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Vorwort

Das vorliegende Diplomarbeitsprojekt widmet sich den Ursachen der
ophthalmologischen und systemischen Erkrankungen, welche eine Schwellung des
Sehnervenkopfes nach sich ziehen. Der Sehnervenkopf stellt das distale Ende des
zweiten Hirnnervs (N. opticus) dar, welcher im Diencephalon seinen Ursprung hat.
Nur dieser Sehnervenkopf kann in vivo anhand der direkten oder indirekten
Ophthalmoskopie und dem dafir notwendigen Licht, ohne den/die
Patienten/Patientin einem Risiko auszusetzen, in seinem physiologischen oder
pathologischen Zustand beurteilt werden. Die Ganglienzellen der Netzhaut, welche
den Sehnervenkopf bilden, nehmen die elektromagnetischen Strahlen des Lichts
auf und mittels der daraufhin erzeugten elektrischen Potentiale, welche an das
Gehirn weitergeleitet werden, sind die Menschen in der Lage all die Farbnuancen
und Formen der Umwelt wahrzunehmen. Erst kurzlich wurde in den Medien die
Fahigkeit zur Synasthesie des Auges als Sinnesorgan beleuchtet, denn viele
Menschen konnen die elektrischen Potentiale des Sehnervs nicht nur in Bildern,
sondern auch in Sprache verarbeiten. Demnach kann die Umwelt mit dem
Sehnerven sogar gehort bzw. in gewisser Weise ,akustisch® wahrgenommen
werden. Aus diesen Grinden kann das Auge als das wohl wichtigste Sinnesorgan
des Menschen betrachtet werden. Doch was passiert, wenn plétzlich eine
Gesichtsfeldeinschrankung auftritt oder zentral nur mehr ein schwarzer Fleck
wahrgenommen wird, wodurch alltagliche Situationen wie zum Beispiel das Lesen
unmoglich werden oder einem ,schwarz vor Augen® wird. Kommt dann noch eine
Begleitsymptomatik wie Kopfschmerzen, Schwindel, Ubelkeit oder Erbrechen hinzu,
wird von den Betroffenen initial sehr haufig eine neurologische Abteilung
aufgesucht. An der Neuroophthalmologie ware man jedoch an der richtigeren
Adresse — hier kann namlich der Sehnerv gezielt mit der schon oben genannten
Ophthalmoskopie in vivo und mit weiteren diagnostischen MalRnahmen auf
Pathologien untersucht werden, um so eine Sehnervenkopfschwellung
unterschiedlicher Genese zu diagnostizieren. Die Differentialdiagnosen sind dabei
weitreichend, weshalb hinsichtlich der exakten Ursachenerhebung eine

interdisziplinare Diagnosefindung erforderlich ist.




In der Fachliteratur sind die Zahlen zur Inzidenz der Sehnervenkopfschwellung per
se aulderst begrenzt, ebenso existiert kein umfassendes Werk, welches jegliche
Ursachen, die zu einer Sehnervenkopfschwellung beitragen kdnnen, aufgreift. Jene
zwei Aspekte bildeten die Grundlage der Motivation einer empirisch

aufzubereitenden Primarforschungsfrage, die wie folgt lautet, nachzugehen:

“Welche Ursachen
stehen hinter einer Schwellung des Sehnervenkopfes

von einem oder beiden Augen?”

Des Weiteren muss erwahnt werden, dass an der Universitats-Augenklinik Graz
noch keine derartige retrospektive Studie zu den ganzheitlichen Atiologien der
Sehnervenkopfschwellungen durchgefuhrt wurde. Zumeist werden einzelne wenige
Ursachen genauer untersucht und erortert, wodurch sich eine Licke an

epidemiologischen Daten hinsichtlich der geschwollenen Papille auftat.
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Zusammenfassung

Einleitung

Eine Papillenschwellung ist eine potentiell visusmindernde und
gesichtsfeldeinschrankende Erkrankung, hinter der sich lebensbedrohende
Ursachen verbergen konnen. Das Ziel der Studie war die detaillierte Evaluierung
des weitreichenden Spektrums an Atiologien der Papillenschwellung innerhalb

eines tertiaren Zentrums im Siidosten Osterreichs.
Patientinnenkollektiv

Im Zeitraum von Oktober 1996 bis Oktober 2017 wurden an der Spezialambulanz
fur Neuroophthalmologie an der Universitats-Augenklinik Graz 1.124 Patientinnen
mit einer uni- oder bilateralen Papillenschwellung vorstellig. In die vorliegende
retrospektive Betrachtung wurden 614 Patientinnen mit zumindest einer
Verlaufskontrolle inkludiert, wodurch sich das endglltige Patientinnenkollektiv im
Alter von 0 bis 96 Jahren aus 290 Mannern, sowie 266 Frauen und weiteren 58
Kindern (22 Knaben und 36 Madchen) mit einem Durchschnittsalter von

50,41 + 20,59 zusammensetzte.
Ergebnisse

Insgesamt wurden 626 Sehnervenkopfschwellungen ausgewertet, wobei 402
(64,22 %) unilateral und 224 (35,78 %) an beiden Augen auftraten. 72 (11,50 %)
Patientinnen zeigten eine Stauungspapille, 205 (32,75 %) Papillenschwellungen
beruhten auf einer vaskularen, 164 (26,20 %) auf einer entziindlichen und sechs
(0,96 %) auf einer traumatischen Genese. 16 (2,56 %) geschwollene Papillen
wurden aufgrund einer Optikuskompression hervorgerufen, acht (1,28 %) folgten
auf eine neoplastische Primarerkrankung und weitere acht (1,28 %) waren auf ein
paraneoplastisches Syndrom zurickzufihren. 20 (3,19 %) Schwellungen der
Papilla nervi optici wurden medikamentos oder postinterventionell induziert. Weiters
fanden sich 96 (15,34 %) unklare, 16 (2,56 %) sonstige Atiologien, sowie 15

(2,40 %) Pseudopapillenschwellungen.
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Diskussion

Die diagnostische Grundlage einer Papillenschwellung bildete die
neuroophthalmologische Untersuchung. Ergéanzend wurde bei einem Groldteil der
Patientinnen eine neurologische, internistische und/oder radiologische Abklarung
hinzugezogen. Mafgebend hierfiir sind die zugrundeliegenden Atiologien, die vom
zentralen Nervensystem ausgehen koénnen oder als Systemerkrankungen

vorliegen. Eine breite interdisziplinare Aufarbeitung ist demzufolge unerlasslich.
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Abstract

Introduction

An optic disc swelling is a potentially vision decreasing and visual field limiting
disease which may be caused by life-threatening aetiologies. The aim of this study
was the detailed evaluation of the far-reaching spectrum of aetiologies of the optic

disc swelling at the medical centre in the southeast of Austria.
Patient population

From October 1996 to October 2017 1.124 patients with an unilateral or bilateral
optic disc swelling were consulting the special outpatient department for Neuro-
Ophthalmology at the University Ophthalmic Clinic Graz. The present retrospective
consideration includes 614 patients with at least one follow-up, the final database
contained patients with an age between one month and 96 years. Among these
patients 290 men, 266 women as well as 58 children (22 male and 36 female) with

an average age of 50,41 + 20,59 were analyzed.
Results

Altogether 626 optic disc swellings were evaluated, 402 (64,22 %) of them appeared
unilateral and 224 (35,78 %) at both eyes. 72 (11,50 %) patients exhibited a
papilledema, 205 (32,75 %) optic disc swellings relied on vascular, 164 (26,20 %)
on inflammatory and six (0,96 %) on traumatic origin. 16 (2,56 %) optic nerve
compressions had aroused swollen optic discs, eight (1,28 %) followed on a
neoplastic primary illness, eight (1,28 %) resulted from a paraneoplastic syndrom.
20 (3,19 %) swellings of the papilla nervi optici were induced by drugs or post-
interventionally. Furthermore there were 96 (15,34 %) uncertain, 16 (2,56 %) other

aetiologies, as well as 15 (2,40 %) pseudo-optic disc swellings.
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Conclusion

The neuro-ophthalmologic examination provided the diagnostic basis for the optic
disc swelling. In addition, neurological, internistic and/or radiological investigations
were consulted for most of the patients. The basic aetiologies, which stem from the
central nervous system or may emerge as system diseases, were decisive.

