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Anamnese

Ein 9-jahriger Patient wurde mit der
Verdachtsdiagnose eines Astarterien-
verschlusses und einer Optikusatrophie
am linken Auge in unserer Poliklinik
vorgestellt. Der Patient berichtete uns
von einer zufillig bemerkten Sehver-
schlechterung seit ungefihr 2 Wochen.
Eine ophthalmologische Untersuchung
habe vor Eintreten der Beschwerden
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Einseitige Optikusatrophie bei
einem 9-jahrigen Patienten

noch nicht stattgefunden. Augenverlet-
zungen oder Augenoperationen wurden
verneint, bisherige Augenerkrankungen
waren nicht bekannt. Die Familien-
anamnese war unauffillig. Die Mutter
berichtete, dass die Familie bis zum
3. Lebensjahr des Kindes in Stidamerika
lebte.
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Klinischer Befund

Der unkorrigierte Visus in der Ferne be-
trug 1,0 rechts und 0,05 links. Der Nah-
visus lag rechts bei 1,0 und links bei 0,1.
Sowohl mit Korrektion als auch mit ste-
nopdischer Liicke war kein besserer Visus
zu erheben. Die Augenmotilitit war beid-
seits frei. Es bestanden keine Augenbe-
wegungsschmerzen. Die Pupillomotorik
auf dem rechten Auge war unauffillig,
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0.10 Abb. 1 < a Das Gesichts-
feld des rechten Auges war
unauffallig.b Am linken Au-
ge fanden sich diffuse Aus-
félle
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Abb. 2 <« aDie funduskopi-
sche Aufnahme desrechten
Auges zeigt einen Normal-
befund. b Die funduskopi-
sche Aufnahme des linken
Augeszeigteinerandschar-
fe, aber blasse Papille bei
fehlendem Makula-Wall-
reflex; in der temporalen
Raphe finden sich gelbe
Lésionen (roter Pfeil), die re-
tinalen GefaRe erscheinen
sehrdiinn
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auf dem linken Auge war ein relativer
afferenter Pupillendefekt (RAPD) nach-
weisbar. Das 30°-Gesichtsfeld am rech-
ten Auge war frei (8 Abb. 1a), am linken
Auge fanden wir unspezifische Skotome
(8 Abb. 1b). Der vordere Augenabschnitt
war beidseits unauftillig und reizfrei. Der
Glaskorper rechts war unauftillig, links
sahen wir eine milde zelluldre Infiltra-
tion. Der Augenhintergrund des rech-
ten Auges war unauffillig (@ Abb. 2a).
Am linken Auge sahen wir eine rand-
scharfe aber blasse Papille, einen feh-
lenden Wallreflex der Makula, engge-
stellte Gefdfle und eine fleckige Reflex-
vermehrung der gesamten Netzhautperi-
pherie (8 Abb. 2b). Zudem war temporal
der Makula eine gelbliche Lésion zu se-
hen. Ahnliche Lisionen fanden sich auch
vereinzelt in der mittleren Netzhautpe-
ripherie. In der Spectral-Domain-opti-
schen Kohirenztomographie (SD-OCT)
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Abb. 4 < Fundus-
kopische Aufnahme
deslinken Auges mit
gelblichen Lasionen
temporal der Ma-
kula (roter Pfeil), die
sichin der SD-OCT
als hyperreflektive
Ablagerungen un-
ter dem RPE darstel-
len (blauer Pfeil)

waren die zentrale und mittelperiphe-
re Netzhaut im Vergleich zum rechten
Auge deutlich verdiinnt bzw. atrophiert
(B Abb. 3a, b). Die gelbliche Lision tem-
poral der Makula stellte sich in der SD-
OCT als hyperreflektive Ablagerung un-
ter dem retinalen Pigmentepithel (RPE)
dar (B Abb. 4), und der praretinal anlie-
gende Glaskorper war zellig infiltriert.

