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1.1 Einleitung
1.1.1 Anatomie

Die Haut (> Abb. 1.1A) besteht aus Epidermis, Dermis (Korium,
Lederhaut) und Hautanhangsgebilden (Adnexen).

Epidermis

Die Epidermis besteht aus vier Zellschichten, die Keratin produ-

zieren (Keratinozyten). Sie enthilt auflerdem Melanozyten, Lan-

gerhans- und Merkel-Zellen. Nachfolgend werden die Schichten

der Epidermis am Auge beschrieben. Die Zellen wandern ober-

flachlich ein und reifen und differenzieren beim Durchqueren der

Schichten.

o Die Keratinschicht (Stratum corneum oder Hornschicht) be-
steht aus sehr diinnen und flachen Zellen ohne Zellkerne.

 Die Kornerzellschicht (Stratum granulosum) besteht in der
Regel aus 1-2 Schichten abgeplatteter Zellen, die Keratohyalin-
korperchen enthalten.

1.1 Einleitung 3

« Die Stachelzellschicht (Stratum spinosum) ist etwa 5 Zell-
schichten dick. Die Zellen sind im Querschnitt polygonal und
enthalten reichlich eosinophiles Zytoplasma. Ihre freien Rén-
der sind durch stachelig imponierende Desmosomen (Interzel-
lularbriicken) miteinander verbunden.

o Die Basalzellschicht (Stratum basale) besteht aus einer einzel-
nen Reihe sdulenférmiger Zellen, welche die oberflichlicheren
Zellen regeneriert. Basalzellen enthalten Melanin, das aus um-
gebenden Melanozyten stammt.

Dermis

Die Dermis ist deutlich dicker als die Epidermis. Sie besteht aus
Bindegewebe und enthilt Blutgefifle, Lymphgefifie und Nerven-
fasern sowie Fibroblasten, Makrophagen und Mastzellen. Nach
oben gerichtete dermale Fortsitze (Papillen) sind mit nach unten
gerichteten epidermalen Fortsitzen (Reteleisten) verzapft. Im Lid
bedeckt die Dermis den M. orbicularis oculi. Tief in der Dermis
oder im Tarsus liegen die Adnexen.

Abb. 1.1 Lidhaut (A) Ein verhorntes Plattenepithel bedeckt die Oberflache der normalen Lidhaut. Pilosebakdse Elemente fallen in der Dermis auf und einige Blut-

gefaBe und SchweiBdrisen sind zu erkennen. (B) Dysplasie mit Verlust der Zellpolaritat. (C) Dyskeratose — Zellen unterhalb der Hornschicht produzieren Keratin.

(D) Parakeratose — Retention der Zellkerne in der oberflachlichen Hornschicht.

(Bild A zur Verfligung gestellt von J. Harry, Bild B-D von Harry und G. Misson, aus Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann, 2001)




4 1 Lider

o Talgdriisen befinden sich in der Karunkel oder miinden in die
Follikel der Augenbrauen. Winzige Talgdriisen befinden sich
an den diinnen (Vellus-)Haaren, welche die periokuldre Haut
bedecken.

¢ Meibom-Driisen sind modifizierte Talgdriisen im Tarsus. Sie
miinden am Lidrand und bilden dort eine einzelne Reihe von
20-30 Offnungen. Jede Driise besitzt einen zentralen Gang mit
multiplen Azini, deren Zellen Lipide (Meibum) synthetisieren,
welche die duflere Schicht des prikornealen Tranenfilms bil-
den.

e Zeis-Driisen sind modifizierte Talgdriisen im Bereich der
Wimpern.

o Moll-Driisen sind modifizierte apokrine Schweifldriisen, deren
Giénge in einen Wimpernfollikel oder direkt zwischen den
Wimpern am vorderen Lidrand miinden. Sie sind im Unterlid
zahlreicher.

o Ekkrine Schweifldriisen sind im Gegensatz zu Moll-Driisen
tiber die gesamte Lidhaut verteilt und nicht auf den Lidrand
beschrinkt.

¢ Pilosebazose Strukturen bestehen aus Haarfollikeln mit ihren
Talgdriisen (> Abb. 1.1A).

1.1.2 Terminologie
Klinische

e Makula: umschriebener Bereich mit einer Farbveranderung
ohne Infiltration, Depression oder Elevation mit einem Durch-
messer < 1cm.

 Papula: eine solide Hauterhebung mit einem Durchmesser
<lcm.

e Vesikula: umschriebene, mit seroser Fliissigkeit gefiillte Lasion
mit einem Durchmesser < 0,5 cm.

o Bulla: grofle (Durchmesser > 0,5 cm), mit serdser Fliissigkeit
gefiillte Lasion (Plural: Bullae).

e Pustula: eine mit Eiter gefiillte Elevation mit einem Durchmes-
ser > 1cm.

o Kruste: verfestigtes serdses oder eitriges Exsudat.

¢ Nodulus: tastbarer, solider Bereich mit einem Durchmesser
>1lcm.

e Zyste: ein Knotchen mit einer von Epithel ausgekleideten Hoh-
le, die mit Fliissigkeit oder semisolidem Material gefiillt ist.

o Plaque: solide Hautelevation mit einem Durchmesser > 1 cm.

e Schuppe: leicht ablosbare Fragmente der abgeschilferten
Hornschicht.

o Papillom: eine benigne warzenartige Erhebung der Haut oder
Schleimhaut.

o Ulkus: umschriebener Bereich mit Epithelverlust, reicht in der
Haut durch die Epidermis hindurch bis zur Dermis.

Histologische

e Tumor: bezeichnet im Grunde nur eine Schwellung, obwohl
der Begriff hiufig fiir Neoplasien verwendet wird.

¢ Neoplasie: anormales Gewebewachstum, das benigne (um-
schrieben, nicht invasiv und nicht ausbreitend) oder maligne
(progredientes Wachstum und Potenzial der Ausbreitung) auf-
treten kann.

e Atypie: anormal imponierende einzelne Zellen, z. B. solche mit
anormalen Mitosen.

« Dysplasie: Verinderung der Grofle, Morphologie und Organi-
sation der Zellkomponenten eines Gewebes. Sie ist durch ver-
mehrtes Zellwachstum und histologische Charakteristika, wie
Entdifferenzierung der Zellen (> Abb. 1.1B), gekennzeichnet.

o Carcinoma in situ (intraepidermales Karzinom, Morbus Bo-
wen): dysplastische Veranderungen in der gesamten Epidermis
(> Abb. 1.21A).

o Hyperkeratose: Zunahme der Dicke der Hornschicht. Klinisch
imponiert sie als weifle, schuppige Haut. Eine Hyperkeratose
kann sowohl bei benignen als auch bei malignen Tumoren be-
obachtet werden.

 Akanthose: Verdickung der Stachelzellschicht.

e Dyskeratose: Verhornung unterhalb der Hornschicht (> Abb.
1.1C).

 Parakeratose: das Verbleiben von Kernen in der Hornschicht
(> Abb. 1.1D).

1.1.3 Allgemeine Uberlegungen

o Klassifikation: epidermal, dermal oder den Adnexen entstam-
mend.

« Diagnostik: Die klinischen Merkmale benigner Lisionen sind
das Fehlen von Induration und Ulzeration, einheitliche Far-
bung, langsames Wachstum, regelmaflige Begrenzung und Be-
wahrung der normalen Lidrandstrukturen. Bei einem untypi-
schen Befund ist evtl. eine Biopsie erforderlich:

— Bei der Inzisionsbiopsie wird ein Teil der Lasion zur histopa-
thologischen Untersuchung entnommen.