Therefore a wide interdisciplinary processing is essential.
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1 Einleitung

Das visuelle Organsystem kombiniert mit der visuomotorischen Koordination verfugt
Uber eine unfassbare Reichweite und eine ebensolche Anpassungsfahigkeit. Kein
anderes Sinnesorgan ist in der Lage, derartig viele Informationen — bis zu
80 Prozent aus unserer komplexen Umwelt — zu erfassen. Hierzu werden
elektromagnetische Wellen im Bereich von 400 bis 750 Nanometer anhand der
Photorezeptoren der Netzhaut (Retina) wahrgenommen, analysiert, selektiert und
weiterverarbeitet, sodass die fir den Menschen relevanten Informationen in eine
neuronale Aktivitat umgewandelt werden. Eine Modulation und Bewertung dieser
externen visuellen Reize findet innerhalb der gesamten Sehbahn statt, woftr etwa
25 Prozent des Zentralnervensystems und weitere 60 Prozent des Cortex cerebri
bendtigt werden. Der Informationstransport zwischen dem visuellen Sinnesorgan im
Einklang mit der Visuomotorik und dem zentralen Sehsytem erfolgt Uber den
Sehnerv (N. opticus), welcher in den retinalen Ganglienzellen seinen Ursprung
nimmt. Dieserorts bezeichnet man den intrabulbaren Teil des N. opticus als
Sehnervenkopf (auch Sehnervenpapille oder Papilla nervi optici), an welchem sich
eine Vielzahl an Pathologien aufgrund okular lokalisierter oder systemischer

Erkrankungen auspragen konnen [19, 30, 53].

Zivilisationskrankheiten, wie ein arterieller Hypertonus, eine Hyperglykamie, aber
auch ein Body-Mass-Index (BMI) = 30 kg/m? in Kombination mit einer
Schwangerschaft, infektiologischen Erkrankungen wie einer Borreliose oder einem
erhohten peri- oder postoperativen Blutverlust kdnnen beispielsweise ohne
adaquate Adaptation zu Gesichtsfeldeinschrankungen und Visusminderungen
fuhren. Die Sensibilitat jeglicher Fachdisziplinen der Humanmedizin gehort soweit
gescharft, dass jene okulare Symptomatik, welche haufig nur additiv zu den im
Vorfeld auftretenden internistischen und/oder neurologischen Krankheitszeichen
hinzukommen, richtig zugeordnet und eingeschatzt wird. Diese ophthalmologischen
Symptome und auch samtliche anderen klinischen Zeichen, die es in dieser Arbeit
darzulegen gilt, sollen den Anlass fur eine Untersuchung des Sehnervenkopfes
anhand der direkten oder indirekten Ophthalmoskopie geben. Wird dadurch eine
randunscharfe und erhabene Papille (Sehnervenkopfschwellung) fruhzeitig

inspiziert, erfordert dies primar weitere neuroophthalmologische Diagnostiken
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und/oder neurologische, internistische, sowie radiologische
Konsiliaruntersuchungen, um eine von vielzahlig vorhandenen
Differentialdiagnosen der bestehenden Sehnervenkopfschwellung zuordnen zu
konnen. Dieses Diplomarbeitsprojekt beschaftigt sich unter anderem mit den
Atiologien einer Papillenschwellung, welche auch auRerhalb der Ophthalmologie
von Bedeutung sind, um einen neuroophthalmologisch abwendbar gefahrlichen
Verlauf rechtzeitig erkennen und darauf adaquat reagieren und diesen in der Folge

auch therapieren zu konnen [7, 19, 30, 47, 53].
1.1 Aufbau der Sehbahn

Die Sehbahn strukturiert sich aus vier neuronalen Teilabschnitten. Das erste Neuron
besteht aus den etwa 126,4 Millionen Photorezeptoren, welche sich in 120 Millionen
Stabchen (zum skotopischen Sehen) und 6,4 Millionen Zapfchen (zum
photopischen Sehen) gliedern. Das zweite Neuron setzt sich aus mehr
als 20 Millionen Bipolarzellen zusammen und das dritte Neuron organisiert sich aus
den in der Netzhaut befindlichen retinalen Ganglienzellen, aus dem daraus
formierten N. opticus, dem Chiasma opticum (ChO) und dem Traktus opticus. Zum
nachfolgenden vierten Neuron der menschlichen Sehbahn zdhlen das Corpus
geniculatum laterale (CGL; ein Teil des Thalamus mit einem Volumen von etwa
14 x 8 x 4 mm3), die Gratiolet-Sehstrahlung (Radiatio optica) und die Sehrinde (Area
striata 17 nach Brodman) (siehe Abbildung 1.1). Diese intrakraniellen Bahnen und
Areale im Zentralnervensystem (ZNS) verfigen gemeinsam uber zehn Millionen
Axonen und etwa einer Milliarde Neuronen. Es gibt speziell flr die Okulomotorik
weitere Hirnareale (Area para- und peristriatae), die eine enge neuronale
Konnektion zur Sehrinde besitzen. Des Weiteren besteht neben der Radiatio optica
ein kleines Axonbundel (Tractus retinohypothalamicus), welches von den retinalen
Ganglienzellen des N. opticus ausgeht, sich vom ChO abzweigt, um infolgedessen
den anterioren Hypothalamus zu innervieren. Dadurch sind Lichtreize in der Lage

den zirkadianen Rhythmus des Menschen zu beeinflussen [19, 33, 49].
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Abbildung 1.1: Sehbahnaufbau; Darstellung der Gesichtsfeldausfalle [19, 33, 49]
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1.1.1 Die Neuronen der Sehbahn

Um die Gesichtsfeldausfalle (siehe Abbildung 1.1) und weitere charakteristische
Symptome in Abhangigkeit von einer bestehenden Pathologie innerhalb der zuvor
beschriebenen Sehbahn stets in Anbetracht einer Ursache, die zu einer
Sehnervenkopfschwellung fuhrt, zu verstehen, wird in dieser vorliegenden Arbeit
der Fokus allen voran auf die Anatomie, Histologie und neurologische
Reizweiterleitung der Netzhaut, des Sehnervs, des ChO und des Tractus opticus
gerichtet. FUr eine detaillierte Betrachtung des vierten Neurons der Sehbahn,
welche in Abbildung 1.1 grau angedeutet ist, sei auf einschlagige Literatur

verwiesen.

1.1.2 Photorezeptoren und Bipolarzellen — 1. und 2. Neuron

Die Netzhaut beinhaltet im weiteren Sinne drei Neurone der menschlichen
Sehbahn; das sind die Photorezeptoren, die Bipolarzellen und die retinalen
Ganglienzellen. Insgesamt gliedert sich die Netzhaut jedoch in elf Schichten (siehe
Abbildung 1.2), wobei nur die ersten neun Schichten (Pars optica retinae)
lichtempfindlich sind und somit den Lichtreiz aufnehmen und weiterverarbeiten
konnen, sodass die Sehinformation an die Area striata weitergeleitet werden kann,
die zehnte und elfte Schicht (Pars caeca retinae) bilden den lichtunempfindlichen
Teil. Somit ist die Netzhaut ein mehrschichtiges, sensorisches Nervengewebe,
welche die innerste Schicht des Auges darstellt; nach anterior schliet der
Glaskorper (Corpus vitreum) und nach posterior die Aderhaut (Choroidea) an.
Mittels Ophthalmoskopie (Abschnitt 2.4.1.6) und optischer Koharenztomografie
(OCT) oder OCT-Angiografie (Abschnitt 2.4.1.9) kann die Netzhaut (Abbildung 1.3)
mit all ihren anatomischen Strukturen inspiziert werden. Dadurch ist es
beispielsweise mdglich minimale Gefalpathologien oder Erhabenheiten der
Netzhaut, wie eine Sehnervenkopfschwellung rasch und sicher zu befunden [19, 33,
49].
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Abbildung 1.2: Schematischer und histologischer Aufbau der Netzhaut [33]

Fovea centralis  Makula lutea Excavatio disci Papilla nervi optici

1: Arteria centralis retinae 6: Arteriola nasalis retinae superioris
2: Arteriola nasalis retinae inferior 7: Arteriola temporalis retinae superioris
3: Arteriola temporalis retinae inferioris 8: Venola nasalis retinae superioris
4: Venola nasalis retinae inferior 9: Venola temporalis retinae superioris
5: Venola temporalis retinae inferioris 10: Arteriola macularis inferior

11: Arteriola macularis superior

Abbildung 1.3: Physiologische Netzhaut mit den Verlaufen der Sehnervenfasern und den
grélReren Gefalle [14, 26]
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1.1.3 Retinale Ganglienzellen — 3. Neuron

Der Sehnervenkopf wird aus den langen unmyelinisierten Axonen der retinalen
Ganglienzellschicht gebildet. Die Ganglienzellschicht geht anschlieRend in die
Nervenfaserschicht der Netzhaut Gber und der myelinisierte Sehnerv verlasst den
Bulbus. Der Sehnerv (zweite Hirnnerv) gehért zum dritten Neuron der Sehbahn und
fungiert als Brucke zwischen Retina und ChO. Im ChO kreuzen sich jene von der
nasalen Retina ausgehenden Sehnervenfasern, um im Anschluss in der jeweils
kontralateralen Hemisphare den Tractus opticus zu bilden. Die von der temporalen
Retina ausgehenden Sehnervenfasern verlaufen im ChO ungekreuzt zur
ipsilateralen Hemisphare. Nach dem ChO ziehen die Axone des N. opticus als
Tractus opticus zum Corpus geniculatum laterale. Der N. opticus weist eine
Gesamtlange von etwa 35 bis 55 mm auf und besteht aus dem intrabulbaren, dem
intraorbitalen und dem intrakraniellen Abschnitt. Der intrabulbare Abschnitt bzw. die
Papilla nervi optici und die dazugehorige Gefallversorgung durch die Arteria (A)
centralis retinae und Vena (V) centralis retinae, welche 10 bis 15 mm posterior des
Augapfels (Bulbus oculi) in den N. opticus eintreten, sind anhand der
Ophthalmoskopie einsehbar. In der Gesichtsfelduntersuchung (Abschnitt 2.4.1.5)
stellt sich die Papille als blinder Fleck (auch Mariotte-Fleck genannt) dar, denn der
Sehnervenaustrittspunkt aus dem Augapfel enthalt keine Photorezeptoren, wodurch
an dieser Stelle im Gesichtsfeld physiologischerweise ein absoluter Sehausfall
bestent. Ein vergroRerter blinder Fleck kann jedoch fir etwaige
neuroophthalmologische Erkrankungen hinweisgebend sein, wie zum Beispiel einer

vorhandenen Stauungspapille oder einer diabetischen Papillopathie [19, 33, 49].

