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Anamnese

Ein 79-jahriger Patient wurde notfallmaRig
an unsere Augenklinik zur Mitbeurteilung
einer unklaren okuldren Hypotonie uber-
wiesen. Er berichtete, dass er seit zwei Ta-
gen eine Sehverschlechterung des rechten
Auges bemerkt habe. Schmerzen bestiin-
den keine. Ein Trauma wurde verneint.
Bisher hatte er keine Augenoperationen
gehabt.

Zum Zeitpunkt der Erstvorstellung wur-
de der Patient stationar kardiologisch be-
handelt, da vor drei Tagen eine Synkope
unklarer Ursache aufgetreten sei. Dort sei
eine Tachyarrhythmia absoluta festgestellt
worden, die mit einer intravendsen Be-
tablockertherapie behandelt worden sei.
An sonstigen Allgemeinerkrankungen sei-
en eine dilatative Kardiomyopathie, eine
arterielle Hypertension sowie ein Vorhof-
flimmern bekannt.

Befund

Die bestkorrigierte Sehschérfe lag bei Fin-
gerzahlen auf dem rechten Auge und bei
0,8 am linken Auge. Der Intraokulardruck
(10D), gemessen mittels Goldmann-Appla-
nationstonometrie, lag bei 1mmHg am
rechten Auge und bei 8 mmHg am linken
Auge. Der Patient wies eine Anisokorie auf
(@ Abb. 1a). Am rechten Auge zeigten sich
spaltlampenmikroskopisch Descemet-Fal-
ten, eine flache Vorderkammer sowie eine
dilatierte Pupille, die nicht lichtreagibel
war (@ Abb. 1b, ¢). Fundoskopisch zeigte
sich eine etwas farbarme, aber randschar-
fe Papille am rechten Auge. Eine Ader-
hautamotio war nicht vorhanden. Am lin-

ken Auge zeigte sich ein altersentspre-
chender Befund mit Pseudophakie und
randscharfer, vitaler Papille. Die retinalen
GefalRe wiesen keine Seitendifferenz auf.

In der Ultraschallbiomikroskopie stellte
sich eine altersgerechte Konfiguration des
Ziliarkdrpers ohne Anzeichen einer Zyklo-
dialyse dar. Die optische Kohdrenztomo-
graphie des vorderen Augenabschnitts be-
statigte das Vorhandensein einer flachen
Vorderkammer rechts (8 Abb. 2a).

Die am gleichen Tag durch die Kardio-
logen erfolgte Laborkontrolle zeigte ei-
ne erh6hte Blutsenkungsgeschwindigkeit
(BSG) mit 30 mm nach 1 hund 60 mm nach
2 h sowie ein erhdhtes C-reaktives Prote-
in [6] (9,23 mg/I). Dies wurde durch einen
gleichzeitig vorliegenden Harnwegsinfekt
begriindet, sodass nach Riicksprache eine
antibiotische Behandlung mit Cotrimoxa-
zol begonnen wurde. Wir nahmen den Pati-
enten zur weiteren Abklarung mit der Ver-
dachtsdiagnose einer Ziliarkorperinsuffizi-
enz, am ehesten vaskuldrer Genese, auf. In
Riicksprache mit den kardiologischen Kol-
legen reduzierten wir die vorliegende Be-
tablockertherapie des Patienten. Bei aus-
bleibendem Druckanstieg rechts erfolgte
am ndchsten Tag eine Injektion eines Visko-
elastikumsin die Vorderkammer, daraufhin
stieg der 10D auf 5mmHg an.

AuBerdem fiihrten wir eine Irisfluo-
reszeinangiographie durch, dabei war
eine reduzierte Perfusion der Iris des
rechten Auges zu erkennen (@ Abb. 2d, e).
Links zeigte sich ebenfalls eine sektoriell
reduzierte Perfusion der Iris (8 Abb. 2f).

Am darauffolgenden Behandlungstag
sank die bestkorrigierte Sehscharfe auf
Lichtscheinwahrnehmung am rechten Au-
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Abb. 1 A Ischamie des vorderen Augenabschnitts. a Anisokorie mit einer dilatierten, nicht lichtrea-
giblen Pupille am rechten Auge; das rechte Auge zeigte eine vermehrte Bindehautinjektion, am linken
Auge zeigte sich ein altersentsprechender Befund; b, c Ausgepragte Descemet-Falten am rechten Au-
ge