- Die Exzisionsbiopsie ist bei kleinen Tumoren diagnostisch
und therapeutisch.

e Behandlungoptionen:

- Exzision der gesamten Lasion und eines schmalen Streifens
normalen Gewebes um die Lasion herum.

- Eine Marsupialisation ist die Entfernung der Zystenspitze
zur Drainage ihres Inhalts und die anschliefende Epitheli-
sierung.

- Ablation mit Laser oder Kryotherapie.

1.2 Nicht-neoplastische Lasionen
1.2.1 Chalazion
Pathogenese

Ein Chalazion (Meibom-Zyste) ist eine sterile, chronische, granu-
lomatése entziindliche Lasion der Meibom-Driise oder seltener
der Zeis-Driise durch Retention von Talgsekreten. Die Histologie
zeigt eine lipogranulomatdse chronische Entziindungsreaktion
mit extrazelluldren Fettablagerungen, die von lipidbeladenen Epi-
theloidzellen, mehrkernigen Riesenzellen und Lymphozyten um-
geben sind (> Abb. 1.2A). Oft besteht eine Blepharitis; eine Ro-
sazea kann mit multiplen, rezidivierenden Chalazionen assoziiert
sein. Ein rezidivierendes Chalazion sollte immer biopsiert werden,
um ein Malignom auszuschlieffen.



Diagnostik

¢ Symptome:

— Subakut/chronisch: sich allmihlich vergroferndes, schmerz-
loses rundes Knotchen (> Abb. 1.2B).

— Akut: sterile Entziindung oder bakterielle Infektion mit loka-
ler Phlegmone (> Abb. 1.2C), Differenzierung oft schwierig.
Eine sekunddr infizierte Meibom-Driise wird als Hordeolum
internum bezeichnet.

o Befunde:

- Knétchen im Tarsus gelegentlich mit begleitender Entziindung

~ In der Offnung der beteiligten Driise sind oft impaktierte Se-
krete zu erkennen.

— Oft besteht gleichzeitig ein konjunktivales Granulom
(> Abb. 1.2D).

- Das ,,marginale” Chalazion liegt am vorderen Lidrand
(> Abb. 1.2E) und kann mit einem typischen Chalazion tie-
fer im Lid verbunden sein oder durch die isolierte Beteili-
gung einer Zeis-Driise auftreten.

Behandlung

« Orale Antibiotika sind bei einer signifikanten bakteriellen In-
fektion erforderlich, nicht aber bei einer sterilen Entziindung.

o Konservativ: Da mindestens ein Drittel der Chalazione spon-
tan wieder verschwindet, ist Zuwarten gerechtfertigt, insbeson-
dere wenn die Lésion Zeichen der Besserung zeigt. Allerdings
ist eine frithzeitige definitive Therapie mit einer hoheren Pa-
tientenzufriedenheit assoziiert.

« Heifle Kompressen, die mehrmals taglich aufgelegt werden,
fordern vor allem bei Frithldsionen das Abklingen.

o Expression: Durch die Kompression zwischen zwei Wattetri-
gern lasst sich bei frischen Lasionen nahe dem Lidrand oft der
Inhalt exprimieren.

« Eine Glukokortikoidinjektion in die Lasion oder ihre Umge-
bung soll dhnlich effektiv sein wie eine Inzision mit Kiirettage
(s.u.). Sie kann wegen der Gefahr iatrogener Verletzungen bei
operativen Eingriffen bei marginalen Lasionen oder Lasionen
in der Nahe von Strukturen, wie dem Tranenpiinktchen, einge-
setzt werden
- Die angegebenen Regime verwenden 0,2-2 ml Triamcinolon-

acetonid in wéssriger Losung verdiinnt mit Lidocain auf
5mg/ml und 0,1-0,2 ml einer Losung mit 40 mg/ml. Die In-
jektion erfolgt mit einer 27- oder 30-Gauge-Nadel.

- Die Erfolgsrate nach Injektion betrdgt etwa 80 %; eine zweite
Injektion kann 1-2 Wochen spiter gegeben werden.

- Maogliche, aber seltene Komplikationen sind lokale Hautde-
pigmentierung und Fettatrophie. Das Risiko ldsst sich redu-
zieren, indem eine subkutane Infiltration vermieden oder
ein konjunktivaler Zugang gewéhlt wird.

- Eine weitere Komplikation ist eine Okklusion der Netzhaut-
gefifle, die vermutlich durch eine intravaskulire Injektion
mit anschliefender Embolisierung entsteht.

¢ Operation:

- Nach der Infiltration mit Lokalanésthetika wird das Augenlid
mit einer Spezialklemme evertiert (> Abb. 1.2F), die Zyste
vertikal inzidiert und der Inhalt durch den Tarsus kiirettiert.

- In manchen Fillen reicht die begrenzte Exzision von solidem
entziindlichem Material (das zur histopathologischen Unter-
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suchung eingeschickt wird) mit einer feinen Schere aus, ins-
besondere wenn Sekrete keine Rolle spielen.

- Es sollten keine Faden gelegt werden.

- Nach der Kiirettage sollte fiir 5-7 Tage dreimal taglich eine
Antibiotikasalbe aufgetragen werden.

Marginale Lisionen sprechen auf eine Glukokortikoidinjek-

tion, die Kiirettage eines begleitenden tieferen Chalazions, eine

Shave-Exzision und eine Inzision und Kiirettage iiber eine ho-

rizontale Inzision der Konjunktiva oder eine vertikale Inzision

der grauen Linie an.

Prophylaxe:

- Behandlung der Blepharitis, z. B. tagliche Lidhygiene.

- Systemische Gabe von Tetracyclin bei Patienten mit rezidi-
vierenden Chalazionen, insbesondere wenn gleichzeitig eine
Rosazea besteht.

1.2.2 Andere Lidzysten

Eine Zeis-Zyste ist eine kleine, undurchsichtige Zyste am vor-
deren Lidrand. Sie entsteht durch den Verschluss der Talgdrii-
se des Wimpernfollikels (> Abb. 1.3A).

Als Moll-Zyste (apokrines Schweifidriisenhidrozystom) wird
eine kleine Retentionszyste der apokrinen Driisen des Lidrands
bezeichnet. Sie tritt als runde, nicht berithrungsempfindliche,
durchsichtige, fliissigkeitsgefiillte Lasion am vorderen Lidrand
in Erscheinung (> Abb. 1.3B).

Talgzysten entstehen durch die Blockade eines Haarfollikels
und enthalten Talg. Oft ist die Offnung des Driisengangs zu er-
kennen (> Abb. 1.3C). Am Lid sind sie selten, konnen aber
am inneren Kanthus vorkommen.

Komedonen werden bei Patienten mit Acne vulgaris beobach-
tet und bestehen aus einem Keratinpfropf und Talg in der er-
weiterten Miindung des Haarfollikels. Sie konnen offen sein
und einen dunklen Pfropf aus oxidiertem Material enthalten
(Blackheads; > Abb. 1.3D) oder geschlossen und cremefarben
(Whiteheads).

Milien entstehen infolge des Verschlusses von Haarfollikeln
(pilosebazose Einheiten) mit konsekutiver Retention von Kera-
tin. Sie entsprechen kleinen Epidermoidzysten und sind durch
kleine, weifle, runde, oberflichliche Papeln, die meist gehauft
auftreten, charakterisiert (> Abb. 1.3E).

Epidermale Einschlusszysten entstehen durch das Eindringen
von Epidermis in die Dermis bei einem Trauma oder einer
Operation. Es handelt sich um langsam wachsende, runde, fes-
te, oberflachlich oder subkutan gelegene keratinhaltige Lasio-
nen (> Abb. 1.3F).

Epidermoide (Epidermoidzysten) sind selten. Sie sind meis-
tens entwicklungsbedingt und entstehen entlang der embryo-
nalen Verschlusslinien. AuBerlich gleichen sie der epidermalen
Einschlusszyste.

