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Anamnese

Ein 57-jahriger Patient stellte sich mit ei-
ner choroidalen Raumforderung am linken
Auge vor. Anamnestisch bestand ein tber
2 Wochen zunehmendes Verschwommen-
sehen links. Die ophthalmologische Ana-
mnese war bis auf das Vorliegen multipler
Hautpapillome an den lateralen Lidwin-
keln beider Augen sowie eine Katarakt
links unauffallig. An Allgemeinerkrankun-
gen bestanden eine Hypothyreose, eine
Gonarthrose beidseits, eine arterielle Hy-
pertonie und Zustand nach biologischem
Herzklappenersatz. Es bestanden anam-
nestisch keine B-Symptomatik, kein Trau-
ma und kein bekanntes Malignom. Aller-
gien wurden verneint. Der Patient nahm
laut eigenen Angaben ein Antihypertensi-
vum und einen Cholesterinsenker ein. Die
Familienanamnese beziiglich ophthalmo-
logischer und onkologischer Erkrankun-
gen war leer.

Klinischer Befund

Der Patient befand sich in einem guten,
altersentsprechenden Allgemein- und Er-
nahrungszustand. Der bestkorrigierte Vi-
sus lag bei Erstvorstellung am rechten Au-
ge bei 1,0 (+0,50sph, -0,75cyl, 19°) und am
linken, betroffenen Auge bei 0,4 (-0,25sph,
-0,00cyl, 0°). In der ophthalmologischen
Untersuchung zeigten sich an den latera-
len Lidwinkeln beider Augen Hautpapillo-
me und am linken Auge eine strukturierte
Iris mit einem kleinen Navus bei 7:30 Uhr.
Der vordere Augenabschnitt war beidseits
unauffallig und die Motilitdt beider Augen
frei. Der Augeninnendruck war mit 12 und
14mmHg normwertig. Der Augenhinter-
grund am rechten Auge stellte sich unauf-
fallig dar. Am linken Auge zeigte sich die
Makula fundoskopisch leicht abgehoben
bei subretinaler Fliissigkeit (SRF). Am obe-
ren GefaBbogen zeigten sich 2 prominente,
gelbliche, runde Lasionen, flichige intra-
und subretinale Blutungen sowie umge-
bende SRF. AuBerdem konnten 2 chorio-
retinale Atrophien und kleine Fleckblutun-

Abb. 1 A Fundusfotografie zeigt superotemporal gelegene gelbliche, erhabene Raumforderung mit
Odem, retinalen Blutungen und harten Exsudaten
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Abb. 2 A Okuldre Echographie: echodichte,
stark reflektive sklerochoroidale Raumforde-
rung mit Schallschatten

gen am unteren GefaBbogen ausgemacht
werden (@ Abb. 1).

Diagnostik

Aufgrund  choroidaler Raumforderung
wurde zur Abkldrung eine Fundusau-
tofluoreszenz(FA)-Aufnahme angefertigt,
in der die Lasion hyperautofluoreszierend
erschien. In der optischen Kohdrenzto-
mographie (OCT) tiber der Lasion und
der Makula bestatigte sich die choroidale
Raumforderung superotemporal am obe-
ren GefaBbogen gelegen mit Prominenz
und Reflexion in den Schnittbildern. Es
konnten subretinale Blutungen und in
Folge eine abgehobene Makula festge-
stellt werden. Zudem zeigte sich eine von
superotemporal unter der Ldsion bis in die
Makula reichende choroidale Faltung. In
der okuldren Sonographie zeigte sich eine
echoreiche Raumforderung mit dorsaler
Schallausléschung und einer Prominenz
von 2,12mm (ohne Sklera) sowie Flache
von 10,13 mm (B Abb. 2). In einem nachs-
ten Schritt wurde eine Fluoreszenzan-
giographie (FAG) veranlasst. Hier zeigten
sich Hyperfluoreszenzen und vereinzelt
Neovaskularisationen (CNVs) mit Lecka-
gen im Lasionsgebiet entlang des oberen
GefédlBbogens in der Spatphase (@ Abb. 3).

Wie lautet Ihre Diagnose?

Abb. 3 A Fluoreszenzangiographie. a Infrarotkontrollaufnahme zeigt eine reflektierende choroidale
Raumforderung superotemporal entlang des oberen GefaBbogens und choroidale Faltung von supe-
rotemporal unterhalb der Lasion bis in die Makula reichend. b Friihphaseaufnahme 0:30 min mit Hy-
pofluoreszenzen und CNVs (rote Pfeile exemplarisch) entlang des superotemporalen GefaBbogens.
cAufnahme nach 2:30 min zeigt ein Mischbild aus Hypo- und Hyperfluoreszenzen entlang des supero-
temporalen Gefdl3bogens. d Spatphaseaufnahme nach 12:30 min zeigt deutliche Hyperfluoreszenzen
entlang des superotemporalen GefdBbogens