Abb. 2 A aInderoptischen Kohdrenztomographie (OCT) desVorderabschnitts des rechten Auges
zeigte sich eine flache Vorderkammer mit einer altersentsprechenden Iriskonfiguration am Tag der
stationdren Aufnahme. b In der Vorderabschnitts-OCTdes rechten Auges zeigten sich im Verlauf ei-
ne zunehmende Irisatrophie sowie eine weiterhin flache Vorderkammer und ausgepragte Descemet-
Falten.c Am Partnerauge zeigte sich ein regelrechter Vorderabschnittsbefund. d Die Irisfluoreszeinan-
giographie des rechten Auges zeigte keine Perfusion der Iris nach 45 s und e eine minimale Perfusion
nach 4:47 min. f Die Irisfluoreszeinangiographie des linken Auge zeigte eine reduzierte Irisperfusion
des nasalen Sektors nach 1:45 min
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ge ab, das linke Auge blieb mit einem Visus
von 0,8 stabil. Der IOD am rechten Auge
zeigte sich erneut auf 1 mmHg erniedrigt.
Es zeigten sich eine Zunahme der Desce-
met-Falten und erstmalig eine Schwellung
der Papille. Eine erneute Anterion-Unter-
suchung (Anterion, Heidelberg Enginee-
ring, Heidelberg, Deutschland) zeigte eine
zunehmende Irisatrophie. Es erfolgte ein
erneute Laborkontrolle mitdeutlichem An-
stieg des CRP auf 25,98 mg/I.

Auf erneute Nachfrage wurden leich-
te Kopfschmerzen sowie Schwindel als
allgemeine Symptome vom Patienten
angegeben, Sensibilitatsstérungen und
Kauschmerzen wurden verneint. Die
A. temporalis superficialis zeigte keine
Verhdrtung oder Schlangelung, es zeigte
sich keine Rétung der Haut in diesem
Gebiet. Der Patient verneinte eine Druck-
dolenz.

Der Patient wurde unverziiglich in der
Klinik fiir Rheumatologie vorgestellt, um
autoimmune oder inflammatorische Er-
krankungen als Ursache auszuschliefen.
In einer sonographischen Untersuchung
der A. temporalis sowie der A. facialis
zeigte sich beidseits eine konzentrische
Verdickung der Intima, es zeigte sich
kein Seitenunterschied. Bei kurzfristiger
digitaler Kompression der Arterie zeigte
sich zudem ein positives Kompressions-
zeichen, d. h. dass die GefdBwand trotz
Kompression aufgrund ihrer Verdickung
weiterhin sichtbar blieb.

Diagnose

In der Zusammenschau der Befunde
stellten wir die Diagnose einer Riesenzell-
arteriitis (RZA). Diese hatte sich zundchst
im Rahmen einer anterioren Ischamie mit
einhergehender  Ziliarkorperinsuffizienz
durch eine okuldre Hypotonie prasentiert.
Dies wurde zundchst irrtlimlicherweise
auf eine vaskuldre Minderversorgung im
Rahmen der internistischen Grunderkran-
kungen zuriickgefiihrt. Erst im stationdren
Verlauf entwickelte der Patient eine an-
teriore ischamische Optikusneuropathie
(AION), die schlussendlich hinweisend auf
eine Riesenzellarteriitis war.



Therapie und Verlauf

Es erfolgte eine sofortige Therapieeinlei-
tung mit intravendsen Kortikosteroiden
(250mg Prednisolon), die lber drei Ta-
ge durchgefiihrt und dann auf eine orale
Kortisontherapie mit Decortin 80 mg 1-mal
tdglich umgestellt wurde. Die orale Korti-
sontherapie wurde im Verlauf ausgeschli-
chen. Wir besprachen mit dem Patienten
die Einleitung einer Therapie mit Tocilizu-
mab (Antikorper gegen den Interleukin-6-
Rezeptor). Die bestkorrigierte Sehscharfe
rechts blieb bei Lichtscheinwahrnehmung,
der IOD stabilisierte sich im Verlauf bei
5mmHg. Am linken Auge blieb das Seh-
vermdgen von 0,8 erhalten.

Diskussion

Die Riesenzellarteriitis ist eine granuloma-
tose Vaskulitis, die vornehmlich grof3e Ar-
terien befdllt. Die A. ophthalmica ist hdufig
involviert, und ihre Beteiligung fiihrt zu ei-
ner reduzierten Blutversorgung des Auges,
die mit einer irreversiblen Sehverschlech-
terung einhergehen kann [5].

Die Manifestation einer RZA ist hetero-
gen, bei okularer Beteiligung kommt es am
haufigsten zu einer Ausbildung einer arte-
riitischen AION, die in etwa 80 % der Fille
auftritt. Der anteriore Anteil des N. opticus
erhdlt seine Blutversorgung von den pos-
terioren Ziliararterien (PZA). Ihre Affektion
fihrt zu einer vaskuldren Minderversor-
gung und Ischamie, die sich klinisch durch
eine plotzliche Sehverschlechterung, al-
titudinale Gesichtsfelddefekte sowie eine
Schwellung der Papille manifestiert und
mit der Zeit zu einer Atrophie des Sehner-
ven fiihrt [7, 9]. Neben der arteriitischen
AION kann sich die RZA seltener auf an-
derem Wege prdsentieren, wenn andere
Aste der A. ophthalmica betroffen sind [4].