Dermoide (Dermoidzyste) liegen meistens subkutan oder tie-
fer. Sie sind typischerweise am seitlichen Rand der Augenbraue
mit dem Periost verbunden (> Abb. 1.3G). Dermoide entste-
hen wihrend der Embryonalentwicklung aus versprengter
Haut.

Ein ekkrines Hidrozystom ist selten. Es gleicht im Erschei-
nungsbild der Moll-Zyste, liegt aber meistens im medialen oder
lateralen Lid in der Nihe des Lidrandes. Der Lidrand selbst ist
nicht einbezogen (> Abb. 1.3H).
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Abb. 1.2 Chalazion. (A) In der Histologie ist ein Lipogranulom zu erkennen; die groBen blassen Zellen sind Epitheloidzellen, der scharf begrenzte leere Raum
entspricht Fett, das wahrend der Préparation herausgel6st wurde. (B) Nicht entzlindetes Chalazion. (C) Akut entziindete Lasion. (D) Konjunktivales Granulom.
(E) Marginales Chalazion. (F) Konjunktivale Ansicht einer Chalazionklemme in situ vor Inzision und Kiirettage.

(Bild A zur Verfiigung gestellt von Harry J, Misson G. Clinical Ophthalmic Pathology. Butterworth-Heinemann 2001, Bild F von Nerad J, Carter K, Alford M. Oculo-
plastic and Reconstructive Surgery, in Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Moshy, 2008)
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el J .
Abb. 1.3 Zysten der Lider. (A) Zeis-Zyste. (B) Moll-Zyste. (C) Talgzyste. (D) Komedonen — Blackheads. (E) Milien. (F) Epidermale Einschlusszyste. (G) Dermoid-
zyste. (H) Ekkrine Hidrozystome. (Bilder D, F und H zur Verfligung gestellt von A. Pearson)
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1.2.3 Xanthelasma
Einleitung

Das Xanthelasma ist eine héufige, oft bilaterale Lasion, die meis-
tens bei Patienten mittleren und hoheren Alters auftritt. Es ist ein
Subtyp des Xanthoms. Bei etwa einem Drittel der Patienten beste-
hen eine Hyperlipiddmie sowie oft auch ein Arcus corneae. Im Ge-
gensatz zum Chalazion liegt das Fett beim Xanthelasma iiberwie-
gend intrazelluldr und finden sich lipidhaltige Histiozyten
(Schaumzellen) in der Dermis (> Abb. 1.4A).

Diagnostik

Das Xanthelasma imponiert als gelbliche subkutane Plaque meist
im medialen Anteil des Augenlids (> Abb. 1.4B). Xanthelasmen
treten haufig bilateral und multipel auf (> Abb. 1.4C).

Behandlung

Die Therapie erfolgt vor allem aus kosmetischen Griinden. Rezidi-
ve finden sich in etwa 50 % der Fille und vor allem bei Hypercho-
lesterindmie.

o Einfache Exzision: wird oft durchgefiihrt, wenn ausreichend
Zugang zur Haut besteht.

o Mikrodissektion: Groflere Lisionen werden mit einem Lappen
mobilisiert, die Fettablagerungen unter einem Operationsmi-
kroskop mit einer Mikroschere von der dariiberliegenden Haut
abgetrennt und die Haut wieder reponiert.

o Weitere Verfahren: Gute Ergebnisse werden auch mit chemi-
schem Peeling mit Bi- oder Trichloressigsdure erzielt. Laserab-
lation und Kryotherapie haben Vorteile, fithren aber haufiger
zu Vernarbungen und Pigmentverdnderungen.

1.3 Benigne epidermale Tumoren
1.3.1 Plattenepithelpapillom

Das Plattenepithelpapillom ist ein sehr haufiger benigner epitheli-
aler Tumor mit variablem klinischem Befund. Dazu gehéren
schmalbasige (fleischfarben oder Hautanhingsel, > Abb. 1.5A),
livide und breitbasige (sessile, > Abb. 1.5B) sowie weifilich fa-
denférmig (filiforme) hyperkeratotische Lisionen dhnlich einem
Cornu cutaneum (> Abb. 1.5C). Die Histologie ist bei allen For-
men gleich und zeigt fingerartige Fortsitze aus fibrovaskularem
Bindegewebe, das von einem unregelmifigen akanthotischen und
hyperkeratotischen Plattenepithel bedeckt wird (> Abb. 1.5D).
Die Inzidenz steigt mit dem Alter und zumindest einige Fille ent-
stehen durch eine Infektion mit dem humanen Papillomavirus.
Die Behandlung erfolgt in der Regel durch eine einfache Exzision,
weitere Optionen sind die Kryotherapie und die Ablation mit La-
ser oder Chemikalien.

1.3.2 Seborrhoische Keratose

Die seborrhoische Keratose (Basalzellpapillom) ist eine extrem
langsam wachsende Liasion, die im Gesicht, am Rumpf sowie an
den Extremititen dlterer Menschen vorkommt. Sie imponiert als

Abb. 1.4 Xanthelasma. (A) In der Histologie sind schaumige Histiozyten in der Dermis zu erkennen. (B) GroBe isolierte Lasion. (C) Multiple bilaterale kleinere Lé-
sionen.
(Bild A zur Verfligung gestellt von J. Harry, Bild C von S. Chen).



Abb. 1.5 Plattenepithelpapillom. (A) Gestieltes Hautanhangsel. (B) Sessile Lasion. (C) Hyperkeratotische filiforme Lasion. (D) In der Histologie sind fingerartige
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Fortsétze aus fibrovaskuldrem Bindegewebe zu erkennen, das von einem unregelmaBigen akanthotischen und hyperkeratotischen Plattenepithel bedeckt wird.

(Bild C zur Verfigung gestellt von A. Pearson, Bild D von J. Harry).

braune Plaque mit fettiger, briichiger Oberfliche, die angeklebt zu
sein scheint (> Abb. 1.6A) und oft multipel vorkommt. Zu den
Differenzialdiagnosen gehéren das pigmentierte Basaliom, der
Nadvus und das maligne Melanom. Die Histopathologie zeigt eine
Expansion des Plattenepithels der Epidermis durch eine Prolifera-
tion der Basalzellen, die gelegentlich mit Keratin gefiillte Hornzys-
ten oder zystische Einschliisse enthalten (> Abb. 1.6B). Zu den
Behandlungsoptionen gehoren die Shave-Biopsie (sowie gelegent-
lich die Exzision), die Elektrodissektion mit Kiirettage, die Laser-
ablation, die Kryotherapie mit fliissigem Stickstoff und das chemi-
sche Peeling.

1.3.3 Aktinische Keratose

Die aktinische (solare, senile) Keratose ist eine haufige, langsam
wachsende Lasion, die sich selten im Lidbereich entwickelt. Sie
tritt typischerweise bei alteren, hellhdutigen Personen auf sonnen-
geschidigter Haut wie Stirn und Handriicken auf und imponiert
als hyperkeratotische Plaque mit scharfen Réandern und geschupp-
ter Oberfliche, die Fissuren aufweisen kann (> Abb. 1.7A). Gele-

gentlich ist die Verdnderung knétchenformig oder warzenartig
und kann mit einem Cornu cutaneum assoziiert sein. Die Histopa-
thologie zeigt eine unregelmifige, dysplastische Epidermis mit
Hyperkeratose, Parakeratose und Entwicklung eines Cornu cu-
taneum (> Abb. 1.7B). Die aktinische Keratose kann sich zu ei-
nem Plattenepithelkarzinom entwickeln. Die Behandlung erfolgt
durch eine Biopsie mit anschlieflender Exzision oder Kryothera-

pie.