Diagnostik

Aufgrund der einseitigen Glaskorperin-
filtration wurde eine Uveitisbasisdiagno-
stik durchgefiihrt. Die Testung auf Borre-
lien, Lues, Toxocara, Bartonella henselae
und Toxoplasmose waren nicht wegwei-
send. Auch Rheumafaktor, antinukledre
Antikorper und HLA-B51 waren negativ.
Zur weiteren Diagnostik bei einseitiger
Optikusatrophie fithrten wir zudem eine
Magnetresonanztomographie des Scha-

Abb. 3 <« a SD-OCT-Auf-
nahme der zentralen Netz-
haut des rechten Auges mit
intakten Netzhautstruktu-
ren. b SD-OCT des linken
Auges mit Verdiinnung al-
ler Netzhautschichtenim
Sinne einer Netzhautatro-
phie und zarter epiretinaler
Gliose

dels und der Orbita (cMRT) durch, der
Befund war unauffillig. Die anamnesti-
sche Besonderheit unseres Patienten be-
stand darin, dass er bis zum 3. Lebens-
jahr in Stidamerika lebte. Wegen des ein-
seitigen subakuten Verlaufs mit diffu-
ser Netzhautbeteiligung bei vorliegender
entziindlicher Genese (Vitritis) einerseits
und zunichst unauffilligem Upveitisla-
bors andererseits, stellten wir die Ver-
dachtsdiagnose einer diffusen unilatera-
len subakuten Neuroretinitis (DUSN).
Auch diebei unserem Patienten sichtbare
Optikusatrophie, Gefia3obliteration, fle-
ckige Reflexvermehrung der Netzhaut-
oberfliache (,Oréfice’s sign®) und gelb-
liche Sub-RPE-Ablagerungen sind typi-
sche Befunde bei dieser Erkrankung. Die
erweiterte Diagnostik mit Nachweis einer
Eosinophilie im Differenzialblutbild und
erhohter IgE-Antikérper ohne bekann-
te Atopie bzw. Allergien untermauerte
schliefllich die Diagnose.



Wie lautet lhre Diagnose?

Therapie und Verlauf

Die DUSN ist eine multifokale Choriore-
tinitis, die durch Nematoden verursacht
wird. Nach Riicksprache mit den Péidia-
tern unserer Klinik wurde eine Thera-
pie mit Albendazol 400 mg 1-mal tig-
lich p.o. iiber 4 Wochen eingeleitet, zu-
sdtzlich wurde Prednisolon 1 mg/kg Kor-
pergewicht taglich p.o. verordnet und
im Verlauf schrittweise abdosiert. Da bei
unserem Patienten ein Fadenwurm fun-
duskopisch nicht sichtbar war, kam ei-
ne interventionelle Behandlung mittels
fokaler Laserkoagulation (LK) oder eine
chirurgische Entfernung des Nematoden
mittels Vitrektomie nicht infrage. Bei un-
serem Patienten lag bereits eine Spétform
der Erkrankung mit Optikusatrophie vor,
eine Visusbesserung konnte deshalb lei-
der auch nach der Therapie nicht erreicht
werden.

Diskussion

Die diffuse unilaterale subakute Neuro-
retinitis wurde 1978 erstmalig von Gass
beschrieben. Dabei handelt es sich um
eine multifokale Chorioretinitis, verur-
sacht durch im subretinalen Raum mi-
grierende Nematoden [1]. Diese gelan-
gen {iber einen Zwischenwirt wie Hunde
oder Waschbiren oder auf direktem We-
ge durch Verschlucken von Nematoden-
eiern in die Blutwege und letztendlich
in das Auge [1]. Unter den Nematoden
wurde zuerst Toxocara canis als Ursache
fiir DUSN beschrieben [2]. Zu den ur-
siachlichen Erregern sind neben Baylisas-
caris procyonis (ein Parasit, der Waschba-
ren und Stinktiere befillt, haufiges Vor-
kommen im mittleren Westen der USA)
und Ancylostoma caninum (ein Hunde-
Hakenwurm, hiufiges Vorkommen im
Stidosten der USA) noch einige weite-
re Nematoden zu zihlen [1-4]. Auch in
Deutschland sind bereits einige Falle von
DUSN beschrieben, als Erreger vermutet
wurde Baylisascaris procyonis [5]. Letzt-
endlich war bei unserem Patienten der
Infektions-Zeitpunkt/-Ort nicht nachzu-
weisen. Sowohl eine frithe Infektion in
den ersten Lebensjahren in Siidameri-

