Atrophia gyrata

Atrophia gyrata, fortschreitende, aber
behandelbare Netz-Aderhautdegeneration

Friihzeitige Diagnose und Behandlung sind erforderlich.

Eine junge Patientin mit hoher Myopie klagte Uber eine zunehmende
Sehminderung mit Photophobie. In dieser Situation besteht die Gefahr, dass
der Arzt irrtimlich meint, die zunehmende Sehminderung stehe in Zusam-
menhang mit der Myopie, sodass die Fundusperipherie nicht genau unter-
sucht wird. Unbehandelt fiihrt aber eine Atrophia gyrata zur Erblindung.

Losung und Alternativen

Bei dem typischen Krankheitsbild einer Atrophia gyrata zeigen sich rundli-
che, girlandenformig begrenzte atrophische Areale der Netzhaut- Aderhaut
in der mittleren Fundusperipherie. Die Verdnderungen schreiten langsam
fort. Ein zystoides Makuladdem mit Visusminderung, Gesichtsfeldeinen-
gung sowie eine fehlende ERG-Antwort und Nachtblindheit konnen schon
im Kindesalter festgestellt werden.

Es besteht eine Hyperornithindmie, die durch eine reduzierte Aktivitat
des Enzyms Ornithin-Ketosdure- Aminotransferase hervorgerufen wird.

Die Erkrankung wird autosomal-rezessiv vererbt.

Therapie

Eine Enzymaktivierung kann durch eine hohe Zufuhr des Coenzyms Py-
ridoxin (Vitamin B6) erreicht werden. Zusitzlich wird mit einer Diét (Ei-
weif- oder Argininreduktion) versucht, den Ornithinspiegel zu senken.
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Atrophia gyrata

O Abb. 1

Atrophia gyrate: scharf begrenzte, schollige Choriokapillaris- und Aderhaut-
Atrophie (aus Augustin 2007)

Weiterfiihrende Tipps

© AZOOR (Akute zonale okkulte duflere Retinopathie); ® Chorioiditis
und Diplopie bei Borreliose; ® Erblindung durch Filariose; ® Progressive
Netzhautnekrose (Akutes Retinales-Nekrose-Syndrom)
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Biopsieverbot eines pleomorphen Adenoms der Tranendriise

Biopsieverbot eines pleomorphen
Adenoms der Tranendriise

Friiher Nachweis des Tumors mit dem MRT ohne Biopsie.

Ein 50-jahriger Patient berichtet iber eine langsam zunehmende Schwel-
lung im temporalen Oberlidbereich.

Losung und Alternativen

Der Tumor ist als derbe, begrenzte Schwellung mit langsam- progressivem
Wachstum erkennbar und kann zu einer Dislokation des Bulbus nach me-
dial unten fithren.

Das pleomorphe Adenom (frither auch als ,Tranendriisenmischtumor*
bezeichnet) ist der hdufigste epitheliale Tranendriisentumor, der meistens
im vierten bis fiinften Lebensjahrzehnt auftritt.

Bei Verdacht auf einen Trinendriisentumor stellt die Magnetreso-
nanztomographie (MRT) die diagnostische Methode der Wahl dar. Dieser
Tumor kann aufgrund der unterschiedlich dichten Bestandteile mit dem
MRT beurteilt werden. Bei zusitzlich vorhandenen knéchernen Lasionen
kann zusitzlich auch ein Computertomogramm (CT) hilfreich sein.

Eine Probebiopsie verbietet sich beim pleomorphen Adenom, da hier-
bei eine hohere Tendenz zur bosartigen Entartung beobachtet wurde. Des-
halb sollte der Tumor vollstindig mit der Kapsel operativ entfernt werden.
Selten wurde eine maligne Entartung beobachtet.

Gefiirchtet ist vor allem das adenoidzystische Karzinom als hochmali-
gner Tranendriisentumor, das in seltenen Fillen aus einem pleomorphen
Adenom hervorgehen kann. Dieser Tumor zeichnet sich durch perineu-
rales rasches Wachstum und ossére Infiltration aus und kann erhebliche
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Schmerzen bereiten. Eine frithzeitige Exenteratio orbitae, gegebenenfalls
mit einer Knochenresektion sowie eine anschliefende Bestrahlung mit
Chemotherapie sind erforderlich.

Weiterfiihrende Tipps

© Navigationssystem in der Orbitachirurgie
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