An dieser Stelle wird nun naher auf die physiologischen Gegebenheiten der Papille
eingegangen, die méglichen pathologischen Veranderungen und deren Atiologien

werden im Kapitel 2 naher erortert.

Die Papille weist eine Flache von ca. 2,7 mm? auf, welche aus ungefahr
1,3 Millionen Axonen retinaler Ganglienzellen bestlckt ist. Zudem betragt der
durchschnittliche Durchmesser 1,5 mm und unter der aufrechten und seitenrichtigen
ophthalmoskopischen Betrachtung erscheint die Papille hochoval mit einer
physiologischen gelb-orangen Farbung [19, 33, 49]. Es muss angemerkt werden,
dass Menschen mit heller Haut, blonden Haaren, einer Myopie und tendenziell

grolReren Papillen eine hellere Farbung der Papille aufweisen und vice versa [49].
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Die Papille ist scharf von der umliegenden Retina abgegrenzt, was im temporalen
Anteil der Papille am besten detektiert werden kann. Hingegen erscheint die
Abgrenzung der Papille im nasalen Bereich, am superioren und inferioren Pol
aufgrund der dicker austretenden Nervenfaserblndel etwas verwaschen. Dies
erklart auch, warum die temporale Papillenhalfte blasser gefarbt sein kann. Die
Nervenfasern der Papille befinden sich im Netzhautniveau, weshalb die gesunde
Papille nicht erhaben erscheint. Im Zentrum oder fallweise etwas nach temporal
verlagert findet man eine querovale Aushohlung des Sehnervenkopfes, die
sogenannte Exkavation, da an dieser keine Nervenfasern in den intraorbitalen Teil
austreten, ist dies zugleich die hellste Stelle der Papille. Der Circulus, der zwischen
dem Papillenrand und der Exkavation entsteht, stellt den neuroretinalen Randsaum
dar, hierin werden alle Sehnervenfasern gebindelt, um im Anschluss Uber die
Lamina cribrosa sclerae hinweg den Sehnerv zu bilden. Der neuroretinale
Randsaum kann anhand der ,,I[SNT-Regel“ auf Pathologien gepruft werden: am
inferioren Pol (1) der Papille soll dieser am breitesten sein, gefolgt vom superioren
Pol (S) und dem nasalen Bereich (N), der temporale Bereich (T) hingegen ist am
schmalsten. Die Beurteilung der Exkavationsgrofe erfolgt anhand der ,,Cup-to-disk-
ratio“ (Quotient aus Exkavation-zu-Papillendurchmesser (E/P-Wert)). Auch die
zirkulare papillennahe Region lasst sich ophthalmoskopisch darstellen, hierbei sind
die peripapillaren Sehnervenfasern, die radial auf die Papille zulaufen,
auszumachen (siehe Abbildung 1.3). Der Sehnervenkopf wird Gber den ZINN-
HALLER-GefalRkranz (Circulus arteriosus ZINNII) versorgt (Abbildung 1.4), welcher
aus der Arteria centralis retinae und den Arteriae (Aa) ciliares posteriores breves

gebildet wird, welche wiederum aus der A. ophthalmica stammen [19, 33, 49].

Dura mater
(Vagina externa nervi optici)
Pia mater
Arachnoidea (Vagina interna nervi optici)

I x T Aa. ciliares posteriores longae

T Aa. ciliares posteriores breves

sl : }> Papilla (Discus) nervi optici
; Haller-Zinn-Gefaltkranz

\

A. ophthalmica A. centralis retinae

A. ciliaris posterior

Abbildung 1.4: Gefallversorgung des Sehnervenkopfes in Anlehnung an [50]
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1.1.31 Papille myoper und hyperoper Augen
Die Papille myoper Augen zeichnet sich durch einen meist schragen
Sehnerveneintritt aus und der Sehnervenkopf selbst wird in der Literatur
flachenmaRig groRer als gewohnlich beschrieben, dementsprechend ist auch die
,Cup-to-disc-ratio” physiologischerweise vergrof3ert und die Exkavation ist bei stark
ausgepragter Myopie haufig nicht eindeutig abgrenzbar. Da der Bulbus oculi eines
myopen Auges verlangert ist, ergeben sich Modifikationen des Augenhintergrundes,
beispielsweise entfernt sich die Choroidea von der Papille, allen voran im
temporalen Bereich, sodass ophthalmoskopisch eine weille Sichel (Conus
temporalis) erkennbar wird. Der Conus temporalis erscheint bei vorliegender
Aderhautatrophie weildlich, da die Retina transparent ist und man durch diese auf
die Sklera Einsicht erhalt. Bei einer Myopia maligna (progressiva) setzt sich die
Aderhautatrophie peripapillar fort, infolgedessen spricht man vom Conus
circumpapillaris. Ebenso zeigen sich bei einer axialen Verlangerung des Bulbus
oculi die retinalen Gefalle deutlich gestreckt und verdunnt, in manchen Fallen
kommt es zu Einrissen der choroidalen BRuCH-Membran inmitten der Papille und
der Makula, woraufhin der sogenannte FucHs-Fleck durch Pigmentwucherungen
auftreten kann. Auch diese Pathologie kann zur Herabsetzung des Visus beitragen.
Derartige Visusabnahmen und zusatzlich auftretende Gesichtsfelddefekte werden
haufig ausschlieBlich mit der myopen Augenhintergrundadaptierung assoziiert,
wohingegen bei einer sekundaren Makropapille aufgrund einer bestehenden hohen
Myopie etwaige pathologische Veranderungen des Sehnervenkopfes innerhalb der

Ophthalmoskopie diffiziler zu verifizieren sind [36, 49, 63].

Im Gegensatz dazu findet man bei einem hyperopen Auge eine verkleinerte
Exkavation und auch eine flachenmalig kleinere Papille. Aufgrund des zu kurzen
Bulbus oculi kommt es zu einer papillaren Glia- und Bindegewebshyperplasie,
weshalb die Papille eine gewisse Randunscharfe, vergleichbar mit einer
morphologischen Veranderung bei einer Neuritis nervi optici (NNO), aufweisen
kann. In diesem Fall spricht man von einer Pseudoneuritis hypermetropica. Bei
dieser Diagnose kann jedoch gegenteilig zur NNO der herabgesetzte Visus mit
Konvexlinsen korrigiert werden. Ebenso kann eine Erhabenheit der Papille in hoch
hyperopen Augen nachgewiesen werden, der neuroretinale Randsaum

unterscheidet sich hierbei jedoch nicht von einem emmetropen Auge [36, 49, 59].
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1.1.4 Fasciculus opticus, ChO und Tractus opticus — 3. Neuron

Nachdem der Sehnerv den Bulbus oculi durch eine siebformige Bindegewebsplatte
(Lamina cribrosa sclerae) der Lederhaut verlassen hat, spricht man vom Fasciculus
opticus, welcher in den intraorbitalen Teil des Sehnervens Ubergeht. Dieser
Teilbereich weist eine S-formige Kriummung auf, um eine maximale
Bulbusauslenkung zu erreichen. AnschlieRend tritt der Fasciculus opticus an der
Orbitaspitze durch das Foramen opticum, wonach dieser den intrakraniellen Teil bis
zum ChO reprasentiert. Im ChO kreuzen die jeweils an der nasalen Retina
entspringenden Sehnervenfasern und gelangen somit auf die kontralaterale Seite,
weshalb im rechten Tractus opticus die linken nasal und die rechten temporal des
vertikalen Netzhautmeridians entspringenden Sehnervenfasern verlaufen und
umgekehrt (siehe Abbildung 1.1). Die Sehnervenfasern des Tractus opticus enden
im Corpus geniculatum laterale in sechs verschiedenen Ebenen (in Abbildung 1.1
anhand einer schematischen Skizzierung = kenntlich gemacht), wobei die ersten
beiden Ebenen als magnozellulares System und die verbleibenden Ebenen als
parvozellulares System der Ganglienzellen definiert sind. Das magnozellulare
System ist fir die Bewegung und Tiefenwahrnehmung zustandig. Wogegen die
vierschichtige parvozellulare Einheit fur die Farb- und Formwahrnehmung, sowie
die Empfindung verschiedener Helligkeitsstufen verantwortlich ist. Da die retinalen
Axone im Corpus geniculatum laterale enden, fuhren etwaige pragenikulare
Lasionen der Sehbahn zu einer retrograden Degeneration, wohingegen dies
postgenikulare Lasionen nicht tun. Treten somit Lasionen im Bereich des Tractus
opticus oder des Corpus geniculatum laterale auf, ergeben sich zwar
charakteristische okulare Symptome, wie die homonyme Hemianopsien und ein
positiver relativer afferenter Pupillendefekt (RAPD) des kontralateralen Auges in
Bezug auf die Lokalisation der Lasion, die Papille hingegen bleibt unauffallig. Erst
nach ungeféahr vier bis sechs Wochen stellt sich typischerweise eine
Optikusatrophie ein [19, 33, 49].