1.4 Benigne pigmentierte Lasionen
1.4.1 Sommersprossen

Eine Sommersprosse (Ephelide) ist eine kleine (meist 1-5mm)
braune Makula, die durch vermehrtes Melanin in den basalen Epi-
dermisschichten meist auf sonnenexponierter Haut auftritt
(> ADb. 1.8). Thre Anzahl hangt von der Sonnenlichtexposition
ab, sie konnen sich komplett zuriickbilden. Histopathologisch fin-
det sich eine Hyperpigmentierung der Basalschicht der Epidermis
mit normaler Melanozytenpopulation.



cus Mooren.

6.10.2 Periphere ulzerative Keratitis bei
systemischer Autoimmunerkrankung

Einleitung

Eine periphere ulzerative Keratitis kann der systemischen Erkran-
kung vorausgehen oder folgen. Eine schwere periphere Hornhaut-
infiltration, -ulzeration oder -verdiinnung, die nicht mit einer of-
fensichtlichen Augenerkrankung erklirt werden kann, sollte um-
gehend zur Suche nach einer (potenziell lebensbedrohlichen) sys-
temischen Kollagenose veranlassen. Zu den Mechanismen gehoren
Immunkomplexablagerungen in der peripheren Kornea, Ver-
schliisse der episkleralen und konjunktivalen Gefifle mit sekun-
dérer Zytokinfreisetzung und Rekrutierung von Entziindungszel-
len, die Heraufregulation von Kollagenasen und die reduzierte
Aktivitdt ihrer Inhibitoren. Es bestehen Zusammenhange mit fol-
genden systemischen Krankheiten:
o Rheumatoide Arthritis (am haufigsten): Die periphere ulzera-
tive Keratitis betrifft in 30 % der Fille beide Augen und tritt
eher bei fortgeschrittener Erkrankung auf.

Abb. 6.31 Ulcus Mooren. (A) Lokale periphere Ulzeration. (B) Unterminierter und infiltrierter zentraler Rand. (C) Fortgeschrittene Erkrankung. (D) Verheiltes Ul-
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¢ Die Granulomatose mit Polyangiitis ist die zweithdufigste sys-
temische Begleiterkrankung der ulzerativen Keratitis. Im Ge-
gensatz zur theumatoiden Arthritis sind Augenkomplikationen
in 50 % der Fille das Erstsymptom.

o Weitere Krankheiten sind die Polyarteriitis nodosa, die rezidi-
vierende Polychondritis und der systemische Lupus erythema-
todes.

Klinisches Bild

 Halbmondférmige Ulzeration mit Epitheldefekt, Verdiinnung
und Stromainfiltrat am Limbus (> Abb. 6.32A). Die Ausbrei-
tung erfolgt zirkuldr und gelegentlich zentral. Im Gegensatz
zum Ulcus Mooren ist ein Befall der Sklera moglich.

o Limbitis, Episkleritis und Skleritis sind meistens vorhanden.

* Bei fortgeschrittener Krankheit sind eine ,, Kontaktlinsenkor-
nea“ (> Abb. 6.32B) oder eine Perforation maoglich.

 Die rheumatoide parazentrale ulzerative Keratitis (PCUK)
gilt als eigenstandiges Krankheitsbild mit einer ausgestanzten,
mehr zentral liegenden Lasion und geringem Infiltrat in einem
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asymptomatischen Auge (> Abb. 6.32C). Es kann rasch zur
Perforation kommen und in der Regel spricht die Verinderung
gut auf lokales Ciclosporin an. Bei Bedarf werden eine thera-
peutische Kontaktlinse und Gewebekleber eingesetzt, wihrend
eine systemische Behandlung eher nicht erforderlich ist.

Behandlung

Die Behandlung erfolgt grundsitzlich mit systemischer Immun-

suppression in Zusammenarbeit mit einem Rheumatologen.

o Systemische Glukokortikoide werden gelegentlich gepulst in-
travends gegeben und zur Kontrolle der akuten Krankheit ein-
gesetzt. Die Langzeitbehandlung erfolgt mit einer immunsup-
pressiven Therapie und Biologika.

o Lokale Filmbildner (konservierungsmittelfrei).

« Lokale Antibiotika zur Infektionsprophylaxe bei einem Epi-
theldefekt.

o Orale Tetrazykline (z. B. Doxycyclin 1-2 x 100 mg/d) werden
wegen ihres Antikollagenaseeftekts gegeben.

« Lokale Glukokortikoide beschleunigen die Hornhautverdiin-
nung und werden im Allgemeinen nicht verabreicht. Eine Aus-
nahme ist die rezidivierende Polychondritis.

¢ Chirurgische Behandlung wie beim Ulcus Mooren mit Binde-
hautexzision, wenn die medikamentdse Therapie unwirksam
1st.

6.10.3 Terrien-Randdegeneration

Die Terrien-Randdegeneration ist eine seltene idiopathische Ver-
diinnung der peripheren Hornhaut, die bei Erwachsenen jeden
Alters auftritt. Obwohl sie normalerweise als Degeneration einge-
ordnet wird, sind einige Fille mit Episkleritis- oder Skleritisschii-
ben assoziiert. Etwa 75 % der Patienten sind Ménner, die Erkran-
kung tritt meistens bilateral auf und kann symmetrisch sein.

Diagnostik

o Symptome: Die Krankheit verlduft haufig asymptomatisch. Ei-
ne allmahliche Sehverschlechterung durch einen zunehmenden
Hornhautastigmatismus ist moglich. Einige Patienten entwi-
ckeln rezidivierende Schiibe mit Entziindung und Schmerzen.

* Befunde:

- Feine, gelbweifle, punktformige, refraktive Stromatriibun-
gen, haufig mit leichter oberflachlicher Vaskularisierung. Sie
beginnen superior, breiten sich zirkuldr aus und sind vom
Limbus durch eine klare Zone getrennt (> Abb. 6.33A). Es
besteht kein Epitheldefekt. Bei oberflachlicher Betrachtung
dhnelt die Krankheit einem Arcus senilis.

- Eine langsam progrediente zirkuldre Verdiinnung fithrt zu
einer peripheren Rinne, deren duflerer Rand sanft abfillt,
wihrend der innere steil ansteigt. Am zentralen Rand findet
sich haufig ein Lipidband (> Abb. 6.33B).

— Eine Perforation ist selten und tritt spontan oder nach einem
stumpfen Trauma auf.

- Gelegentlich entwickeln sich Pseudopterygien (> Abb.
6.33C).

Abb. 6.32 Keratitis bei Kollagenose. (A) Periphere ulzerative Keratitis im
Friihstadium. (B) , Kontaktlinsen”-Kornea. (C) Rheumatoide parazentrale ulze-
rative Keratitis mit Perforation und Irisprolaps.
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Abb. 6.33 Terrien-Randdegeneration. (A) Friihstadium. (B) Zirkuldre Ausbreitung mit Verdiinnung, Vaskularisierung und Lipidband am zentralen Rand. (C) Pseu-
dopterygien. (D) Exzision der Rinne mit Verschluss durch ein lamellares Transplantat.

Behandlung

e Schutzbrille (mindestens Polykarbonat) bei signifikanter Ver-
diinnung.

 Kontaktlinsen bei Astigmatismus. Es konnen Skleralinsen
oder weiche Linsen mit harter, gaspermeabler ,,Huckepacklin-
se“ erforderlich sein.

e Chirurgie: Die halbmond- oder kreisformige Exzision der Rin-
ne und das Verndhen der Rander oder eine periphere lamelldre
Transplantation (> Abb. 6.33D) erbringt gute Ergebnisse und
kann die Progression aufhalten.

