weiche
Kontaktlinsen (KL) zum Teil alsMonats-
oder Jahreslinsen zu tragen.

Inder Spaltlampenmikroskopie zeigte
sich der in . Abb. 1 abgebildete Befund.
Der Visus betrug rechts ccs sph –7,75 zyl
–2,5× 163= 1,0 und links bei Schielamb-
lyopie ccs sph –7,5 zyl –1,5× 3= 0,25, der
intraokulare Druck (IOD) (Icare® TA01i,
IcareFinlandOy,Vantaa,Finnland)beid-
seits 12mmHg.DieHornhaut zeigte sich
in der Pachymetrie zentral 467/497μm
dick.

Abb. 39 a Stromaverdün-
nungmit Vaskularisatio-
nen und Lipidkeratopathie
sowie interkalares Staphy-
lom (ischämische Areale
mit Pfeilenmarkiert).bOCT
(„optical coherence tomog-
raphy“) des perilimbalen
Bereiches (kleines Bild): su-
praskleral zystische Auflo-
ckerungen sowie Binde-
hautzysten. c Papillen-OCT:
Papillenschwellung.dOCT
derMakula:Aderhautfalten

Wir indizierten zunächst eine The-
rapie mit befeuchtenden Augentropfen
(AT), Lidrandpflege und empfahlen der
Patientin, keine KL mehr zu tragen.

Verlaufskontrollen bei uns erfolgten
alle 3 bis 6 Monate. Die Patientin versi-
cherte, eine strenge KL-Karenz einzuhal-
ten. Im Verlauf kam es insbesondere am
rechten Auge trotzdem zu einem Fort-
schreiten des Befundes. Etwa 1 Jahr nach

Abb. 18 Bei Erstvorstellung zeigte sich beid-
seits ein perilimbalesÖdemder Bindehautmit
Einblutungen.DieHornhautwar zentral klarmit
einembeidseits vorhandenen und rechts fast
zirkulären Arcus lipoides. Im oberen Limbusbe-
reich zeigte sich an beidenAugeneine Stroma-
verdünnung

Erstvorstellung sahenwir den in. Abb. 2
abgebildeten Befund.

AnamnestischergabsichkeinHinweis
auf eine stattgefundene Skleritis. Eine
kardiovaskuläre Abklärung ergab keinen
Hinweis auf eine Dyslipidämie oder Ka-
rotisstenose. Ein Uveitissuchprogramm
zeigte sich unauffällig: Antineutrophile
zytoplasmatische Antikörper (ANCAs),
Rheumafaktor (RF), Angiotensin-Con-

Abb. 28 Ein Jahr nach Erstvorstellung fanden
sich am rechtenAuge imgesamtenoberen Lim-
busbereichNeovaskularisationen von peripher.
DieBindehaut zeigte sichperilimbalund inferior
betont chemotisch und ausgedünntmit Gefäß-
rarifizierung, Ischämie und avaskulären Zonen
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verting-Enzyme (ACE) waren negativ;
antinukleäre Antikörper (ANAs) waren
grenzwertigerhöhtohnespezifischesAn-
tigen und somit ohne diagnostische Re-
levanz. Es ergab sich kein Hinweis auf
eine systemische Infektion oder System-
erkrankung. Bei Photophobie, Epiphora
und Schmerzen indiziertenwir eine anti-
entzündlicheTherapiemit CiclosporinA

D Wie lautet Ihre Diagnose?

AT (Augentropfen) (1mg/ml) z. N. (zur
Nacht).

Zwei Monate später stellte sich die
Patientin erneut vor, nachdem ihr vor
3 Wochen ein stumpfer Gegenstand in
das rechte Auge gekommen sei. Sie be-
klagte eine Visusminderung und Meta-
morphopsien. Eine Therapie mit Pred-
nisolonacetatAT(1%)6-mal täglichüber
1 Woche habe nicht geholfen.