Facherubergreifende Erkrankungen, welche die ersten drei Neurone der Sehbahn
betreffen, prasentieren sich mit Gesichtsfeldeinschrankungen und kdnnen
Veranderungen der Papille, wie etwa eine Erhabenheit und Randunscharfe, eine

Stauungspapille oder eine Optikusatrophie nach sich ziehen [49].




2 Erhabene und randunscharfe Papille

2.1 Definition und Abgrenzung

Eine erhabene und randunscharfe Papille gehort zum Symptomenkomplex der
neuroophthalmologischen  Erkrankungen, womit eine  Schwellung des
Sehnervenkopfes infolge einer Erkrankung des Sehnervs selbst oder einer
Systemerkrankung bezeichnet wird. Eine Sehnervenkopfschwellung entsteht
aufgrund eines deutlich herabgesetzten Transportmechanismus der elektrischen
Signalweiterleitung, eines verminderten Blutflusses in den retinalen Ganglienzellen
des N. opticus, oder aus der Kombination beider Pathomechanismen [2]. Dies
zeichnet sich in der indirekten Funduskopie mittels Spaltlampe oder in der direkten
Ophthalmoskopie anhand einer deutlich prominenten und randunscharfen Papille
ab, in welcher die Gefalde von den geschwollenen Axonen des N. opticus teilweise
verdeckt werden. Zudem kdnnen venose Gefalerweiterungen,
Gefallschlangelungen und gegebenenfalls auch Randblutungen an der Papille
detektiert werden [3].

Eine Papillenschwellung tritt deutlich haufiger nur an einem Auge auf, kann aber
insbesondere in Korrelation mit einem erhdhten intrakraniellen Druck (ICP)
durchaus auch beidseits manifest werden, wonach die erhabene und randunscharfe

Papilla nervi optici als Stauungspapille bezeichnet wird [2, 7].

Folgende klinische Zeichen konnen mit einer Papillenschwellung und einer
Stauungspapille — abhéngig von deren Atiologien — einhergehen: unauffalliger oder
reduzierter Visus, normales oder konzentrisch eingeengtes Gesichtsfeld, sowie ein
Zentral- oder Sektorskotom. Ein Altitudinaldefekt ist pathognomonisch fir eine
vordere ischamische Optikusneuropathie [2]. Zuzigliche ophthalmologische
Phanomene bei Patientinnen mit einer Schwellung des Sehnervenkopfes sind
Obskurationen und Farbentsattigungen, auch Doppelbilder und
Bulbusbewegungsschmerzen werden verzeichnet. Diese okularen Symptome
konnen des Weiteren von Kopf- und Kauschmerzen, Schwindelsymptomatik,
Erbrechen und Ubelkeit, sowie durch einen ungewollten Gewichtsverlust begleitet

werden [19].
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2 Erhabene und randunscharfe Papille Epidemiologie

An dieser Stelle sei darauf hingewiesen, dass die beiden Begrifflichkeiten
LPapillenschwellung“ und ,Stauungspapille”in der deutschsprachigen Fachliteratur
nicht synonym zu verwenden sind und ebenso gilt es zu beachten, dass die
Stauungspapille im angloamerikanischen Sprachraum als ,papilledema“ Ubersetzt

wird und die Papillenschwellung als ,,optic disc swelling“ vorzufinden ist [19].
2.2 Epidemiologie

Da die internationalen Studien zur Pravalenz der erhabenen und randunscharfen
Papille sehr beschrankt sind, kann unter diesem Punkt nur eine deskriptive
Erorterung erfolgen'. Statistische Betrachtungen hinsichtlich der Inzidenz der
Schwellung des N. opticus kbnnen anhand der Aufzeichnungen im Zeitraum von
Oktober 1997 bis Oktober 2017 der Universitats-Augenklinik Graz, dessen
Einzugsgebiet sich Uber das Burgenland, Karnten und die Steiermark erstreckt, im
Kapitel 4 der vorliegenden schriftichen Arbeit enthommen werden. Eine
Sehnervenkopfschwellung kann sich grundsatzlich in jedem Alter unabhangig vom
Geschlecht entwickeln, zudem sind auch keine Trends in Bezug auf die

geographische Herkunft oder die ethnische Zugehdorigkeit zu verzeichnen [47].

Ausnahmen gibt es hierbei jedoch innerhalb einer vaskular bedingten
Papillenschwellung und der vorderen ischamischen Optikusneuropathie (VION),
von welcher Kaukasierlnnen aufgrund der kleineren vertikalen ,,Cup-to-disc-ratio®im

Vergleich zu den Afroamerikanerinnen haufiger betroffen sind [7].

1 Unter den nachfolgend gesondert beschriebenen Atiologien der
Papillenschwellung kann gehauft eine quantitative epidemiologische Angabe
entnommen werden.
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2.3 Atiologien

Unter diesem Punkt soll eine ganzheitliche Darstellung der Ursachen einer
Sehnervenkopfschwellung erfolgen. Vereinfacht wird dies auch anhand
nachfolgender Abbildung 2.1 grafisch dargestellt. Die Papillenschwellung unter
normalem Hirndruck kann durch eine entztindliche, infektiose, vaskulare, infiltrative,
kompressive, paraneoplastische, traumatische, medikamentose oder
postinterventionelle Atiologie bedingt werden. Im Kindesalter treten derartige
Papillenschwellungen gehauft durch eine kompressive Genese eines Optikusglioms
oder eines Optikusscheidenmeningeoms auf, des Weiteren anhand von
Drusenpapillen, wobei Letztere in die Gruppe der Pseudopapillenschwellungen
einzugliedern sind. Besteht ein erhohter Hirndruck unter anderem auf der Basis
einer intrakraniellen Raumforderung, einer Entziindung des Hirngewebes oder einer
Sinus-Sagittalis-Thrombose, wird eine Stauungspapille diagnostiziert. Ist keine
dieser Grunderkrankungen nachzuweisen, kann bei eindeutig verifiziertem erhéhten
Hirndruck die Diagnose der idiopathischen intrakraniellen Hypertension gestellt

werden [2].
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Atiologien

Papille

Erhabene und randunscharfe
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Abbildung 2.1: Atiologien der untersuchten Sehnervenkopfschwellungen (schematische
Darstellung; kein Anspruch auf Vollstandigkeit)
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2.3.1 Stauungspapille

Eine Stauungspapille ist eine visusbedrohende Erkrankung und bezeichnet eine
Schwellung des Sehnervenkopfes basierend auf einem erhdhten Hirndruck, wobei
sich hier bereits ein kontrovers diskutierter Aspekt in der Fachliteratur erhebt, denn
der Normbereich des intrakraniellen Drucks lasst sich sowohl fir Erwachsene als
auch fur Kinder nicht immer eindeutig abgrenzen. Aktuell spricht man von einem
Referenzbereich des Hirndrucks — gemessen an einem/r liegenden Patienten/in —
von 10 £ 5 mmHg (1 mmHg = 13,62 mmH20) bei Erwachsenen [19, 51]. Innerhalb
der Diagnostik muss jedoch berlcksichtig werden, dass dieser hydrostatisch

ermittelte Hirndruck alters- und lageabhangig ist [51].