6.11 Neurotrophe Keratopathie
(Keratopathia neuroparalytica)

Einleitung

Die neurotrophe Keratopathie entsteht durch den Verlust der Tri-
geminusinnervation der Kornea und der damit verbundenen parti-
ellen oder kompletten Hornhautanésthesie. Neben dem Verlust der
protektiven sensiblen Reaktion verursacht die reduzierte Innervati-
on ein intrazellulires Odem, eine Exfoliation, einen Verlust von
Becherzellen und einen Zusammenbruch der Epithelfunktion mit

persistierender Ulzeration. Zu den Ursachen gehéren die chirurgi-
sche Ablation des Ganglion trigeminale wegen einer Neuralgie,
Schlaganfille, Tumoren, eine periphere Neuropathie (z.B. bei Dia-
betes mellitus) und Augenkrankheiten, wie Herpes-simplex-Kera-
titis und Zoster-Keratitis (mit oft sektoralem Sensibilitatsverlust).

Diagnostik

Alle Hirnnerven miissen iiberpriift werden.
¢ Befunde:

- Reduzierte Hornhautsensibilitit.

- Stadium 1: interpalpebral firbt das Epithel ungleichmafig
an, ist leicht getriibt, 6dematds und enthalt winzige fokale
Defekte (> Abb. 6.34A).

- Stadium 2: grofler persistierender Epitheldefekt mit einge-
rolltem und verdicktem Rand (> Abb. 6.34B), der anschlie-
Bend ausgestanzt wirkt und mit einem Stromaddem einher-
geht (> Abb. 6.34C).

- Stadium 3: Einschmelzung des Hornhautstromas, die nahezu
symptomfrei sein kann.

- Eine Perforation ist selten, kann sich aber bei einer Sekun-
darinfektion (> Abb. 6.34D) sehr rasch entwickeln.
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Abb. 6.34 Neurotrophe Keratopathie. (A) Zentrale Epithelveranderungen im Friihstadium. (B) Persistierender Epitheldefekt mit eingerollten Randern. (C) Ausge-
stanzter Epitheldefekt mit Stromaddem und beginnender Einschmelzung. (D) Sekundarinfektion mit deutlicher Hornhautverdiinnung.
(Bild B—D zur Verfiigung gestellt von S. Bonini)

Behandlung untersuchungen des Auges zum Ausschluss einer Infektion
erfolgen.
o Moglichst Absetzen potenziell toxischer Medikamente. - Amnionmembrantransplantat mit temporarer zentraler Tar-
o Lokale Filmbildner (konservierungsmittelfrei) fiir die Thera- sorrhaphie
pie eines assoziierten trockenen Auges oder einer Hornhaut- o Perforation: Die Behandlung wird in > Kapitel 6.2.4 bespro-
exposition. Lokaler Insulin-like-Growth-Faktor-1, Substanz P chen.

und neurogener Wachstumsfaktor wurden evaluiert, sind aber
nicht kommerziell erhéltlich.

« Antikollagenase-Substanzen: lokal (z.B. Acetylcystein-, Tetra-  6.12 Expositionskeratopathie
zyklinsalbe) oder systemisch (z.B. Tetrazykline).

o Schutz der Augenoberfliche: Einleitung
- Einfacher Pflasterverband der Lider als mafliger Schutz, ins-
besondere zur Nacht. Die Expositionskeratopathie entsteht durch inkompletten Lid-
- Botulinustoxin-Injektion zur Induktion einer protektiven schluss (Lagophthalmus) mit Austrocknung der Hornhaut trotz
Ptosis. normaler Trinenproduktion. Der Lagophthalmus kann nur wah-
— Tarsorrhaphie temporir oder permanent, lateral oder zen- rend des Blinzelns, bei leichtem und bei forciertem Lidschluss vor-
tral, in Abhingigkeit von der zugrunde liegenden pathologi- ~ handen sein. Zu den Ursachen gehoren Laihmungen, insbesondere
schen Verdnderung und dem Visuspotenzial des N. facialis, ein reduzierter Muskeltonus, z.B. bei Parkinson-
- Eine therapeutische Silikon-Kontaktlinse kann angepasst Syndrom, mechanische Ausloser, wie Lidnarben, ekzematds straf-
werden, wenn sichergestellt ist, dass regelmaflige Kontroll- fe Gesichtshaut, ein Zustand nach Blepharoplastik und ein ausge-

prégter Exophthalmus.
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Diagnostik

 Symptome wie bei trockenem Auge
* Befunde:

- Leichte punktformige Epithelverdnderungen im unteren
Hornhautdrittel, insbesondere bei nachtlichem Lagophthal-
mus

- Epithelschaden (> Abb. 6.35A)

- Stromaeinschmelzung (> Abb. 6.35B), gelegentlich mit
Perforation

- Mit der Zeit inferiore fibrovaskuldre Verdnderungen mit ei-
ner Salzmann-Degeneration

- Bakterielle Superinfektion (> Abb. 6.35C)

Behandlung

Die Therapie hingt vom Schweregrad der Exposition sowie davon
ab, ob eine Heilung moglich ist.
* Reversible Exposition:
— Tagsiiber kiinstliche Trdnen und Salbe zur Nacht
Pflasterlidverschluss zur Nacht als Alternative zur Salbe
- Silikonhydrogel- oder Skleraverbandlinsen
Behandlung des Exophthalmus durch Dekompression der
Orbita (sofern erforderlich)
- Temporire Tarsorrhaphie oder Frost-Naht oder Auflage ei-
nes Amnionmembrantransplantats
¢ Permanente Exposition:
- Permanente Tarsorrhaphie
- Goldgewichtimplantation in das Oberlid bei Fazialisparese
- Bei schlechtem Sehvermdgen permanente zentrale Tarsor-
rhaphie, Amnionmembrantransplantat oder Bindehautlap-
pen

6.13 Verschiedene Keratopathien
6.13.1 Infektiose kristalline Keratopathie

Die infektiose kristalline Keratopathie ist eine seltene indolente
Infektion, die meistens mit einer langwierigen Glukokortikoidthe-
rapie bei einem Epitheldefekt, am hiufigsten nach perforierender
Keratoplastik, assoziiert ist. S. viridans wird am haufigsten als Er-
reger nachgewiesen, es wurden aber auch zahlreiche weitere Bak-
terien und Pilze mit der Erkrankung in Verbindung gebracht.

Die Manifestation erfolgt mit langsam progredienten, grauwei-
8en, verzweigten Stromatriibungen mit minimaler Entziindung
und meistens intaktem Epithel tiber der Léision (> Abb. 6.36).
Zum Erregernachweis werden eine Kultur oder eine Biopsie
durchgefiihrt. Die Behandlung erfolgt mit der Installation lokaler
Antibiotika fiir mehrere Wochen.

6.13.2 Oberflachliche punktférmige Thygeson-  aph. 6.35 Expositionskeratopathie. (A) Inferiorer Epitheldefekt. (B) Stroma-
Keratitis einschmelzung. (C) Bakterielle Superinfektion.

(Bild C zur Verfligung gestellt von S. Tuft)
Einleitung

nen und Remissionen. Meistens sind junge Erwachsene betroffen,
Die oberflichliche punktférmige Thygeson-Keratitis ist eine selte-  sie kann jedoch in jedem Alter auftreten und Rezidive konnen
ne idiopathische, meistens bilaterale Erkrankung mit Exazerbatio-  iiber Jahrzehnte beobachtet werden.
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Abb. 6.36 (A) Infektiose kristalline Keratopathie. (B) Kristalline Keratopathie
in einem Transplantat.
(Bild A zur Verfiigung gestellt von M. Kerr-Muir)

Diagnostik

 Symptome: rezidivierende Episoden mit Reizung, Photopho-
bie, Verschwommensehen und Epiphora
* Befunde:

- Granulére, grobe, leicht erhabene, graue Epithelldsionen, die
sich mit Fluoreszein anfirben lassen und vorwiegend im
Hornhautzentrum liegen (> Abb. 6.37A).