Im ophthalmologischen Tumorboard des
Zentrums fiir Integrierte Onkologie wur-
de auf Patientenwunsch zum Ausschluss
von Aderhautmetastasen und einer damit
einhergehenden onkologischen Grunder-
krankung ein Staging angeordnet. Die
kraniale  Magnetresonanztomographie
(MRT) zeigte eine kleine flache choroi-
dale Plaque ohne lokale Schrankensto-
rung, vereinbar mit der fundoskopisch
beschriebenen Raumforderung. Es gab
keinen Anhalt einer intrakraniellen Metas-

tasierung. Die MRT des Abdomens zeigte
ebenfalls keinen Anhalt fiir das Vorlie-
gen einer Tumormanifestation oder einen
Metastasen-suspekten Befund. Auch die
Computertomographie von Thorax und
Hals war unauffllig, eine Laborabkldrung
beziiglich einer Stérung des Kalzium-
und Phosphathaushaltes ebenso. Die Nie-
ren- und Schilddriisenparameter waren
normwertig.

Weitere Therapie und Verlauf

Aufgrund der retinalen Fliissigkeit im Ma-
kulabereich entschied man sich fiir eine
intravitreale Anti-VEGF-Therapie. Nach Ge-
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nehmigung durch die Krankenkasse wur-
de Avastin 3-malig im Abstand von jeweils
1 Monat ,off-label” injiziert. In der OCT-
Kontroll-Aufnahme iiber Makula und CNV-
Gebiet zeigten sich ein vollstandiger Rlick-

gang der subretinalen Fliissigkeit und eine
anliegende Makula. Die sklerochoroidale
Kalzifikation zeigte sich mit hyperreflek-
tiven Anteilen und einzelnen Neovasku-
larisationen unverdndert (@ Abb. 4). Der
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Abb. 4 A OCT-Aufnahme bevor (a, ¢) und nach 3-maliger Anti-VEGF-Therapie im Abstand von jeweils 1 Monat (b, d). Aufnah-
me Ubera b CNV-Gebiet. ¢, d Makula. Nach Therapie ist ein deutlicher Riickgang von SRFund IRF zu erkennen. Die Makula ist

wieder anliegend

nach Therapie objektiv gemessene Visus
lag beidseits bei 1,0. Bei stabilem Befund
empfahlen wir ein abwartendes Vorgehen
und regelmafige ophthalmologische Kon-
trollen.

Diskussion

Sklerochoroidale Kalzifikationen (SCCs)
sind ein seltenes gutartiges Krankheitsbild
im Alter. Oft werden sie als Zufallsbefund
entdeckt und treten in Uber der Halfte
der Flle bilateral auf. Diese sind gewdhn-
lich im superotemporalen und -nasalen
Quadranten in der mittleren peripheren
Fundusregion entlang der Gefdl8bogen lo-
kalisiert [1]. Diese Lokalisation fiihrt in der
Regel nicht zu einem Visusverlust. Histo-
logisch sind Kalziumablagerungen in der
Sklera nachweisbar. Diese Ablagerungen
sind fundoskopisch als gelblich-weil3es
Korrelat in der Aderhaut zu sehen. Trotz
der eindriicklichen Merkmale wird diese
Erkrankung haufig fehldiagnostiziert, was
zu Sorge bei Patienten fiihrt und unnéti-
ge Eingriffe nach sich ziehen kann. SCCs
sind in den meisten Féllen idiopathisch
und asymptomatisch. Sie kdnnen aber
auch sekundar aufgrund einer System-
erkrankung entstehen. Hier handelt es
sich meist um eine metastatische oder
eine dystrophische Genese [1, 2]. Shields
et al. berichteten (ber eine Fallserie
von SCCs, deren Ursachen nach Haufig-
keit gelistet der Hyperparathyreoidismus,
das Nebenschilddriisenadenom und eine

Nierentubulopathie wie das Gitelman-
Syndrom und das Bartter-Syndrom sind.
Neben den seltenen Nierentubulopathien
gehoren auch chronische Nierenerkran-
kung zu den moglichen Ursachen einer
SCC[2]. Zum Ausschluss von systemischen
Erkrankungen sollte deshalb immer ei-
ne laborchemische Abklarung beziiglich
des Kalzium- und Phosphatstoffwechsels
sowie der Nieren- und Schilddriisenpara-
meter durchgefiihrt werden.

» Diagnose: Idiopathische sklero-
choroidale Kalzifikation (SCC) mit
choroidalen Neovaskularisationen

Bei unklarer choroidaler Raumforderung
giltes, Differenzialdiagnosen wie das Ader-
hautmelanom oder ein intraokuldres Lym-
phom ausschlieBen zu kdnnen. Die Liste
der moglichen Diagnosen ist lang. Neben
den genannten malignen Raumforderun-
gen sind das choroidale Himangiom, die
retinale Pigmentepithelhypertrophie, die
Aderhautamotio und der Aderhautnévus
ZU nennen.