Der erhohte ICP leitet sich vom intrakraniellen Liquorsystem in jenem
Subarachnoidalraum fort, welcher den N. opticus retrobulbar umscheidet. Dadurch
stellt sich insbesondere eine Stase des langsamen anterograden axoplasmatischen
Flusses ein [19], wohingegen bei einer akuten Stauungspapille der schnelle
anterograde axoplasmatische Fluss ausgehend vom ersten bis zum vierten Neuron
nicht unterdrickt wird, wodurch eine Stauungspapille in diesem frihen Stadium
weder durch eine Visusminderung, noch durch eine Gesichtsfeldeinschrankung
auffallig wird [2, 19]. Lediglich ein — in seltenen Fallen vorhandener — vergrofl3erter
blinder Fleck in der GOLDMANN-Perimetrie kann hinweisgebend fir die
Diagnosestellung und dementsprechende ophthalmologische Abklarung einer
akuten Stauungspapille sein. Morphologisch lasst sich initial eine hyperamische,
nasalseitig randunscharfe Papille mit peripapillarem Halo und einer vendsen
Stauung diagnostizieren [2, 3]. Bei einem dauerhaft erhdhtem Hirndruck und nicht
rechtzeitig erfolgter und adaquater Therapieeinleitung, folgt die Entwicklung der
Stauungspapille einem akuten, vollentwickelten, chronischen und atrophen

Stadium. Diese werden in Tabelle 1 und Tabelle 2 veranschaulicht [2, 49].
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Tabelle 1: Stadien einer Stauungspapille; akut und vollentwickelt [2, 3, 49]

Stadien vollentwickelt

Abbildung 2.2: Akute Stauungspapille

Abbildung 2.3: Vollentwickelte
Stauungspapille

~ Papille | Papillee

e randunscharf e peripapillar deutlich randunscharf

e prominent, nasal beginnend e ausgepragtere Prominenz
(superior =2 inferior = temporal) e vergroRert

» hyperamisch o verkleinerte zentrale Exkavation

e peripapillarer Halo e konzentrische retinale

e Kapillarektasien Faltenbildung (Paton-Falten)

o GefaRschlangelung

e kleine Arteriolen und Venolen auf
der Papille nicht mehr ersichtlich

¢ Arteriola medialis retinae
peripapillar nicht verfolgbar

e Blutungen
(vereinzelte Hdmorrhagien bis evtl.
die gesamte Papille einnehmend)

e Cotton-Wool-Spots

normal normal bis vermindert

normal
) . ) vergroferter blinder Fleck
(evtl. mit vergréRertem blinden Fleck)
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Tabelle 2: Stadien einer Stauungspapille; chronisch und atroph [2, 3, 49]

Stadien chronisch
Abbildung 2.4: Chronische Abbildung 2.5: Atrophische
Stauungspapille Stauungspapille
Papille: Papille:
Fundus
e randunscharf e weniger randunscharf
e massiv geschwollen e flach
e blass e blass
e keine Exkavation o GefaBumscheidungen
o retinoziliare Shuntgefalie
¢ Hamorrhagien in Riickbildung
e Exsudate in Ruckbildung
o Drusenartige Ablagerungen bis zur
Makula reichend
Visus inkonstant stark vermindert
inferior nasales Skotom oder .
konzentrische Einschrankung
Gesichtsfeld beginnende konzentrische )
(Tunnelblick)
Einschrankungen

Das chronische Stadium der Papillenschwellung zeichnet sich dahingehend aus,
dass nun auch der schnelle anterograde axoplasmatische Fluss vermindert vorliegt
[19] und dadurch ein massives intraaxonales Papillenédem entsteht [7]. Ein weiterer
Grund, der ebenso zur Visusminderung beitragen kann, ist die fehlende
Hamodynamik der Papille. Die Papillenschwellung kann sich in diesem Stadium bis
an das Corpus vitreum erstrecken und eine Faltenbildung der Retina nach sich
ziehen. Das sich ansammelnde subretinale Odem kann ein hyperopes Auge
bedingen. Nicht nur eine neu aufgetretene Weitsichtigkeit [7], sondern auch eine

temporare, lageabhangige Obskuration oder binokulare, horizontale Doppelbilder —
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aufgrund einer mit dem erhohten Hirndruck so oft einhergehender Parese des
N. abducens — erfordern eine diagnostische Abklarung in Richtung einer
Stauungspapille. Neben den nun beschriebenen okularen Symptomen kénnen auch
Kopfschmerzen, ein Meningismus, morgendliche Emesis und Nausea, sowie ein

pulssynchroner Tinnitus auftreten [2].

Der blockierte axoplasmatische Fluss und die daraus resultierende intraaxonale
Stauung, sowie die verminderte Hamodynamik durch die Kompression des ZINN-
HALLER-GefalRkranzes flhren zu einer Ischamie des N. opticus [7]. Im atrophen
Stadium angelangt, sind die unzureichend versorgten Axone des N. opticus jedoch
nicht mehr 6demfahig, wonach die Erhabenheit der Papille wieder auf den
Normalwert von ungefahr 3 mm (< 1 Dioptrien (dpt)) sinkt. Falschlicherweise kann
dadurch ein Ruckgang der Stauungspapille angenommen werden, was stets zu
beachten ist und mit Hilfe der OCT kontrolliert werden kann [19].

Seltene Pathologien im Liquorabflusssystem, wie beispielsweise Verklebungen in
diesem durch eine ausbleibende Restitutio ad integrum nach Einblutungen oder
Entzindungen in den Gehirnhauten und im Hirngewebe oder angeborene
Fehlbildungen des Gehirns [38], sowie eine bereits bestehende Optikusatrophie,
kénnen dazu flhren, dass eine Stauungspapille nur unilateral oder gar nicht in
Erscheinung tritt [2]. Ublicherweise duBert sich eine Stauungspapille jedoch bilateral

durch nachfolgend erl3uterte Atiologien.

2311 Idiopathische intrakranielle Hypertension
Die idiopathische intrakranielle Hypertension (IIH; friher: Pseudotumor cerebri) ist
definiert durch eine Erhdhung des Hirndrucks auf mehr als 18,36 mmHg (groRer

gleich 25 cm H20) ohne zugrundeliegender Pathologie [40, 49].

Die derzeitige in der Literatur beschriebene Pravalenz in der Normalbevolkerung
betragt 8,6 / 100.000 [15]. In der westlichen Welt belauft sich die Anzahl an
jahrlichen Neuerkrankungen auf 0,9 / 100.000; betrachtet man die weibliche
Bevolkerung zwischen dem 15. und 44. Lebensjahr, bei welchem der |IH bevorzugt
auftritt, ergibt sich eine Inzidenz von 3,5 / 100.000. Nicht nur Frauen im
gebarfahigem Alter, sondern auch Personen mit einer Adipositas (BMI = 30 kg/m?)
weisen eine erhohte Pradisposition auf, an einer IIH zu erkranken, hierbei belaufen

sich die Neuerkrankungen pro Jahr auf 19 / 100.000 [8]. Diese epidemiologischen
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Zahlen unterliegen signifikanten geographischen Schwankungen, denn im mittleren
Osten liegt die Inzidenz deutlich hoher zwischen 2,02 und 2,2 / 100.000 als in den

westlichen Landern [47].

Zu den atiologischen Faktoren zahlen eine deutliche Verminderung des vendsen
Abflusses in Verbindung mit einem erhohten intraabdominellen Druck (IAP) und
intrathorakalen Druck (pPleu) unter einer bestehenden Adipositas, welche auch
wahrend den ersten zwei Trimestern einer Schwangerschaft vorliegen und damit
zur Entstehung einer IIH beitragen kdnnen. Weitere atiologische Aspekte innerhalb
der Gestation oder Postpartalzeit sind eher auf den Einfluss von Sexualhormonen
zurtckzufihren. Ein geringer prozentualer Anteil der ursachlichen Einflisse einer
IIH beinhaltet ein weitreichendes internistisches Spektrum an endokrinologischen
oder hamatologischen Begleiterkrankungen, sowie Vitaminosen, medikamentds

bedingte Uberdosierungen oder Entzugserscheinungen [7, 15, 49].

Typische Symptome sind: Kopf- und retrobulbare Schmerzen, ein pulssynchroner
Tinnitus, temporare Obskurationen, Doppelbilder  und Photopsien.
Abduzensparesen, welche sich anhand der Motilitatsprufung und dem Cover-
Uncover-Test verifizieren lassen, finden sich bevorzugt bei Kindern, die Uber
Doppelbilder klagen und durch ein Einwartsschielen und eine Kopfzwangshaltung
auf die betroffene Seite — wenn die Lahmung nur einseitig vorhanden ist — auffallig
werden. Auch ein deutlich herabgesetzter Visus, sowie eine Reduktion der Kontrast-
und Farbwahrnehmung kann das klinische Bild einer chronischen Stauungspapille
(siehe Tabelle 2, Abschnitt 2.3.1), bedingt durch einen lang bestehenden erhdhten
Hirndruck, pragen [7, 33]. Ein Kklinisch stark konzentrisch eingeengtes Gesichtsfeld
und ein in weiterer Folge auftretender Visusverlust spricht flr das atrophe Stadium
(siehe Tabelle 2) der Stauungspapille, woraufhin sich eine Amaurose einstellen
kann [7]. Ein rascher Visusverlust ist nach erstmalig diagnostiziertem erhohten
Hirndruck prognostisch ungunstig, gegenteilig fallt hingegen die Prognose einer im
Anfangsstadium diagnostizierten |IH gut aus. Hierbei sind die Symptome und
Stauungspapillen teilweise selbstlimitierend, wobei in einem solchen Verlauf ein

Rezidiv nicht ausgeschlossen werden kann [7].