Die Beteiligung der Aste der A. oph-
thalmica, die den intraorbitalen, intraka-
nalikuldren oder intrakraniellen Anteil des
N. opticus versorgen, fiihrt zu einer arte-
riitischen posterioren ischamischen Opti-
kusneuropathie (aPION), bei der fundosko-
pisch ein unauffélliger Befund ohne Seh-
nervenschwellung vorliegt, wahrend die
Patienten gleichzeitig aber eine plotzliche
Sehverschlechterung angeben. Im Verlauf
kommt es auch bei der PION zu einer Atro-
phie des Sehnervenkopfs [3].

Bei Beteiligung der A. centralis retinae
kommt es zu einem arteriitischen Zen-
tralarterienverschluss (ZAV), der ebenfalls
durch eine pl6tzliche Sehverschlechterung
manifest wird und klinisch mit den klassi-
schen Befunden eines Netzhautddems mit
kirschrotem Fleck einhergeht.

Eine Ischdmie des vorderen Augenab-
schnitts ist eher selten bei Patienten mit
RZA aufzufinden. Sie tritt auf, wenn die an-
terioren Ziliararterien oder die langen Aste
der PZA involviert sind. Zumeist liegt ei-
ne anteriore Ischdmie in Kombination mit
einem generellen okuldren Ischamiesyn-
drom vor [2]. Zu den friihen Anzeichen ei-
ner Vorderabschnittsischamie gehdren die
Ausbildung eines Hornhautédems, die Ent-
wicklung von Descemet-Falten, eine Uvei-
tis anterior sowie ein konjunktivales Odem
[6]. Zu den spateren Anzeichen gehoren
tonische, nicht lichtreagible Pupillen sowie
eine Rubeosis iridis [1].

Eine Ischdmie des Ziliarkdrpers kann
zum isolierten Auftreten einer okuldren
Hypotonie aufgrund einer Ziliarkdrperin-
suffizienz fiihren, die durch eine Ischamie
der langen Aste der PZA oder der AZA
bedingt ist. Eine isolierte okuldre Hypo-
tonie ist duBerst selten anzutreffen, und
eine RZA als auslosende Grunderkrankung
bleibt in diesem Fall daher oft unerkannt
(8, 9].

Unser Patient stellte sich initial mit ei-
ner isolierten okuldren Hypotonie, Desce-
met-Falten sowie nicht lichtreagibler Pu-
pille vor und entwickelte erst zwei Tage
spater eine AION. Zundchst nahmen wir
an, dass die Ursache der Hypotonie auf ei-
ne Ziliarkdrperinsuffizienz zuriickzufiihren
war, die am ehesten im Rahmen einer vas-
kuldren Minderversorgung entstanden ist,
die durch die multiplen internistischen Be-
gleiterkrankungen sowie die intravendse
Betablockertherapie bei Tachyarrhythmia
absoluta bedingt wurde. In Riicksprache
mit den Kardiologen reduzierten wir da-
her unter Monitoring der Herzfrequenz die
Betablockertherapie, dies hatte jedoch kei-
nen eindeutigen Einfluss auf die weiterhin
bestehende Hypotonie. Die Injektion eines
hochviskdsen Viskoelastikums in die Vor-
derkammer fiihrte nur zu einem transien-
ten Anstieg des 10D. Die erhdhte BSG sowie
der erhohte CRP-Wert waren zunachst auf
die gleichzeitig vorliegende Harnwegsin-
fektion zuriickgefiihrt worden.

Erst die Entwicklung klinischer Zeichen
einer AION zwei Tage nach stationarer Auf-
nahme und der deutliche Anstieg des CRP
trotzantibiotischer Therapie fiihrten zu der
Diagnosestellung einer Riesenzellarteriitis.
Nach Einleitung einer hoch dosierten Kor-
tikosteroidtherapie kam es zu einem leich-
ten Anstieg des IOD am rechten Auge bei
weiterhin reduziertem Sehvermdgen mit
Lichtscheinwahrnehmung. Das linke, nicht
betroffene Auge blieb bis zum heutigen
Zeitpunkt stabil, eine Therapieeinleitung
mit Tocilizumab erfolgte durch die Kolle-
gen der Rheumatologie.

Fazit fiir die Praxis

—~ Die Manifestationen einer Riesenzellarte-
riitis am Auge konnen heterogen sein, in
etwa 80 % liegt eine anteriore ischdamische
Optikusneuropathie vor.

= Eine posteriore ischamische Optikusneu-
ropathie oder ein Zentralarterienver-
schluss konnen ebenfalls, jedoch deutlich
seltener, im Rahmen einer RZA auftreten.

= Bei unklarer Hypotonie, Descemet-Falten
oder nicht lichtreagiblen Pupillen sollte
differenzialdiagnostisch auch an eine iso-
lierte anteriore Ischamie aufgrund einer
RZA gedacht werden.

- Eine sofortige intravendse Kortikostero-
idtherapie ist zum Erhalt des Sehvermo-
gens, insbesondere des nicht betroffenen
Auges, essenziell.
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