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Anamnese und klinischer Befund

Eine 76-jährige Patientin stellte sich im
Notdienst aufgrund einer deutlichen,
14 Tage zuvor akut eingetretenen Seh-
verschlechterung vor. Bei einer selbst
durchgeführten Überprüfung sei ihr nach
Zuhalten des linken Auges ein deutlich
schlechteres Sehen rechts aufgefallen. Auf
Nachfrage berichtete die Patientin von
bitemporalen Kopfschmerzen mit Kämm-
schmerz und linksseitigen Kauschmerzen
seit etwa 3 Wochen. An bekannten Allge-
meinerkrankungen lagen eine arterielle
Hypertonie und eine Hypothyreose vor.
Gewichtsverlust, Muskel- oder Bewe-
gungsschmerzen verneinte die Patientin.
Auf Einweisung des Hausarztes hin be-
fand sich die Patientin aufgrund der
Kopfschmerzen und des Visusverlusts bei
initialem Verdacht auf Schlaganfall be-
reits 3 Tage in stationärer, neurologischer
Abklärung inklusive kranieller MRT und
Dopplersonographie der extra- und intra-
kraniellen Gefäße. Die Abklärung hatte
keinen Anhalt für einen zerebralen Infarkt
ergeben, eine ebenfalls durchgeführte
Blutdruckmessung über 24h hatte hy-
pertone Werte in den Tagstunden (im
Durchschnitt 160/75mmHg [mm Queck-
silbersäule]) erbracht.

Bei der notfallmäßigen Vorstellung
betrug der unkorrigierte Visus rechts Fin-
gerzählen und links 1,0, der intraokulare
Druck betrug applanatorisch rechts 10
und links 12mmHg. Spaltlampenbiomi-
kroskopisch präsentierte sich beidseitig
einereizfreiePseudophakiebeideutlichem
relativem afferentem Pupillendefekt am
rechten Auge. Fundoskopisch zeigte sich

rechts eine randscharfe Papille mit einer
Exkavation von 0,3 mit partieller, tempo-
ral betonter Abblassung ohne Schwellung
oder Blutungen, die Netzhaut zeigte sich
bis auf eine diskrete Abschattung mit
Farbveränderung nach temporal unauffäl-
lig. Am linken Auge wies die Papille keine
Auffälligkeiten auf, die Netzhaut zeigte
bis auf einen Aderhautnävus superior
keine Auffälligkeiten. Die initiale Blutun-
tersuchung ergab ein erhöhtes CRP von
3,2mg/dl (Normwert <0,5mg/dl) sowie
eine leichte Thrombozytose von 494 tsd/μl
(Normwert 173–390 tsd/μl). Die BSG lag
bei 20mm nach 1h und bei 34mm nach
2h. Die A. temporalis superficialis war im
Seitenvergleich rechtsseitig nur schwach
pulsierend tastbar. Es lag aber keine Ver-
härtung oder Prominenz der Arterie vor.
Es erfolgte eine stationäre Aufnahme bei
Verdacht auf Riesenzellarteriitis, und eine
intravenöse Steroidtherapie mit Predni-
solon 250mg/Tag wurde initiiert. Am
Folgetag erfolgte eine weitergehende Ab-
klärung: In der multimodalen Bildgebung
ergaben sich in der optischen Kohärenz-
tomographie eine Aderhautverdickung
sowie Alterationen der äußeren Netz-
hautbanden (. Abb. 1), in der optischen
Kohärenztomographie (OCT)derPapilleei-
ne grenzwertige Nervenfaserschichtdicke
inferior (. Abb. 2). Die Fluoreszein- und
die Indocyaningrünangiographie zeig-
ten eine großflächige Aderhautischämie
(. Abb. 3). Die 30°-Schwellenperimetrie
zeigte einen nasal betonten großflächi-
gen Gesichtsfelddefekt (Mean Deviation
–23,54 Dezibel; . Abb. 4).
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Abb. 18 Fundusbefunddes rechtenAuges am
Tag nach der notfallmäßigen stationären Auf-
nahme. Es zeigte sich eine fundoskopisch sehr
diskret imponierende Pigmentverdichtung zen-
tral, die zur Papille hin recht scharf abgegrenzt
war (Pfeilspitzen). Die Verfärbung korrespon-
diert in ihrer Ausdehnungnach nasalmit der in
der Fluoreszenzangiographie sichtbaren Ader-
hautischämie (vgl..Abb. 3)