Ein wesentliches diagnostisches Kriterium einer IIH ist somit eine erhdhte

Liquordruckmessung, jedoch muss der Eréffnungsdruck nicht immer pathologische
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Werte annehmen. Der Eiweifl3/Albuminquotient, die Glukoseratio und die Zellzahl
des Liquors sind jedenfalls im Normbereich. In der Magnetresonanztomografie
(MRT) der Orbita und des Neurocraniums zeigen sich keine Auffalligkeiten, mit
Ausnahme eines unspezifischen Hirndruckzeichens, das sogenannte ,Empty-Sella-
Syndrom®. Eine computertomografische Angiografie (CTA) oder eine
Magnetresonanzangiografie (MRA) wird durchgefuhrt, um die Gefalle des Kopf-
Hals-Bereichs und allen voran deren vendsen Abfluss als physiologisch beurteilen
zu konnen [3, 15, 49].

2.3.1.2 Sinusvenenthrombose

Eine Sinusvenenthrombose (SVT) beschreibt einen Verschluss eines vendsen
Blutleiters im Gehirn durch ein Blutgerinnsel, diese sind jedoch deutlich seltener als
arterielle thromboembolische Ereignisse. Die Pravalenz einer SVT unter den
zerebrovaskularen Erkrankungen liegt unter einem Prozent, wovon 75 Prozent
Frauen im Alter zwischen 20 und 35 Jahren sind [7, 20]. Zu den einflussreichsten
Risikofaktoren der SVT gehoren eine Graviditat und die Zeit des Wochenbettes,
sowie die Hormongabe unter einer In-Vitro-Fertilisation — auch auf orale
Kontrazeptiva und bekannte Blutgerinnungsstorungen ist innerhalb der
Diagnosestellung besonders zu achten. Ein weiterer, begrenzter Auszug aus den
mannigfaltigen Ursachen einer SVT soll mit folgenden Erkrankungen dargelegt
werden: akute lymphatische Leukamie (ALL), T-Zell-Lymphom bzw. Non-Hodgkin-
Lymphom (NHL), Schadelhirntrauma (SHT), Kieferhdhlenentziindung und eine
Dehydration [10, 60].

Die langsame Progression der haufig multilokularen Blutgerinnsel und die
beachtliche Fahigkeit der vendsen Kollateralbildung im Gehirn bringen mit sich,
dass erste neurologische oder ophthalmologische Symptome erst spat auftreten.
Oftmals vergehen Wochen oder Monate, in denen der Hirndruck allmahlich steigt,
bis sich folglich Hirndruckzeichen wie Kopfschmerzen und Ubelkeit einstellen;
ebenso gehdéren neurologische Defizite zum klinischen Bild einer SVT.
Abduzensparesen und eine Stauungspapille in verschiedensten Stadien (siehe
Tabelle 1 und Tabelle 2, Abschnitt 2.3.1) kdénnen als ophthalmologische
Begleiterscheinungen auftreten, der Visus bleibt dabei weitgehend normal [10]. Eine
chronische SVT geht signifikant haufiger mit einer Stauungspapille und

intrakraniellen Blutungen einher, auch Hamorrhagien an der Papille sind in diesem
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fortgeschrittenen Stadium diagnostizierbar [10, 60]. Papillare Blutungen kdnnen
eine immense Ausdehnung an der Retina annehmen, sodass auch die Makula
vereinnahmt wird. Dies kann sich als Zentralskotom in der GOLDMANN-Perimetrie
abbilden und folglich reduziert sich auch der Visus drastisch auf Werte unter
0,1 Snellen [10, 60]. Eine derart starke Visusminderung und ein zusatzliches
Hervortreten des Augapfels aus der Augenhohle (Exophthalmus) sind prognostisch

ebenso ungunstig [60].

2.3.1.3 Hydrozephalus
Ein Hydrozephalus beschreibt eine pathologische Erweiterung der Liquorrdume des
Zentralnervensystems, aufgrund einer gestorten Homoostase zwischen
Liquorproduktion und Liquorresorption durch angeborene und erworbene Ursachen.
Zu den haufigsten angeborenen Ursachen, welche nachfolgend in den Abschnitten
2.3.11.2 und 2.3.1.4 beschrieben werden, zahlen die Kraniosynostose und die
ARNOLD-CHIARI-Malformation (ACM). Erworbene Ursachen sind weitreichender:
entzindliche Erkrankungen und intrakranielle Raumforderungen, worauf im
Abschnitt 2.3.1.5 und 2.3.1.6 eingegangen wird, bis hin zu Hirntraumata, iatrogenen
Krankheitsbildern, haufig vorkommenden Koagulopathien, sowie die im Abschnitt

2.3.1.2 erwahnte Sinusvenenthrombose [61].

Die Symptomatik ist bei Erwachsenen aufgrund der schon verknécherten
Schadelnahte stets akut, wodurch eine vermehrte Liquoransammlung in den intra-
und extrakraniellen Ventrikelrdumlichkeiten innerhalb kirzester Zeit zu einer
Erhéhung des ICP und einer unteren Herniation des Gehirns flhrt, was letztendlich
durch die Kompression des verlangerten Rickenmarks und des darin befindlichen
Atemzentrums in einem Atemstillstand resultiert. Bei einem chronisch bestehenden
Hydrozephalus bedingt durch eine partielle Liquorabflussblockade sind folgende
Hirndruckzeichen vordergrindig: Cephalea, Vertigo, Nausea und Emesis, sowie
auch okulare Symptome. Eine bilaterale Stauungspapille ist dabei in 25 Prozent der
Falle ein objektivierbares klinisches Zeichen. Werden die betroffenen Patientinnen
jedoch erst mit deutlich fortgeschrittenem Hydrozephalus vorstellig, wird
dementsprechend haufig eine bilaterale Optikusatrophie diagnostiziert [23, 61]. Eine
subjektive Visusminderung entsteht durch die Dilatation der beiden Hinterhérner

des Seitenventrikels, wodurch eine Kompression der primaren Sehrinde im
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Okzipitallappen bedingt wird, was wiederum partielle oder vollstandige

Gesichtsfeldausfalle zur Folge haben kann [48].

2.3.1.4 Arnold-Chiari-Malformation
Die ARNOLD-CHIARI-Malformation (ACM) ist die haufigste kongenitale Fehlbildung
der hinteren knochernen Schadelgrube und des ersten Halswirbels, wodurch
posteriore Anteile des Gehirns zu wenig Platz finden und diese sich kaudalwarts
durch das Foramen magnum verlagern. Die ACM tritt vorrangig bei jungen Frauen
auf und wird hinsichtlich des Auspragungsgrades in vier Typen eingeteilt. All diese
Typen kdnnen mit einem Hydrozephalus einhergehen und infolgedessen spielt auch
der erhdhte ICP eine wesentliche Rolle bezuglich der Entstehung von in der
Fachliteratur beschriebenen okularen Symptomatik. In diesem Zusammenhang
werden ein Downbeat-Nystagmus, eine Okulomotorius- und Abducensparese und
Pathologien in den Vergenzbewegungen angefuhrt. Letztendlich treten auch
Kopfschmerzen, Schwindel, Erschdopfungszustande, sowie Doppelbilder und eine
bilaterale Stauungspapille auf. Um diese Symptome von einer IIH zu differenzieren,
muss eine MRT veranlasst werden, um die Fehlentwicklungen des Gehirns, welche

schon ab dem Typ 1 der ACM darstellbar sind, nachweisen zu kénnen [61, 62].

2.3.1.5 Meningitis und Enzephalitis
Eine Meningitis, Enzephalitis oder Meningoenzephalitis kdénnen ebenso die
Grundlage eines erhohten ICP darstellen, wodurch eine haufig bilaterale
Stauungspapille die Folge sein kann. Jedoch lasst sich bei diesen entzlindlichen
ZNS-Erkrankungen der pathologisch erhdhte ICP durch eine erregerspezifische

Therapie weitestgehend normalisieren [2, 19].

2.3.1.6 Intrakranielle Raumforderungen und Gehirnmetastasen
Intrakranielle Raumforderungen und Gehirnmetastasen kénnen in Anbetracht der
Sehbahn (siehe Kapitel 1.1) in prachiasmale Lasionen (welche in den folgenden
Kapiteln 2.3.4 und 2.3.5 abgehandelt werden), chiasmale Lasionen und
retrochiasmale Lasionen untergliedert werden. 15 bis 20 Prozent der intrakraniellen
Raumforderungen sind chiasmale Lasionen, die Halfte der dieserorts lokalisierten
Hirntumore sind Hypophysenadenome, ein weiteres Viertel nehmen die
Kraniopharyngeome ein, zehn Prozent sind Meningeome, sowie funf Prozent

Gliome ebenso im Bereich des Chiasma opticum beschrieben werden. Metastasen
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in der Hypophysenregion finden sich vorrangig von Primartumoren der Mamma,
Bronchien, Bronchiolen und der Niere. Retrochiasmale Lasionen, die als
ophthalmologisches Leitsymptom eine Stauungspapille verursachen, sind

uberwiegend Medulloblastome [33, 49].