ka, als auch eine spitere Infektion in
Deutschland ist denkbar. Die endemi-
schen Orte schliefen Lateinamerika und
Deutschland ein, jedoch wird von haufi-
geren Féllen aus Lateinamerika berichtet
[6, 7]. Des Weiteren infizieren sich v.a.
Kinder <2 Jahre mit den Nematodenei-
ern [1]. Die Larven kénnen im Gewebe
Monate bis Jahre tiberleben [1, 2]. Da die
Erkrankungen abwechselnd akute undla-
tente Phasen aufweisen, wird DUSN in
vielen Fillen von den Betroffenen nicht
bemerkt bis die Spatphase eintritt.
DUSN tritt vorwiegend unilateral auf,
seltener wurden bilaterale Verldufe be-
schrieben [8]. Betroffen sind meist die
gesamte Retina sowie das RPE, die retina-
len Gefifle, der subretinale Raum, der
Sehnerv und die Chorioidea. Vermutet
werden eine durch Nematoden und deren
Produkte verursachte Inflammation und
Degeneration der dufSeren Retinaschich-
ten [2]. Die Klassifizierung der DUSN in
Frith- und Spitphase erfolgt anhand der
klinischen Erscheinung. Die Frithphase
ist gekennzeichnet durch einen vermin-
derten Visus, eine moderate Vitritis, Pa-
pillitis, retinale Vaskulitis und wieder-
kehrende gelb-weiflliche dufere retinale
und chorioidale Lisionen [1]. Die Spat-
phase dagegen ist durch Optikusatro-
phie, retinale Arterienverengung, Dege-
nerationen der dufleren Retinaschichten
mit diffusen RPE-Unterbrechungen und
damit einhergehender erheblicher Visus-
minderung sowie einem RAPD charak-
terisiert 1, 2]. Funduskopisch sind ver-
mehrte Reflexe der internen limitieren-
den Membran (,,Oréfice’s sign®) typisch.
Nur die fundoskopische Darstellung
eines Fadenwurmes fithrt zur Diagno-
sesicherung. Nematoden konnen in je-
dem Stadium am Augenhintergrund auf-
gefunden werden. Der Fadenwurm zeigt
sich dabei héufig beweglich. Abhingig
von der Spezies betrigt die Fadenwurm-
ldnge 400 bis zu 2000 um. Oftmals ist der
Fadenwurm jedoch nicht sichtbar, sodass
indirekte je nach Frith- oder Spétphase ty-
pische Fundusverdnderungen eine oku-
lare Beteiligung der Nematodeninfekti-
on vermuten lassen. Subretinale Spuren
(91,7 %), fokale Verdnderungen des RPEs

(89,3%), kleine weiflliche punktformi-
ge Lasionen (80,2 %) und eine Optikus-
atrophie (76,9 %) sind dabei die hiufigs-
ten klinischen Zeichen [9]. In der SD-
OCT zeigt sich hiufig eine Atrophie der
Netzhaut am hinteren Pol mit Ausdiin-
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Einseitige Optikusatrophie
bei einem 9-jahrigen
Patienten

Zusammenfassung

Ein 9-jahriger Patient stellte sich aufgrund
einer seit 2 Wochen zufallig bemerkten
Sehminderung auf dem linken Auge vor.
Funduskopisch waren neben einer leichten
Vitritis eine blasse Papille, enggestellte
GefaBe und eine Reflexvermehrung

der Netzhautoberfldche sichtbar. In der
Blutuntersuchung waren die Werte bis
auf eine Eosinophilie und einen erhéhten
Immunglobublin E(IgE)-Antikdrpertiter
normal.

Schliisselworter
Chorioretinitis - Vitritis - Optikusatrophie -
Visusminderung - Skotom

Unilateral optic atrophy in a 9-
year-old patient

Abstract

A 9-year-old patient presented with a
reduction of visual acuity in the left eye,
which was incidentally noticed 2 weeks
previously. Funduscopy revealed a mild
vitritis, a pale optic disk, narrowed blood
vessels and an increased reflex of the retinal
surface. The values in the blood examination
were normal apart from eosinophilia and an
elevated immunoglobulin E (IgE) antibody
titer.

Keywords
Chorioretinitis - Vitritis - Optic atrophy - Loss
of visual acuity - Scotoma
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nung der retinalen Nervenfaserschicht-
dicke und Aufhebung der fovealen Senke.
Des Weiteren lassen sich in der SD-OCT
gelegentlich subretinale Tunnel (,Gar-
cias sign“) erkennen, bzw. der Faden-
wurm selbstkann als intraretinale Hyper-
reflektivitit dargestellt werden [10]. Eine
im Blut nachgewiesene Eosinophilie und
IgE-Antikorper-Erhohung weist auf eine
parasitire Infektion hin.