— Eine leichte subepitheliale Triibung kann bestehen (> Abb.
6.37B), insbesondere wenn lokal antivirale Medikamente
eingesetzt worden sind.

- Die Konjunktiva ist nicht beteiligt und das Auge ist nicht hy-
peramisch.

« Differenzialdiagnose: Zustand nach Adenovirus-Keratitis.

Behandlung

o Lokal:
— In leichten Fillen konnen Filmbildner ausreichen.

Abb. 6.37 (A) Oberflachliche punktformige Thygeson-Keratitis. (B) Assoziier-
te subepitheliale Trlibung.
(Bild B zur Verfiigung gestellt von R. Curtis)

- Glukokortikoide: Initial wird zweimal téglich ein schwach-
potentes Priaparat gegeben und dann die Dosis allméhlich
auf nur noch eine Anwendung pro Woche reduziert. In eini-
gen Fillen wird initial eine intensivere Therapie benétigt.

- Ciclosporin 0,05 % wird in der Regel eingesetzt, wenn der
Patient unzureichend auf Glukokortikoide anspricht, sowie
als Alternative zur Langzeittherapie. Manche Autoren emp-
fehlen Ciclosporin zur initialen Behandlung. Tacrolimus
kann ebenfalls von Nutzen sein.

- Fiir Virustatika wurde kein konsistenter Nutzen belegt.

 Kontaktlinsen (mit verldngerter Tragedauer oder Aus-
tauschlinsen) konnen indiziert sein, wenn Glukokortikoide
kontraindiziert oder ineffektiv sind, und sind eine Alternative
zu Ciclosporin.

¢ Eine phototherapeutische Keratektomie lindert die Be-

schwerden fiir kurze Zeit, ein Rezidiv ist jedoch wahrschein-
lich.

6.13.3 Filamentdse Keratopathie

Einleitung

Die filament6se Keratopathie ist eine hdufige Erkrankung, die zu
erheblichen Storungen des Wohlbefindens fithren kann. Es wird

vermutet, dass sich Mukus und Zelldébris in lockerem Epithelge-
webe ablagern. Die Ursachen sind in > Tab. 6.6 aufgefiihrt.



Tab. 6.6 Ursachen der filamentdsen Keratopathie.

 Wassermangel (Keratoconjunctivitis sicca)

« Exzessives Kontaktlinsentragen

« Instabilitat des Hornhautepithels (rezidivierende Erosionen, Hornhaut-
transplantat, Kataraktchirurgie, toxische Medikamente)

* Keratokonjunktivitis des oberen Limbus

« Bullése Keratopathie

« Neurotrophe Keratopathie

« Langer oder haufiger Augenverschluss

Diagnostik

o Symptome: Storung des Wohlbefindens mit Fremdkorperge-
fithl, Rotung und gelegentlich Photophobie.
 Befund:

— Streifen aus degenerierten Epithelzellen und Mukus sind mit
einem Ende mit der Hornhaut verbunden (> Abb. 6.38A)
und bewegen sich bei jedem Lidschlag.

- Die Filamente lassen sich gut mit Bengalrosa (> Abb.
6.38B) und etwas schlechter mit Fluoreszein anfirben.

- An der Filamentbasis kann sich ein kleiner Epitheldefekt be-
finden.

— Chronische Filamente bilden Plaques.

Abb. 6.38 Hornhautfilamente. (A) Kommaférmige Lasionen, die mit einem
Ende an der Kornea befestigt sind. (B) Anfarbung mit Bengalrosa.
(Bild A zur Verfigung gestellt von S. Tuft, Bild B von R. Bates)
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Behandlung

¢ Grunderkrankungen sollten behandelt werden.

¢ Lokale Medikamente sollten bei Verdacht auf eine toxische
Wirkung umgestellt und moglichst immer Praparate ohne
Konservierungsmittel verwendet werden.

¢ Die mechanische Entfernung der Filamente fiihrt fiir kurze
Zeit zu einer Besserung der Symptome.

¢ Mukolytika wie Acetylcystein-Augentropfen 5% oder 10 %.

¢ Nichtsteroidale Antiphlogistika als Augentropfen, z.B. Diclo-
fenac.

 Hypertone Kochsalzlosung (5 % Augentropfen viermal tdg-
lich, Salbe zur Nacht) zur Férderung der Adhésion des gelo-
ckerten Epithels.

o Therapeutische Kontaktlinsen zum Schutz der Hornhaut vor
Scherverletzungen.

6.13.4 Rezidivierende Hornhauterosion
Einleitung

Rezidivierende Hornhauterosionen entstehen durch eine anormal
schwache Adhision zwischen den Basalzellen des Hornhautepi-
thels und der Basalmembran. Auch kleine Traumen wie Lid-Kor-
nea-Interaktionen wihrend des Schlafs konnen eine Epithelabls-
sung auslosen. Hornhauterosionen sind oft mit einem fritheren
Trauma, einer Dystrophie der Basalmembran des Epithels oder
einer anterioren Stromadysplasie assoziiert. Die Abstinde zwi-
schen den Episoden sind oft selbst beim selben Patienten unter-
schiedlich lang, sie konnen auch iiber einen kurzen Zeitraum ge-
hauft auftreten.

Diagnostik

o Symptome: Starke Schmerzen, Photophobie, Rotung, Blepha-
rospasmus und Epiphora wecken den Patienten nachts auf
oder bestehen beim Aufwachen. Meistens findet sich eine mit-
unter Jahre zuvor erlittene Hornhauterosion in der Anamnese,
die aber moglicherweise als weniger unangenehm empfunden
wurde als die rezidivierenden Symptome.

¢ Befunde:

— Oft lasst sich bei der Untersuchung kein Epitheldefekt
(> Abb. 6.39A) nachweisen, da er sehr rasch (innerhalb von
Stunden) abheilt. Das Ausmaf$ der Epithellockerung kann
mit Fluoreszein und einem raschen Abreiflen des Trinen-
films verdeutlicht werden.

- Ein Infiltrat sollte nicht vorhanden sein, obwohl das grauli-
che, abgeldste, eingerollte Epithel gelegentlich ein Infiltrat
vortauscht.

- Sobald der Defekt abgeheilt ist, finden sich oft keine Hinwei-
se mehr auf eine Anomalie. Es sind aber noch Zeichen einer
Schiadigung der Basalmembran, wie Mikrozysten, punktfor-
mige oder lineare/fingerabdruckahnliche Verschattungen
vorhanden (> Abb. 6.39B). Sie sind bei einer Stromadystro-
phie in der Regel bilateral vorhanden und bei einer Verlet-
zung unilateral.
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Abb. 6.39 Rezidivierende Hornhauterosion. (A) Mit Fluoreszein angefarbter
Epitheldefekt. (B) Uberwiegend nicht anfarbende Veranderungen in der epi-
thelialen Basalmembran kennzeichnen den Bereich mit gestorter Heilung.

Behandlung

o Akute Symptome:

- Antibiotikasalbe viermal taglich und Cyclopentolat 1 % zwei-
mal taglich.

- Kein Druckverband, da er den Heilungsprozess storen kann
und nicht zu einer Besserung des Wohlbefindens fiihrt.

— In schweren Fillen kann eine Verbandlinse die Schmerzen
lindern, beschleunigt die Heilung jedoch nicht. Antibiotika
sollten in Tropfenform und nicht als Salbe eingesetzt wer-
den.