Diagnose

Wir stellten die Diagnose einer Aderhaut-
ischämie bei Verdacht auf Riesenzellarte-
riitis.

Therapie und Verlauf

Am2. stationären Tag erfolgte eine Biopsie
derA. temporalis superficialis rechts,dader
bildmorphologischeNachweiseindeutiger
Vaskulitiszeichen nicht gelang. Histopa-
thologisch zeigte sich mikroskopisch eine
ausgeprägte Intimafibrose mit einem na-
hezu transmuralen überwiegend lympho-
plasmazellulären Entzündungszellinfiltrat
mit Nachweis von zahlreichen mehrkerni-
gen Riesenzellen im Sinne einer typischen
riesenzellhaltigen Arteriitis passend zu ei-
ner Arteriitis temporalis.

Die intravenöse Steroidtherapie wurde
am Folgetag nach der stationären Auf-
nahme mit einer gesteigerten Dosis von
500mg Prednisolon pro Tag fortgeführt.
Hierunter normalisierte sich das CRP am
fünften stationären Tag, sodass die Entlas-
sung erfolgen konnte. Der Visus und die
30°-Schwellenperimetriewarenbei Entlas-
sung beidseitig stabil (Funktion unkorri-
giert rechtes Auge Fingerzählen, linkes Au-
ge 1,0), Sehbeschwerden am linken Auge
wurden zu keinem Zeitpunkt geäußert.

Die Steroide wurden oralisiert (initial
60mg pro Tag, begleitende Magenulkus-,
Infektions- und Osteoporoseprophylaxe
mit Pantoprazol 40mg/Tag, Vitamin D
1000 IE/Tag, Cotrimoxazol 480mg 3-mal

a

b
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Abb. 28 Spectral domain-optische Kohärenztomographie des rechtenAuges (OD, a) und des lin-
kenAuges (OS,b). Am rechtenAuge zeigten sich eine insbesondere imSeitenvergleich imponierende
Verdünnungder Aderhaut (gelbmarkierte Flächen) sowie Alterationen im Bereichdes retinalen Pig-
mentepithelsundderPhotorezeptorbande (Pfeilspitzen).Die innerenNetzhautschichtenzeigtensich
hingegen regelrecht organisiert

wöchentlich und Amphotericin B 100mg
4-mal täglich) und das Reduktionsschema
einer Steroidmonotherapie nach EULAR-
Algorithmus 2018 verordnet [6]. Die Ste-
roidtherapie wurde unter der oben ge-
nannten Supportivtherapie problemlos
vertragen. Auf eine sofortige zusätzliche
steroidsparende Therapie mit Tocilizumab
wurde bei gutem Ansprechen auf Steroide
entsprechend den aktuellen Empfehlun-
gen verzichtet. In einer Verlaufskontrolle
nach 7 Wochen zeigte sich (unter ei-
ner täglichen Steroiddosis von 25mg
Prednisolon/Tag) die Aderhautischämie
fluoreszenzangiographisch stabil zum
Vorbefund, hausärztliche CRP-Kontrollen
waren zwischenzeitlich weiter unauffällig,
Visus und Fundusbefund blieben ohne
Veränderung, weiterhin bestanden keine
Beschwerden am Partnerauge.

In einer weiteren Verlaufskontrolle
6 Monate nach dem stationären Aufent-
halt imponierten fundoskopisch Pigment-
verklumpungen im Bereich der Makula,
das OCT zeigte zunehmende Alterationen
des Pigmentepithels und der äußeren
Netzhautbanden (. Abb. 5). Der Visus
besserte sich auf bestkorrigiert 0,02 am
rechten Auge.