Spaltlampenmikroskopisch zeigte
sich der Befund aus . Abb. 3a. Der
Seidel-Test war negativ. Es zeigten sich
eine Papillenschwellung und Aderhaut-
falten e vacuo (. Abb. 3c, d). Wir sahen
keine entzündliche Aktivität. Der Visus
betrug ccs 0,6. Der IOD betrug appl.
4mmHg. Anamnestisch sei dieser seit
dem Trauma so niedrig gewesen.

Aufgrundder fehlendenZeichen für eine
entzündliche Genese und unauffälliger
Autoimmundiagnostik diagnostizierten
wir ein posttraumatisches Filterkissen im
Sinne einer gedeckten Perforation bei 4
bis 8 Uhr mit Bulbushypotonie, Stau-
ungspapille und Makulafalten e vacuo
im Rahmen eines massiven Kontaktlin-

Abb. 48 Immunhistochemische Färbungen a Limbus eines gesunden Patienten. Die limbalen Stammzellen sind gleichmä-
ßig über den Limbus verteilt.b undcOperationsexzidat. Die limbalen Stammzellen zeigten sich vermindert (b) undwaren in
stark geschädigten Bereichen nur noch vereinzelt vorhanden (c). MGG (May-GrünwaldGiemsa): Nekrose. ABCB5, p63a, p40,
CK15: Stammzellmarker. DAPI Zellkerne

sentrageschadens mit chronisch irritati-
verEntzündungundHypoxieschadenso-
wie partieller Limbusstammzellinsuffizi-
enz. Eine marginale Degeneration Ter-
rien wurde nicht ganz ausgeschlossen.
Eine Beteiligung einer marginalen De-
generation Terrien schlossen wir nicht
aus.

Die Patientin wurde zunächst mit ei-
ner 16mm KL, einer Schutzklappe und
Gentamicin (5mg/ml)/Dexamethason
(1mg/ml)-Verband versorgt. Am folgen-
den Tag zeigten sich eine Irisinkarzerati-
on sowie limbusnah eine Skleranekrose
mit weiter bestehender Papillenschwel-
lung und intraokulärer Hypotonie, so-

1046 Der Ophthalmologe 10 · 2020



Abb. 59 a Postoperativer
Befund 12Wochen nach
Deckung.b und cDie OCT
vonMakula und Papille
zeigteneinenunauffälligen
Befund

dass wir uns dazu entschieden, die
Patientin zu operieren. Intraoperativ
zeigte sich limbusnah von 4 bis 8 Uhr
eine nekrotische Bindehaut. Diese wur-
de abgetragen. Darunter zeigte sich ein
interkalares Staphylom mit Iris- und
Uveaprolaps. Wir führten eine Deckung
mittels semilunarer anteriorer lamel-
lärer Keratoplastik (DALK) à chaud
und ausgedünntem Sklerapatch durch.
Ein gekürztes OP-Video findet sich im
MediaContainer.

Die histopathologischeUntersuchung
ergab eine subepitheliale plaqueartige
hyaline Fibrose bei länger bestehender
chronischer irritativer Entzündung ohne
Hinweis auf eine spezifische Entzün-
dung, Elastose oder Malignität. Kulturell
ergab sich kein Nachweis von Bakteri-
en oder Pilzen. Immunhistochemische
Färbungen zeigten in einigen Bereichen
eine deutliche Abnahme der limbalen
Stammzellen, während sie in anderen
nur leicht reduziert waren (. Abb. 4).

WirentließendiePatientinam5.post-
operativen Tag mit gut verheiltem De-
fektareal, einem IOD von 10mmHg und
einemVisus (ccs) von0,1 am rechtenAu-
ge. Die indizierte Therapie bestand aus
Dexamethason (1mg/ml)/Gentamicin
(5mg/ml) AT 4-mal täglich, einer De-
xamethason (0,3mg/1g)/Gentamicin
(1mg/g) AS z. N. und Pilocarpin 2%
(20mg/1g)AT 3-mal täglich. Dies wurde
im Verlauf reduziert. Der postoperative
Heilungsverlauf zeigte sich darunter ins-
gesamt stabil mit klarer Hornhaut und
adaptierter Bindehaut. Aderhautfalten
und Papillenschwellung waren komplett
rückläufig (. Abb. 5). Der Visus betrug
9 Wochen nach der Operation ccs –8
sph –4,75× 65 zyl= 1,0.