- Ein Débridement des angehiuften/eingerollten Epithels mit
einem sterilen Zelluloseschwdmmchen oder einem Baum-
wolltupfer lindert die Beschwerden und ermdglicht eine von
den Defektrandern ausgehende Heilung. Oft finden sich im
betroffenen Bereich Unregelmafigkeiten der darunterliegen-
den Bowman-Membran.

— Lokales Diclofenac 0,1 % lindert die Schmerzen.

- Lokalandsthetika lindern die Schmerzen drastisch, diirfen je-
doch nicht zu Handen des Patienten gegeben werden.

- Augentropfen mit hypertoner Kochsalzlosung (5 %) viermal
taglich und Salbe zur Nacht konnen die Epitheladhésion ver-
bessern.

- Nach der Abheilung empfehlen einige Experten zur Prophy-
laxe einen lokalen Filmbildner wie Carbomergel drei- bis
viermal téglich fiir mehrere Monate.

* Rezidivierende Symptome:

- Lokale(s) Filmbildnergel oder -salbe oder Salbe mit hyperto-
ner Kochsalzlésung zur Nacht als Langzeittherapie kann aus-
reichend sein.

- Einfaches Débridement der betroffenen Epithelgebiete und
im Anschluss daran ggf. Glittung der Bowman-Membran
mit einem Diamantbohrer oder Excimerlaser.

- Langzeitanwendung einer Verbandlinse

- Punktion des Stromas in umschriebenen Arealen mit Aus-
nahme der Sehachse. Das Epithel muss vor dem Eingriff
nicht unbedingt entfernt werden.

6.13.5 Xerophthalmie
Einleitung

Vitamin A ist fiir den Erhalt der Oberflachenepithelien des Kor-
pers, die Immunfunktion und die Synthese des retinalen Photore-
zeptorproteins essenziell. Die Xerophthalmie bezeichnet ein Spek-
trum okuldrer Erkrankungen infolge einer unzureichenden Ver-
sorgung mit Vitamin-A-Mangel und ist die Spatmanifestation ei-
nes schweren Mangels. Ein Vitamin-A-Mangel kann durch
Mangelerndhrung, Malabsorption, chronischen Alkoholismus
oder eine hochselektive Diit verursacht sein. Das Risiko fiir Sdug-
linge ist erhoht, wenn bei ihren Miittern eine Mangelerndhrung
besteht und sie gleichzeitig eine Diarrho oder Masern haben.

Diagnostik

Das Grading-System der Weltgesundheitsorganisation (WHO) ist

in > Tab. 6.7 zusammengefasst.

o Symptome: Nachtblindheit (Nyktalopie), leichte Beschwerden
und Sehverlust.

 Konjunktiva:

- Die Xerosis ist durch eine trockene Konjunktiva in der Lid-
spaltenregion mit Verlust von Becherzellen, eine Plattenepi-
thelmetaplasie und Verhornung gekennzeichnet.

- Bitot-Flecke sind dreieckige Areale aus schaumigem, ver-
horntem Epithel in der Lidspaltenregion (> Abb. 6.40A),
die vermutlich auf eine Infektion mit Corynebacterium xero-
sis zuriickzufithren sind.

¢ Kornea:

- Fehlender Glanz durch die Xerosis.

- Bilaterale punktformige Hornhautepithelerosionen in der
Lidspaltenregion, die zu einem Epitheldefekt fortschreiten
koénnen, aber mit Therapie reversibel sind.

Tab. 6.7 WHO-Einteilung der Xerophthalmie.

XN Nachtblindheit

X1 Konjunktivale Xerosis (X1A) mit Bitot-Flecken (X1B)
X2 Korneale Xerosis

X3 Hornhautulzeration, weniger als ein Drittel (X3A); mehr als ein
Drittel (X3B)

XS Hornhautnarbe
XF  Xerophthalmie-Fundus



- Keratinisierung.

- Sterile Hornhauteinschmelzung infolge einer Kolliquations-
nekrose (Keratomalazie) und nachfolgende Perforation
(> Abb. 6.40B).

o Eine Retinopathie, die durch gelbliche Flecken in der Periphe-
rie charakterisiert ist, findet sich in fortgeschrittenen Féllen
und ist mit einer reduzierten Amplitude im Elektroretino-
gramm assoziiert.

Behandlung

Eine Keratomalazie ist ein Zeichen fiir einen sehr schweren Vit-

amin-A-Mangel und sollte insbesondere bei Kindern wegen mog-

licher letaler Folgen als medizinischer letaler Notfall behandelt
werden.

o Systemisch: oral (200.000 IE auf Olbasis) oder intramuskulir
(100.000 IE auf Wasserbasis) Vitamin A zur Therapie der Kera-
tomalazie. Aulerdem Multivitamin-Supplemente und Vit-
amin-A-reiche Erndhrung.

 Lokal: intensive Filmbildnertherapie, lokale Retinsdure und
Management der Perforation.

(B)

Abb. 6.40 Xerophthalmie. (A) Bitot-Fleck. (B) Keratomalazie und Perforation.
(Bild A zur Verfiigung gestellt von N. Rogers, Bild B von Kumar Puri)
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6.14 Hornhautektasien
6.14.1 Keratokonus
Einleitung

Der Keratokonus ist eine progredient verlaufende Erkrankung mit
zentraler oder parazentraler Stromaverdiinnung, begleitender api-
kaler Protrusion und irregulirem Astigmatismus. Ungeféhr 50 %
der normalen kontralateralen Augen entwickeln innerhalb von
16 Jahren einen Keratokonus. Schlussendlich sind beide Augen be-
troffen, wenngleich in den meisten Fallen nur in der Topografie.
Der Keratokonus wird nach den Keratometriewerten in eine leich-
te (< 48 D), eine mittelschwere (48-54 D) und eine schwere (> 54
D) Form eingeteilt. Die meisten Patienten haben keine positive
Familienanamnese. Die Nachkommen sind nur in ungefahr 10 %
der Fille betroffen und eine autosomal-dominante Vererbung mit
unvollstindiger Penetranz wird angenommen. Die Keratoko-
nusentwicklung beginnt meistens in der Pubertit oder im jungen
Erwachsenenalter mit einer einseitigen Sehverschlechterung. Sys-
temische Begleiterkrankungen sind das Down-, Ehlers-Danlos-
und Marfan-Syndrom, die Atopie sowie die Osteogenesis imper-
fecta. Okuldre Begleiterkrankungen sind Keratoconjunctivitis ver-
nalis, blaue Skleren, Aniridie, kongenitale Leberamaurose, Retini-
tis pigmentosa und stidndiges Augenreiben.

Diagnostik

» Symptome: einseitige Beeintrachtigung der Sehschirfe durch
eine zunehmende Myopie und Astigmatismus; gelegentlich
Erstmanifestation als akuter Hydrops (s.u.).

¢ Befunde:

- Mit der direkten Ophthalmoskopie in einer Entfernung von
etwa 50 cm kann ein ,,Oltropfen“-Reflex demonstriert wer-
den (> Abb. 6.41A).

— Bei der Skiaskopie ist ein irreguldrer ,,Scheren®-Reflex zu er-
kennen.

— Bei der Spaltlampenuntersuchung sind sehr feine, vertikale,
tiefe Stromastreifen (Vogt-Linien, > Abb. 6.41B) zu erken-
nen, die bei Druck auf den Bulbus verschwinden.

- Epitheliale Eisenablagerungen um die Keratokonusbasis
(Fleischer-Ring, > Abb. 6.41C) sind am besten mit einem
Kobaltblaufilter zu erkennen.

— Fortschreitende konusformige Hornhautprotrusion (> Abb.
6.41D) mit Hornhautverdiinnung (am stirksten am Apex).