Diskussion

Die Riesenzellarteriitis (RZA) ist die häu-
figste Vaskulitis bei Patienten über 50 Jah-
ren und hat eine steigende Inzidenz mit
steigendem Lebensalter [12]. Sie ist häufig
mit einer Polymyalgia rheumatica assozi-

iert [4]. Es handelt sich um eine granulo-
matöseVaskulitis [1], betroffen sindhaupt-
sächlich die kraniellen Abgänge der Aorta
und hier insbesondere die A. temporalis,
die A. ophthalmica, die Aa. ciliares poste-
riores sowie die A. vertebralis [3]. Da darü-
ber hinaus auch weitere Gefäße betroffen
sein können und auch andere Vaskulitiden
die A. temporalis befallen können, wurde
die früher gebräuchliche und auch heute
immer noch häufig synonym verwendete
Bezeichnung Arteriitis temporalis inzwi-
schen verlassen [5]. Ein erhöhtes CRP und
eine erhöhte BSG weisen eine hohe Sen-
sitivität (>80%) bezüglich des Vorliegens
einer histologisch nachweisbaren RZA auf,
allerdings gibt es auch Fälle von RZA, bei
denen sowohl BSG als auch CRP norm-
wertig sind. In einer retrospektiven Ana-
lyse traf dies auf 4% der RZA-Patienten
zu [8]. In dem hier präsentierten Fall war
lediglich das CRP erhöht bei normwerti-
ger BSG. Dies zeigt, dass eine normwertige
BSG allein eine RZA nicht ausschließt.

Die häufigsten okulären Manifesta-
tionen einer RZA sind in abnehmen-
der Häufigkeit die arteriitische anteriore
ischämische Optikusneuropathie (arte-
riitische AION), ein retinaler arterieller
Gefäßverschluss und die arteriitische pos-
teriore ischämische Optikusneuropathie
(arteriitische PION) [7].

Die arterielle Versorgung der Papille
erfolgt im Wesentlichen aus den Aa. ci-
liares posteriores breves und den kurzen
Ästen der A. centralis retinae, die beide
aus der A. ophthalmica entspringen und

Der Ophthalmologe 12 · 2022 1281



Kasuistiken

a b c d

Abb. 38 a–c Fluoreszeinangiographie (FAG) des rechtenAuges in der Frühphase (a), in der frühen arteriovenösen Phase (b)
und in der Spätphase (c). Es imponiert eine großflächigeAderhautischämie.d ZumVergleich die FAGdes linkenAuges in der
arteriovenösen Phase

Abb. 49 Initiale 30°-
Schwellenperimetrie am
Tag nach der stationären
Aufnahmemit großflä-
chigem, nasal betontem
Gesichtsfelddefekt

im Bereich der Papille Anastomosen bil-
den (Zinn-Haller-Gefäßkranz). Die Perfusi-
on der Choroidea entspringt ebenfalls aus
denAa. ciliaresposterioresbreves,weshalb
eine verminderte choroidale Perfusion im
Rahmen der RZA plausibel erscheint. Eine
deutlichverringertechoroidaleFüllungbei
arteriitischer AION ist bereits in früheren
Studien beschrieben worden, und flächige
nicht perfundierte choroidale Areale wur-
den als ein Unterscheidungsmerkmal zwi-

schen der arteriitischen und der nichtarte-
riitischen AION postuliert. Ferner konnten
Pellegrini et al. in einer OCT-Studie einen
verringerten „choroidal vascularity index“
(entspricht dem Verhältnis der Fläche der
choroidalen Gefäßlumina zur Gesamtflä-
che der Choroidea im makulären SD-OCT)
bei Patienten mit arteriitischer AION im
Vergleich zu gesunden Kontrollen und im
Vergleich zu Patienten mit nichtarteriiti-
scher AION zeigen (n= 20 in jeder Gruppe,

