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Abb. 18 In unserer Sprechstunde stellte sich eine 35-jährige Patientin vor, welche übermonokulare Doppelbilder links berichtet. Der bestkorrigerte Fern-
visus betrug rechts/links 0,4 dezimal. ZumZeitpunktder Vorstellungbefand sichdiePatientin inAbklärungbezüglich einesMarfan-Syndroms. In derUnter-
suchung zeigte sich rechts/links eine Kataraktmit ausgeprägter Subluxatio lentis nach inferior-nasal bei fast vollständig fehlendemZonulaapparat (a,b). In
der Vorderabschnitts-OCTzeigte sichdie optischeAchse nichtmehr vollständig vonder kristallinen Linsebedeckt (b). Bei visueller Beeinträchtigungwurde
eine intrakapsuläre Kataraktextraktionmit Implantation einer retropupillär irisfixierten Intraokularlinse durchgeführt. Der postoperative Visus betrug s.c.
0,63 dezimal rechts/links. Eine Ectopia lentis kann posttraumatisch, imRahmen einer okulärenGrunderkrankung (z. B. demPseudoexfoliationsglaukom)
oder kongenital auftreten. Isoliert, kongenital undbilateral tritt eine Subluxation imRahmeneiner Ectopia lentis simplex oder Ectopia lentis et pupillae auf.
Bei ersterer Form zeigt sich die Linse nach superior-temporal luxiert. Eine Ectopia lentis et pupillae ist sehr selten undweist neben den asymmetrisch sub-
luxierten kristallinen Linsen indie entgegengesetzteRichtungdezentrierte, atypisch entrundete Pupillen auf. Die häufigste Formder kongenitalen Ectopia
lentis ist ein Auftreten im RahmendesMarfan-Syndroms. Die Linse ist hierbei häufig nach superior-temporal luxiert, jedoch sindwie imvorliegenden Fall
auchSubluxationen inandereRichtungenmöglich.Weiterhinkönnen lange, schlankeFingerundHandgelenkeaufeinMarfan-Syndromhinweisen,wiebei
der Patientin der Fall (c). Davon abzugrenzende systemische Erkrankungenmit Ectopia lentis sind dasWeill-Marchesani-Syndrom (WMS) oder eine Homo-
zystinurie. BeimWMSist die Subluxation nach inferior typischund kann von einerMikrosphärophakie begleitet sein. Bei Homozystinurie tritt die Ectopia
lentis nach inferior oder nasal auf. Da im Rahmendieser Erkrankungen Komplikationen an anderenOrgansystemenhäufig sind, ist eineAbklärung obligat.
Die Spaltlampenaufnahme (a) unddie Vorderabschnitts-OCT(b) zeigendie deutliche Subluxatio lentis nach inferior-nasal bei sehr spärlichenZonulafasern
(Pfeil). Nebenbefundlich zeigten sich auffällig lange, schlanke Finger undHandgelenke (c)
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