- Ausbuchtung des Unterlids bei Abblick (Munson-Zeichen).
— Der akute Hydrops entsteht durch eine Ruptur der Descemet-
Membran mit pl6tzlichem Einstrom von Kammerwasser in
die Hornhaut (> Abb. 6.42A und B) und geht mit Schmerzen,
Photophobie und reduzierter Sehschirfe einher. Der Riss heilt

zwar meistens innerhalb von 6-10 Wochen und das Horn-
hautédem bildet sich zuriick, das Stroma kann jedoch unter-
schiedlich stark vernarben (> Abb. 6.42C). Durch die dabei
auftretende Abflachung der Hornhaut bessert sich das Sehver-
mogen oft. Akute Schiibe werden zu Beginn mit Zykloplegie,
Salbe mit hypertoner Kochsalzlosung 5% und einem Verband
oder einer weichen therapeutischen Kontaktlinse behandelt.
Eine beschleunigte Heilung wurde nach der Injektion von Gas
in die Vorderkammer im akuten Stadium beschrieben.




210 6 Kornea

« Die Keratometrie ergibt steile Werte.

 Die Hornhauttopografie (Videokeratografie) und andere neue
Verfahren zum Profiling der Hornhaut sind hochsensitiv fiir
den Nachweis und vor allem fiir die Uberwachung. Der Astig-
matismus ist zundchst symmetrisch und schleifenférmig, dann
asymmetrisch und verdndert sich dann zu einem nach in-
ferotemporal verlagerten steilwandigen Konus (> Abb. 6.43).
Gelegentlich entwickelt sich ein zentraler Konus (,,nipple®). Die
Verkriimmung durch Kontaktlinsen dhnelt manchmal einem
Konus in der Topografie, ist aber meistens bogenférmiger.

Behandlung

LASIK ist kontraindiziert. Vor refraktiven Hornhauteingriffen

sollten die Patienten auf einen Keratokonus untersucht werden.

o Augenreiben sollte vermieden werden.

o Brillengliser oder weiche Kontaktlinsen reichen zu Beginn im
Allgemeinen aus. Bei deutlicher Verdiinnung sollte das Tragen
einer Schutzbrille tiber den Kontaktlinsen erwogen werden.

« Harte Kontaktlinsen, gelegentlich auch sklerale, sind fiir ho-
here Astigmatismen erforderlich. Sie schaffen eine gleichmaf3i-

ge refraktive Oberfliche. Durch Fortschritte beim Linsendesign
und Material kann inzwischen eine gréflere Anzahl der Kerato-
konuspatienten mit Kontaktlinsen versorgt werden.

Das korneale Kollagen-Crosslinking mit Riboflavin-Augen-
tropfen zur Photosensibilisierung des Auges und anschliefSen-
der UV-A-Exposition kann eine Ektasie stabilisieren oder sogar
umkehren, hat aber unerwiinschte Wirkungen. Es wird hiufig
nach belegter Progredienz angewandt und kann mit der Im-
plantation eines Ringsegments kombiniert werden.

Die Implantation eines intrakornealen Ringsegments (Intacs
> Abb. 6.44) in einen mit Laser oder mechanisch angelegten
Tunnel ist relativ sicher und ermdéglicht zumindest eine mode-
rate Visusverbesserung und verbessert die Kontaktlinsentole-
ranz in fortgeschrittenen Fillen.

Eine Keratoplastik, perforierend oder tief anterior lamelldr
(deep anterior lamellar; DALK), ist bei Patienten mit fortge-
schrittener Erkrankung indiziert. Ein Hydrops in der Anamne-
se spricht fiir eine Diskontinuitdt der Descemet-Membran und
stellt eine Kontraindikation fiir die DALK dar. Das optische Er-
gebnis kann durch einen Restastigmatismus und eine Aniso-
metropie, die fiir die beste Sehscharfe mit Kontaktlinsen korri-
giert werden miissen, eingeschrankt sein.

Abb. 6.41 Keratokonus. (A) Roter , Oltropfen”-Reflex. (B) Vogt-Linien im tiefen Stroma. (C) Fleischer-Ring, der unter kobaltblauem Licht blau imponiert.

(D) Typischer Konus.
(Bild C zur Verfigung gestellt von R. Fogla, Bild D von C. Barry)
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o * S -
Abb.6.42 Akuter Hydrops. (A) Umschriebenes Hornhautédem. (B) Schweres diffuses Odem. (C) Spéte Vernarbung.
(Bild B und C zur Verfiigung gestellt von C. Barry)
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(Zur Verfiigung gestellt von E. Morris)
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Abb.6.44 Intrakorneales Ringsegment in situ.
(Zur Verfligung gestellt von C. Barry)

6.14.2 Pelluzide Randdegeneration

Die pelluzide Randdegeneration ist eine seltene, progredient ver-
laufende Krankheit mit peripherer Hornhautverdiinnung, die vor
allem den unteren Anteil beider Augen betriftt. Sie manifestiert
sich meist im Erwachsenenalter.

Diagnostik

o Symptome: langsam progredientes Verschwommensehen
durch zunehmenden Astigmatismus.
* Befunde:

- Bilaterales, langsam fortschreitendes, halbmondférmiges
1-2mm breites Band aus inferiorer, verdiinnter Hornhaut,
das mit 1 mm Abstand vom Limbus von 4-8 Uhr reicht
(> Abb. 6.45A).

— Das Epithel ist intakt und die Hornhaut oberhalb des ver-
diinnten Areals ektatisch und abgeflacht.

- Anders als beim Keratokonus werden kein Fleischer-Ring
und keine Vogt-Linien beobachtet. Ein akuter Hydrops ist
selten.

- Die Hornhauttopografie zeigt ein ,,Schmetterlingsmuster®
mit hohem Astigmatismus und diffuser Versteilung der infe-
rioren Kornea (> Abb. 6.45B).

Behandlung

Im Frithstadium werden Brillengldser und Kontaktlinsen einge-
setzt. Von den chirurgischen Optionen ist keine ideal. Sie werden
bei Patienten durchgefithrt, die keine Kontaktlinsen vertragen,
und umfassen die grofle exzentrische perforierende Keratoplastik,
die Thermokeratoplastik, die halbmondférmige lamellare Kerato-
plastik, die keilformige Resektion des erkrankten Gewebes, die
Epikeratoplastik und die Implantation eines intrakornealen Rings.
Die Ergebnisse des Kollagen-Crosslinkings sind vielversprechend.

Abb. 6.45 (A) Pelluzide Randdegeneration. (B) Topografie mit hohem Astig-
matismus und diffuser Versteilung der inferioren Kornea.
(Bild A zur Verfiigung gestellt von R. Visser, Bild B von R. Fogla)

6.14.3 Keratoglobus

Der Keratoglobus ist eine extrem seltene Erkrankung und kann
bereits bei der Geburt vorhanden sein. Differenzialdiagnosen sind
dann das kongenitale Glaukom und die Megalokornea, auflerdem
konnen Begleiterkrankungen vorliegen. Beim Auftreten im Er-
wachsenenalter ist er erworben. Im Gegensatz zum Keratokonus
wolbt sich die gesamte Hornhaut kugelfésrmig und nicht konisch
vor. Die Verdiinnung betrifft die gesamte Hornhaut (> Abb.
6.46). Ein akuter Hydrops ist selten, die Hornhaut reif}t jedoch
leichter und schon bei relativ geringen Traumen ein. Die Horn-
hauttopografie zeigt eine generelle Versteilung. Eine Operation ist
schwierig und das Tragen von Kontaktlinsen ist oft nicht zufrie-
denstellend. Intrastromale Ringsegmente und Cross-linking kon-
nen von Nutzen sein. Wichtig ist der Schutz der Augen vor Verlet-
zungen.
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