p= 0,002 bzw. p< 0,001) [11]. Das Auftre-
ten einer Aderhautischämie im Rahmen
einer Riesenzellarteriitis wurde in mehre-
ren Fallberichten beschrieben [2, 9, 10],
scheint jedoch deutlich seltener als die
arteriitische AION oder der arterielle re-
tinale Gefäßverschluss aufzutreten. Kopsa-
chilis et al. berichten von einer zentralen
Aderhautischämie bei einem 70-jährigen
männlichenPatienten imRahmeneiner bi-
optisch gesicherten Riesenzellarteriitis [9].
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Abb. 58 Befund6Monatenachder initialenVorstellungamrechtenAuge.aZentraleFundusfotografiederPigmentverklum-
pungen,bFundusautofluoreszenzdesgleichenBereiches,cSpectral domain-optischeKohärenztomographiemit sichdeut-
lich darstellendenAlterationendes Pigmentepithels undder äußerenNetzhautbanden

Ähnlich wie in dem von uns präsentierten
Fall zeigten sich bei dem von Kopsachi-
lis et al. vorgestellten Patienten im Verlauf
von 6Monaten zunehmende chorioretina-
le Narben bei leicht verbessertem Visus
auf dem betroffenen Auge. Aufgrund der
Zunahme der Alterationen des Pigment-
epithels undder äußerenNetzhautbanden
scheint es plausibler, diesen Visusanstieg
einer exzentrischen Fixation anstatt einer
chorioretinalen Funktionsverbesserung in
dem betroffenen Areal zuzuschreiben. Ei-
ne weitere, ähnlich konfigurierte zentra-
le Aderhautischämie (65-jährige Patientin,
weiblich) wird von Olali et al. referiert [10].
Im Gegensatz zu diesen Fällen präsentier-
te sich die Aderhautischämie bei unse-
rer Patientin nicht lokalisiert im Bereich
der Makula, sondern deutlich großflächi-
ger (.Abb. 2). In einem weiteren Fallbe-
richt wird von einer 71-jährigen Patientin
berichtet, die im Rahmen einer RZA eine
großflächigeAderhautischämieentwickel-
te, allerdings trat diese bilateral auf, und es
zeigten sich beidseitig Cotton-Wool-Her-
de als Zeichen einer Mitbeteiligung der
A. centralis retinae [2]. In keinem der 3 hier
erwähnten Fälle wird eine gleichzeitig vor-
liegende AION oder ein retinaler Gefäßver-
schluss beschrieben.

Die Tatsache, dass in der Literatur zu
dem Thema bislang nur Fallberichte und
keine Studien bzw. Metaanalysen exis-
tieren, deutet auf die Seltenheit dieser
Manifestation der RZA hin. Die Fallberichte
zeigen eine Heterogenität des Ausmaßes
der Ischämie von begrenzten makulären
bis hin zu großflächigen beidseitigen Be-
funden. Aufgrund der fundoskopisch sehr
diskreten Veränderungen (. Abb. 1) ist die
Diagnosestellung schwieriger als bei der