Raumforderungen im ZNS bedingen grundsatzlich Cephalgien, neurologische
Ausfallserscheinungen, langsam progrediente Veranderungen in der psychischen
Verhaltensweise, epileptische Anfalle und neuroophthalmologische Symptome. Zu
den neuroophthalmologischen Symptomen gehoéren eine Visusminderung, eine
Stauungspapille oder Optikusatrophie, Motilitatstérungen, Herabsetzung der
Kontrasterkennung, Farbfehlsichtigkeit und Gesichtsfelddefekte, auch ein positiver
RAPD ist mdglich. Durch eine intrakranielle pathologische Gewebshyperplasie kann
es zu einem sogenannten Kompressionssyndrom kommen, bei dem eine
Druckeinwirkung auf die Sehbahn entsteht, wodurch in weiterer Folge
Sehnervenfasern geschadigt werden kdénnen. Das akute Kompressionssyndrom
beschreibt eine Visusminderung, akute Gesichtsfelddefekte, einen RAPD (oder eine
efferente Pupillenstérung), sowie akute Hirnnervenparesen. Im Gegensatz dazu
birgt das chronische Kompressionssyndrom eine schleichende Visusminderung,
eine zusatzliche Farbfehlsichtigkeit, unzureichende Kontrastwahrnehmung und

einen Exophthalmus in sich [49].

Charakteristische okulare Symptome bei Lasionen des chiasmalen Abschnittes sind
bilaterale, bitemporale Gesichtsfelddefekte. Wobei Hypophysenadenome, die
inferior der Sehnervenkreuzung ausgehen, bitemporale Gesichtsfelddefekte in den
beiden superioren Gesichtsfeldquadranten verursachen und gegenteilig dazu rufen
Kraniopharyngeome, die einen suprasellaren Ausgangspunkt haben, bitemporale
Gesichtsfelddefekte in den beiden inferioren Gesichtsfeldquadranten hervor. Die
Auspragung der Gesichtsfelddefekte ist aulderst variabel, denn diese kénnen von
den Patientinnen unbemerkt bleiben oder zu akuten absoluten bitemporalen
Hemianopsien fuhren. Aufgrund der Gesichtsfelddefekte kommt es haufig zu einer
Beeintrachtigung der Tiefenwahrnehmung. Eine Visusminderung ist nicht obligat,
kann jedoch innerhalb der Erkrankungsprogression deutlich markantere
Auspragungen erlangen. Eine Stauungspapille bildet sich aufgrund einer
Obstruktion der Liquorzirkulationswege aus und ist bei jungeren Patientinnen, sowie

bei suprasellar ausgehenden Kraniopharyngeomen haufiger zu verzeichnen. In
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manchen Fallen kann eine geringgradige Optikusatrophie diagnostiziert werden [33,
49].

Die ophthalmologischen Symptome postchiasmaler Raumforderungen sind
homonyme inkongruente Hemianopsien und ein positiver RAPD des kontralateralen
Auges — wiederum in Bezug auf die Lokalisation der Lasion [49]. Kommt es in
weiterer Folge zu einer Optikusatrophie, sind diese oftmals asymmetrisch zu

verzeichnen [33, 49].

2.3.2 Entzindliche Genese

Entziindungen des Sehnervens werden Neuritis nervi optici (NNO oder kurz
Optikusneuritis) genannt; diese kdnnen durch demyeliniserende Prozesse, wie es
bei einer Enzephalitis disseminata (Enc. diss.) oder einer Neuromyelitis optica
(Devic-Syndrom) der Fall ist, sowie durch bakterielle, virale, parasitare und fungale
Infektionen ausgeldst werden. In den mitteleuropaischen Breitengraden sind
Borrelien, Bartonella henselae und Treponema pallidum die wohl haufigsten
bakteriellen  Erreger, die eine Papillenschwellung im Zuge einer
Sehnervenentziindung bedingen koénnen. Die Protagonisten unter den
humanpathogenen Erregern der viralen Optikusneuritiden sind Herpes-simplex-
Viren (HSV), Coxsackie-Viren, HI-Viren und allen voran die Varizella-Zoster-Viren
[3]. KAHLOUN ET AL. beschreibt, dass auch eine Kryptokokkose, eine Candidiasis,
eine Histoplasmose, eine Aspergillose und eine Mukormykose zu einer
entzindlichen Optikusneuritis fihren kdnnen. Ebenso kénnen parasitar getriggerte
Papillenschwellungen durch eine bestehende Toxoplasmose empirisch ermittelt
werden. Eine weitere Raritat bildet das Vorkommen einer durch Toxocariasis — das

heillt durch einen Hundespulwurm — ausgelosten Sehnervenkopfschwellung.

Ebenso kann eine ON mit dem Symptom einer Schwellung der Papilla nervi optici
postvakzinal, beispielsweise durch eine Impfung gegen Hepatitis A oder B in
Kombination oder einzeln verabreicht, oder durch bestehende autoimmunologische
Grunderkrankungen wie ein Sarkoidose, ein systemischer Lupus erythematodes

(SLE) oder eine Granulomatose mit Polyangiitis entstehen [3].
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23.21 Autoimmune Genese
2.3.2.1.1 Optikusneuritis: Papillitis versus Retrobulbarneuritis

Eine Entzindung des intrabulbaren Anteils des Sehnervs wird entsprechend als
Papillitis bezeichnet, findet jedoch eine Entziindungsreaktion hinter der Lamina
cribrosa am intraorbitalen oder intrakraniellen Teil des N. opticus statt, spricht man
von einer Retrobulbarneuritis. Aus der Primarliteratur geht au3erdem hervor, dass
eine Papillitis sehr viel haufiger — speziell im Kindesalter — mit etwaigen bakteriellen
oder viralen Genesen assoziiert wird, wohingegen die ophthalmologische Diagnose
einer Retrobulbarneuritis ausschlielich mit einer vorliegenden Enc. diss. codiert zu
werden scheint. Genau genommen sind dies jedoch nur rein deskriptive

Beschreibungen der Entziindungslokalisation [19, 49].

Mit einer Inzidenz von 5 / 100.000 ist die NNO die haufigste Optikusneuropathie,
welche  zuzuglich zur divergierenden  Bezeichnung hinsichtlich  der
Entzindungslokalisation — wie zuvor beschrieben — auch in eine typische und
atypische Form eingeteilt werden kann. Eine typische NNO ist diagnostizierbar,
insofern ein akut auftretender unilateraler und zentraler Gesichtsfeldverlust von
Patientinnen im Alter zwischen dem 18. und 45. Lebensjahr geschildert wird. Dieses
Zentralskotom ist innerhalb einer NNO typischerweise diskontinuierlich begrenzt,
manchmal bildet die GOLDMANN-Perimetrie auch nur einzelne
Nervenfaserblndeldefekte oder keine charakteristisch zuordenbaren
Gesichtsfeldausfalle ab. Zudem wird ein intensiver Bulbusbewegungsschmerz von
ungefahr 90 Prozent der Betroffenen oder Schmerzen Uber und hinter der Orbita
angegeben, da die Nervenscheiden des flnften Hirnnervs von der Entziindung des
N. opticus in Mitleidenschaft gezogen werden kdénnen. Insbesondere verliert der
Bulbusbewegungsschmerz mit zunehmendem Visusverlust — meist auf 0,25 Snellen
— an Intensitat. Weiters beinhaltet die okulare Anamnese eine Farbentsattigung bis
hin zur Angabe eines triben bzw. milchigen Sehens, eine Lichtempfindlichkeit wird
wie Photopsien oder der Verlust der Tiefenwahrnehmung nur selten vermerkt. Eine
Papillenschwellung ist nicht obligat, diese findet sich nur bei etwa 30 Prozent der
Optikusneuritiden, bevorzugt bei jenen, wo das Entzindungsgeschehen den
intrabulbaren Teil des Sehnervs betrifft. Hierbei spricht man dann von einer
Papillitis. Um eine typische NNO in der Ambulanz codieren zu kdnnen, missen

Systemerkrankungen weitgehend ausgeschlossen werden, wobei hierbei die
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Entmarkungskrankheit des ZNS und die Enc. diss. ausgenommen sind. Letztere
auldern sich in einem akuten Schub mit einer Retrobulbarneuritis oder, andersherum
betrachtet, kann die Retrobulbarneuritis zu 35 Prozent auch eine Erstmanifestation
der Enc. diss. darstellen [2, 7, 19, 49].

Die Morphologie der Papillenschwellung einer Papillitis kann im akuten Stadium
vollkommen unauffallig sein bis dahingehend, dass die gerbtete Papille
randunscharf ist und von einer geringen Prominenz — das heil3t geringer, als es bei
einer Stauungspapille der Fall ist — mit einem maximalen Niveauunterschied von
ungefahr 0,33 bis 1 mm begleitet wird [2, 19, 49]. Peripapillare Blutungen sind selten
zu sehen; bei chronischen Verlaufen kann es aber auch bei einer NNO zu einer
Papillenatrophie kommen, obwonhl drei Viertel der Betroffenen nach finf Wochen
unter einer Behandlung, adaptiert an die vorliegende Infektion oder
Systemerkrankung, eine vollstdndige Genesung erfahren [49]. Laut einer
,multizentrischen Optic Neuritis Treatment Trial Studie (Onnt)“ erreichen 65 Prozent
der Betroffenen einer NNO in dieser Zeit wiederum einen Mindestvisus von 1,0
Snellen. [2, 19, 49].