Diskussion

Wir sahen bei der Patientin ein perilim-
bales Ödem mit limbusnaher Binde-
hautischämie und Skleranekrosen ohne
sichtbare Entzündungsaktivität. Abge-
laufene Skleritiden waren anamnestisch
nicht zu eruieren. Es ergab sich kein
Hinweis auf eine kardiovaskuläre Gene-
se mit chronischer Limbusischämie oder
auf eine Vaskulitis-assoziierte periphere
ulzerative Keratitis. Auch histopatholo-
gisch ergab sich kein Hinweis auf eine
vaskulitische, dysplastische oder granu-
lomatöse Genese. Der klinische Befund
zeigte sich nicht typisch für einen Ulcus
Mooren oder eine pelluzide marginale
Hornhautdegeneration. Aufgrund der
Lipidablagerungen und peripheren Stro-
maverdünnungen schlossen wir jedoch
eine Beteiligung eines Morbus Terrien
nicht aus. Zwar zeigten sich Bereichemit
einer verminderten Anzahl von limba-
len Stammzellen, das Epithel war jedoch
gänzlich intakt, und die Neovaskulari-
sationen waren begrenzt. Sekundär kam
es durch ein Trauma zur Ruptur der
Sklera mit einem konsekutiven Filter-
kissen und okulärer Hypotension und
Stauungspapille e vacuo.

Wir gingen von einem Schaden durch
Kontaktlinsenabusus aus. Eine ständige
mechanische Irritation durch die KL,
eine induzierte Tränenfilminstabilität,
Hypoxien und druckbedingte vaskuläre
Ischämien unterhielten chronische sub-
klinische Entzündungsreaktionen mit
Schädigung und Nekrose der subepithe-
lialen Schichten [1, 2]. Die jahrelange
exzessive Anwendung von Kontaktlin-
sen als Monats- und Jahreslinsen haben
hier in einer individuellen Prädispositi-

on ebenfalls zu einer Limbusschädigung
geführt. Interessanterweise zeigten sich
die verbliebenen Stammzellen erstaun-
lich widerstandsfähig und konnten das
Epithel erhalten. Aufgrund der ausge-
dünnten und nekrotischen subepitheli-
alen Bereiche führte jedoch schon ein
leichtes Trauma zu einer Perforation der
Sklera.

» Diagnose: Gedeckte
Perforation durch chronischen
Kontaktlinsenschaden

Die Limbusstammzellinsuffizienz ist ge-
kennzeichnet durch Dysfunktion oder
Verlust der limbalen Stammzellen der
Kornea. Diese besitzen die Fähigkeit zur
Ausdifferenzierung und Regeneration
des Hornhautepithels und bilden eine
Barriere gegenüber der Konjunktiva.
Nach ihrem Verlust kommt es zu einem
Einwachsen konjunktivaler Zellen auf
die Hornhaut [3]. Bei 5% aller Träger
finden sich klinische Anzeichen. Prädis-
ponierend sind v. a. weiche KL sowie die
Tragedauer [4, 5].

Fazit für die Praxis

4 Bei 5% aller Kontaktlinsen(KL)-
Träger finden sich Anzeichen einer
Limbusstammzellinsuffizienz.

4 Leichte Formen können konservativ
mit einer KL-Karenz und einer Thera-
pie des trockenen Auges behandelt
werden.

4 Schwere und schwerste Formen des
Kontaktlinsentrageschadens können
zu hypoxisch-ischämischen Schäden
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und zur Limbusstammzellinsuffizienz
führen.

4 Im Rahmen eines Traumas kann es
bei ausgedünnter Sklera zur Ruptur
kommen.

4 Die limbalen Stammzellen zeigten
sich hier erstaunlich widerstandsfä-
hig.
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