» Diagnose: Diffuse unilaterale
subakute Neuroretinitis (DUSN)

Als erginzende Diagnostik kann eine
Elektroretinographie (ERG) durchge-
fuhrt werden. Aufgrund des jungen
Alters unseres Patienten wurde darauf
verzichtet. Zu erwarten wire dabei ei-
ne reduzierte B-Welle proportional zur
retinalen Beteiligung [11].

Differenzialdiagnostisch ist in der
Frithphase aufgrund der fokalen Cho-
rioretinitis an Sarkoidose, Toxoplasmose,
Histoplasmose, multifokale Chorioiditis,
serpingindse Chorioiditis, akute poste-
riore multifokale plakoide Pigment-
epitheliopathie, ~ Multiple-Evanescent-
White-Dot-Syndrom, unspezifische Op-
tikusneuritis und Papillitis zu denken.
Die Spitphase einer DUSN kann einer
posttraumatischen Chorioretinopathie,
okklusiven Geféflerkrankung, Chorio-
retinitis bei Sarkoidose, Retinopathia
pigmentosa, LHON oder toxischen Re-
tinopathie [12, 13] &hneln. Bei Befall des
zentralen Nervensystems wurden neu-
ropsychiatrische und neurodegenerative
Symptome, u. a. Schizophrenie, kognitive
Defizite und demenzielle Erkrankungen,
beobachtet [14]. Schwere Infektionen
beim Kind kénnen sich durch plotzliche
Lethargie, Nackensteifigkeit, Torticol-
lis, Opisthotonus, Ataxie, verminderte
Koptkontrolle, Verlust der Feinmotorik,
Unfihigkeit alleine zu sitzen, stehen oder
gehen duflern [14, 15].

Therapie der Wahl bei Darstellung des
Fadenwurmes ist eine Laserkoagulation
(LK) des Parasiten. Bei der LK wird der
Fadenwurm durch konfluierende Laser-
herde von 200 um Grof3e bei 200 mW und
0,2s Dauer mit einem 532- oder 810-
nm-Laser abgeriegelt, gefolgt von einer
liickenlosen weiteren Umstellung. Befin-
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det sich der Fadenwurm nahe der Fo-
vea mit Gefahr einer bleibenden zentra-
len Sehminderung nach LK, kénnen sehr
zarte Laserherde appliziert werden, um
den Fadenwurm Richtung mittlere Pe-
ripherie zu bewegen und anschlieflend
dort die LK des Fadenwurmes durchzu-
fithren [13]. Auch die Vitrektomie wurde
als Therapieoption beschrieben [13]. In
den meisten Fallen ldsst sich aber der Fa-
denwurm nicht lokalisieren, da Nemato-
den von Licht wegmigrieren. In diesem
Fall beschrinkt sich die Behandlung auf
eine systemische Therapie mit Antihel-
minthika, z. B. Albendazol [5]. Beglei-
tend koénnen Kortikosteroide eingesetzt
werden, um eine antiinflammatorische
Wirkung zu erzielen [16, 17]. Bei Kin-
dern sollte die Therapie unbedingt in en-
ger Abstimmung mit einem Kinderarzt
erfolgen.

Fazit fiir die Praxis

== DUSN ist eine multifokale Chorioreti-
nitis, verursacht durch Nematoden.

== Typisch ist der einseitige subakute
Verlauf mit Beteiligung der gesamten
Netzhaut.

== Die Reiseanamnese kann bei der
Diagnosestellung wegweisend sein.

== Diagnostisch hilfreich ist der Nach-
weis einer Eosinophilie und einer IgE-
Erhohung.

== Friihphase mit moderaten Entziin-
dungszeichen (Vitritis, Papillitis,
Vaskulitis).

== Spatphase mit Optikus- und Netz-
hautatrophie einhergehend mit
einem RAPD.

== Therapie der Wahl ist die Laserko-
agulation, sofern der Fadenwurm
funduskopisch sichtbar ist.

== Alternativ kommen Antihelminthika
(z.B. Albendazol) als systemische
Therapie zum Einsatz.
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