Zur Diagnosefindung ist eine multimo-
dale Bildgebung geboten. Eine sichere Ab-
grenzung zu den Differenzialdiagnosen ist
entscheidend fiir den Therapiebedarf. Eine
Ubersicht des multimodalen Bildgebungs-
schemas fiir die Praxis ist in @ Abb. 5 zu
finden. Die Basis bilden Fundoskopie, Ul-
traschalluntersuchung und FA-Aufnahme.
Insbesondere das B-Bild mitdem typischen
stark reflektiven Echomuster sollte an ein

SCC denken lassen. In der FA-Bildgebung
lasst sich die Hyperautofluoreszenz der
Lasionen zum einen durch die Hyperau-
tofluoreszenz von kalzifiziertem Gewebe
und zum anderen vermutlich durch die da-
riiber liegende Aderhautausdiinnung er-
klaren, die zur Demaskierung der darun-
ter liegenden skleralen Hyperautofluores-
zenz fiihrt. Die Aderhaut kann durch die
Ablagerungen auch komprimiert werden
und teilweise hypofluoreszierend erschei-
nen [2]. Diese Basisdiagnostik kann durch
OCT und FAG sinnvoll erweitert werden.
Hierbei ermdglicht insbesondere die OCT-
Schichtaufnahme eine prazisere Beurtei-
lung des Krankheitsausmafles hinsichtlich
exsudativer Komponente und Foveabetei-
ligung. In der FAG fiihren die Kalziumab-
lagerungen in der Spétphase zu Hyper-
fluoreszenzen. Mdgliche CNVs mit Lecka-
gen sind durch dieses Erscheinungsbild
schwieriger zu entdecken. Die Nachsor-
ge bildet die dritte Ebene der multimo-
dalen Stufendiagnostik bei SCC. Wichtig
sind regelméaBige Nachkontrollen und die
Anfertigung eines Fundusfotos. Es sollte
bei jeder Kontrolluntersuchung die Initial-
aufnahme zur Beurteilung hinzugezogen
werden.

In der Literatur gibt es insgesamt
wenige Fallbeschreibungen von choroida-
len Neovaskularisationen bei SCC. Dedes
et al. zeigten, dass sich CNV-Membranen
auch in Makulandhe bilden kdnnen und
so zu einer erheblichen Visusbedrohung
fiihren [3]. Entsprechend kann die CNV
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1 Fundoskopie Sonographie Fundusautofluoreszenz
gelblich-weile Hypo- oder
subretinale Lasionen Hyperechogene Hypofluoreszenzen je
Ldsionen durch _ nach Ausmal der RPE-
'\ superotemporal und Calciumablagerung Schadigug

/ superonasal entlang
der GeféBbogen

4

Schallschatten

Fotodokumentation

2 Fluoreszenzangiographie

OoCT

Staging

Friihphase Hypo- Sub- und intraretinale cMRT Schadel, CT
fluoreszenzen Flilssigkeit Thorax+Hals, MRT
Spétphase Hyper- T, Abdomen
~ fluoreszenzen /~ Ausdiinnung der Fi
Choroidea und inneren / Sklerale Bereiche
Detektion CNV Retinaschichten & mit hoher Dichte
3 [ Re-Evaluation, Nachsorge, Fotodokumentation ]

Abb. 5 A Multimodale Stufendiagnostik bei unklarer choroidaler Raumforderung und starkem Ver-
dacht auf eine sklerochoroidale Kalzifikation (SCQ) +/- CNV. (Grafik erstellt mit BioRender.com)

allgemein den Krankheitsverlauf verkom-
plizieren und unterschiedliche klinische
Ergebnisse zeigen. Es wird angenommen,
dass die Kompression und damit verbun-
dene Minderperfusion der Aderhaut zur
Bildung von CNV und nachfolgend zu
Exsudationen und SRF fiihrt [4]. Wenn die
CNVs asymptomatisch und weit von der
Makula entfernt sind, ist moglicherweise
keine Behandlung erforderlich und eine
regelmiBige Uberwachung bei stabilem
Befund ausreichend [1]. Anderenfalls ste-
hen bei exsudativer Komponente und
Foveabeteiligung mehrere Behandlungs-
methoden wie Laserphotokoagulation,
photodynamische Therapie und Anti-
VEGF-Injektionen zur Verfligung. Letzte-
re ist Therapie der Wahl und kann bei
Rezidiven wiederholt eingesetzt werden
[4].

Fazit fiir die Praxis

Bei unklarer choroidaler Raumforderung ist
fiir die differenzialdiagnostische Abklarung
eine multimodale Bildgebung hilfreich. Die
beschriebene multimodale Stufendiagnostik
kann als Leitfaden fiir die Praxis dienen. Ne-
ben der Standarddiagnostik kann eine OCT-
Aufnahme der Ldsion weitere Informatio-
nen iiber AusmaB8 und Therapiebediirftig-
keit geben. Ophthalmologen sollten mit den
Fundusmerkmalen und systemischen Asso-
ziationen der sklerochoroidalen Kalzifikation
vertraut sein.
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