arteriitischen AION oder dem arteriellen
Gefäßverschluss. Daher spielt die Anam-
nese einewichtige Rolle und insbesondere
bei älteren Patienten mit plötzlicher Vi-
susverschlechterung sollte dezidiert nach
einer typischen RZA-Klinik (Kopfschmerz,
Kauschmerz, Kämmschmerz, B-Sympto-
matik) sowie nach Symptomen einer
Polymyalgia rheumatica gefragt werden.
Auch der Tastbefund der Temporalarterien
kann weitere Hinweise auf das Vorliegen
einer RZA liefern. Die Bestimmung von
CRP und BSG sollte umgehend erfolgen.
Eine Fluoreszeinangiographie ist für die
Diagnosestellung erforderlich und sollte
bei Sehstörungen imRahmeneiner vermu-
teten oder gesicherten RZA insbesondere
dann durchgeführt werden, wenn fundo-
skopisch keine Zeichen für eine AION oder
einen Gefäßverschluss vorliegen. Die um-
gehende Einleitung einer hoch dosierten
Steroidtherapie ist zur Prophylaxe einer
Manifestation am Partnerauge essenziell.
Dennoch kommt es in 34–75% der RZA-
FällezueinemRezidivunterausschleichen-
der Steroidtherapie, weshalb regelmäßige
Verlaufskontrollen der Patienten essenziell
sind und die Patienten aufgeklärt werden
sollten, dass bei Auftreten subjektiver
Beschwerden wie einer Sehverschlechte-
rung eine umgehendeophthalmologische
Kontrolle erfolgen sollte. Im Falle eines Re-
zidivs sollte eine ergänzende Therapie mit
Tocilizumab oder alternativ Methotrexat
erwogen werden [6].

Zusammenfassung

Eine Aderhautischämie ist eine mögliche,
wenngleich seltene ophthalmologische
Manifestation der RZA, die im Rahmen

der Fundoskopie nicht in Erscheinung
tritt und daher übersehen werden kann.
Neben der häufigeren arteriitischen AION
und demarteriellenGefäßverschluss sollte
an diese mögliche Manifestation gedacht
werden und eine arteriitische Genese ins-
besonderebei älterenPatientenmit akuter
und subakuter Visusminderung auch bei
zunächst weitgehend unauffälligem Papil-
len- und Netzhautbefund ausgeschlossen
werden. Die Kenntnis und Bewertung der
Aderhautischämie als Zeichen einer RZA
ermöglichen die umgehende Behandlung
mit Steroiden und beugen einer weiteren
Verschlechterung oder Erblindung vor.
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Fachnachrichten

Neu gegründete Sektion
DOG-Ophthalmologische
Onkologie sucht Mitglieder

Die Deutsche Ophthalmologische
Gesellschaft (DOG) initiiert die Grün-
dung einer Sektion für Augentu-
moren. Die „Sektion DOG-Ophthal-
mologische Onkologie“ soll künftig
alle Aktivitäten und Expertisen auf
diesem Spezialgebiet der Augen-
heilkunde bündeln, Fortschritte in
Wissenschaft und Therapie fördern
und sich für die Bedürfnisse der Pati-
entinnen und Patienten einsetzen.

Ziel der neuen Sektion soll es sein, al-

le Aktivitäten auf dem Gebiet der intra-

und periokulären sowie orbitalen gut-
und bösartigen Tumorerkrankungen zu

koordinieren. Das umfasst die Fort- und
Weiterbildung durch Symposien und Kurse

sowie die Erarbeitung von Forschungs-

schwerpunkten, von Behandlungsemp-
fehlungen und Leitlinien. Dazu gehört

ferner der onkologisch-interdisziplinäre Er-

fahrungsaustausch sowie die Erarbeitung
aktueller Behandlungsstrategien in Zusam-

menarbeit mit nicht-ophthalmologischen
onkologischen Fachgesellschaften.

Weitere Betätigungsfelder sind der Aus-

tausch mit überregionalen Fachorgani-
sationen wie der International Society of

Ocular Oncology (ISOO) oder der Ophthal-

mic Oncology Group (OOG), die Mitarbeit
in Bündnissen wie der Nationalen Dekade

gegen Krebs oder dem UV-Schutzbündnis

sowie die Förderung von Netzwerken für
klinische Strukturmaßnahmen, Studien

und Grundlagenforschung.

Gesucht werden nun DOG-Mitglieder mit

einem fachlichen Bezug zu den Tumoren
am und im Auge, die sich in der neu-

en Sektion engagieren möchten. Augen-

ärztinnen und Augenärzte, die beitreten
möchten, können sich über den Online-

Mitgliedsbereich der DOG für die Sektion
anmelden: https://www.dog.org/die-
dog/sektion-dog-ophthalmologische-
onkologie/
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