Diagnostische Parameter, die so rasch als mdglich zu der Diagnose einer NNO
fuhren kdnnen, sind eingangs die akute zentrale Sehscharfenminderung, sowie ein
pathologischer RAPD am betroffenen Auge. Gerade bei einer Retrobulbarneuritis
sind das Uberaus wichtige Leitsymptome, da im akuten Stadium der Fundus
weitestgehend unauffallig erscheint. Des Weiteren kann man sich der VEP
bedienen, wobei eine Latenzverzdgerung bei normaler oder geringerer Amplitude
fur eine Demyeliniserung des N. opticus spricht. Da allen voran der axoplasmatische
Fluss der makularen Fasern betroffen ist, kommt es dabei zum typischen
Zentralskotom [19]. Um andere Erkrankungen eindeutig ausschliel3en zu kénnen,
sollte in diesem diagnostischen Fenster auch immer eine Bildgebung der Orbita und
des Schadels erfolgen. Innerhalb der Sonografie der Orbita und des Bulbus oculi
kann sich eine Verbreiterung des retrobulbaren Teils der Optikusscheiden

herausstellen [2, 19].

Eine atypische Optikusneuritis weicht von den oben genannten klinischen Aspekten
ab, indem sich diese durch einen subakuten Krankheitsbeginn und einer

beidseitigen vertikalen Halbseitenblindheit bemerkbar macht, welche vorwiegend
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Patientinnen im Alter von Uber 45 Jahren betrifft, wovon viele in jungster Zeit eine
Nasennebenhohlenentzindung Uberstanden haben. Eine atypische Optikusneuritis
kehrt nicht von selbst wieder in eine Regenerationsphase ein, sodass irreversible
Schaden an der Papille zurlckbleiben. Zudem beruht diese gehauft auf
zugrundeliegenden Systemerkrankungen, was einer entsprechend
umfangreicheren Anamnese bedarf. Hierbei wird von den Ophthalmologinnen nach
einer erhdhten Korpertemperatur, ungewolltem Gewichtsverlust, Exanthemen,
Arthritis, Vaskulitis oder nach chronisch entziindlichen Darmerkrankungen gefragt
und dabei insbesondere auf Grunderkrankungen der Lunge, der Niere oder des
Herzens geachtet. Die in weiterer Folge beschriebene Sarkoidose (Abschnitt
2.3.2.1.2), der systemische Lupus erythematodes (Abschnitt 2.3.2.1.3) oder die
Arteriitis temporalis (Morbus Horton; Abschnitt 2.3.2.1.4) spielen bei der
Entwicklung einer atypischen NNO mit einer Sehnervenkopfschwellung eine
wesentliche Rolle [2, 49].

2.3.21.2 Sarkoidose

Eine Sarkoidose ist eine granulomatése Entzindung, die Ublicherweise im 20. bis
40. Lebensjahr vereint mit respiratorischen Symptomen, einem allgemeinem
Krankheitsgefiihl und Arthralgien auftritt. Diese noch nicht sicher geklarte
Autoimmunerkrankung kann jedes Organ befallen, mit einer Befallsrate von 90
Prozent ist die Lunge jedoch Hauptmanifestationsort. Zu 75 Prozent sind periphere
Lymphknoten massiv geschwollen, auch ein HEERFORDT-Syndrom mit einer
unilateral anterioren Uveitis mit granulomatésen Hornhautprazipitaten, erhohter
Korperkerntemperatur, Hyperplasie der Glandula parotis und eventuell begleitender
Fazialislahmung kann das klinische Bild pragen. Am seltensten ist der als
Neurosarkoidose bezeichnete Befall des Gehirns beschrieben, gegenteilig kdnnen
okulare Symptome mit einer Spanne von 20 bis 70 Prozent in Abhangigkeit von der
Ethnie ausfindig gemacht werden. Die Sarkoidose stellt die haufigste Ursache fur
eine atypische Optikusneuritis dar, denn bei ein bis funf Prozent der Sarkoidosefalle

betrifft die granulomatése Entziindung auch den Sehnerven [3, 4, 7].

Die Pravalenz in der westlichen Welt betragt 40 / 100.000 Einwohnerlnnen; eine
hohe Inzidenz von 10 : 1 findet sich in der schwarzen Bevolkerung im Vergleich zu
der weilden, welche auch eine doppelt so hohe Rate der damit einhergehenden
atypischen Optikusneuritiden aufweist [4, 24].
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Die Sarkoidose zahlt zu den atypischen Sehnervenentzindungen, die einerseits
durch eine Optikuskompression und nachfolgender Ischdmie und andererseits
durch eine Papillitis bzw. Retrobulbarneuritis bedingt sein kann. Bei Letzterer
infiltrieren nicht verkasende, granulombildende Epitheloidzellen und LANGERHANS-
Riesenzellen den N. opticus, wodurch eine lokale Entzindungsreaktion
hervorgerufen wird. Aufgrund der unterschiedlichen Genese gibt es kein typisches
Muster der Gesichtsfeldeinschrankung, der Visus kann unauffallig sein, wenn die
Entzindung den retrobulbdren Teil des N. opticus betrifft. Findet das
Entzindungsgeschehen weiter anterior statt, kann eine bilaterale zentrale und/oder
periphere Visusminderung wahrgenommen werden. Selten treten auch
Doppelbilder aufgrund der Mitbeteiligung des dritten, vierten und sechsten

Hirnnervs auf, auch der Swinging-Flashlight-Test kann positiv sein [1, 7].

Morphologisch ergibt sich ein dullerst variables Bild: liegt beispielsweise eine
Papillitis vor, kdnnen sich anhand der direkten Ophthalmoskopie multilokulare
Netzhaut- oder Papillengranulome auf einem vergrofRerten Sehnervenkopf zeigen.
Typisch fur eine durch eine Sarkoidose bedingte Papillenschwellung sind erweiterte
papillare BlutgefaRe, Randblutungen an der Papille, sowie des Ofteren auch
optoziliare Shuntgefalle, selten ist auch eine Periphlebitis zu diagnostizieren. All
diese vaskularen Modulationen sind bei den typischen Optikusneuritiden nicht
nachweisbar, zuzlglich kdnnen im Rahmen der Sarkoidose auch chorioretinale
Lasionen auftreten — das sind blassgelbe Infiltrate, die aktiv oder atrophisch sein
kénnen. Trotz fortwahrender choroidaler Neovaskularisationen bleiben an den
Orten der Lasion Narben bestehen, die sich durch eine meist dauerhafte
Visusminderung auflern. Die Retrobulbarneuritis einer Sarkoidose hingegen geht
eher mit einer progredienten Visusminderung einher, wobei die Sehscharfe soweit
reduziert werden kann, dass nur noch Handbewegungen zu erkennen sind. Die
Papille bleibt dabei regelrecht, bis sich eine Minderversorgung einstellt und es

letztendlich zu einer Optikusatrophie kommt [1, 4, 7].

Zur Diagnostik der sarkoidosebedingten Papillenschwellung erfolgt eine Abnahme
des Blutserums im Hinblick auf den I6slichen Interleukin-2-Rezeptor (sIL-2R) und
ein erhohtes Angiotensin Converting Enzym (ACE), um die Aktivitat der Erkrankung
ermitteln zu kdnnen. Eine Beschleunigung der Blutsenkungsgeschwindigkeit (BSG)

und eine Hyperkalzamie kann im Labor nachgewiesen werden — demnach kann
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auch die erhdhte Kalziumausscheidung uber den Urin als wegweisender Parameter
betrachtet werden. Auch die Gammaglobuline und der Spiegel des
Immunglobulins G sind in 50 Prozent der Falle erhdht. Ein Lungenrdntgen oder eine
Lungencomputertomografie kdnnen die bihilare Lymphadenopathie abbilden und
damit die Verdachtsdiagnose einer Sarkoidose erharten. Bei einer Neurosarkoidose
wird der Liquor inspiziert, in welchem eine lymphozytare Pleozytose, oligoklonale
Banden und eventuell ein erhéhtes ACE zu finden sind. Zuzlglich kann eine
Fluoreszenzangiografie = und eine  Indocyaningriin-Angiografie  (ICG-A)
herangezogen werden, womit eine erhdhte Permeabilitdt der retinalen Blutgefalle

nachgewiesen wird [7, 24].

2.3.2.1.3 Systemischer Lupus erythematodes

Ein systemischer Lupus erythematodes (SLE) ist mit einer jahrlichen Inzidenz von
5 bis 10 / 100.000 eine seltene chronische und idiopathische entzindliche
Autoimmunerkrankung, die allen voran das Hautgewebe und das Bindegewebe der
Arterien und Arteriolen betrifft. Zusatzlich kommt es zu Immunkomplex-
ablagerungen in den davor genannten Gewebetypen. Frauen sind vor allem im
gebarfahigen Alter zehnmal haufiger betroffen als Manner und werden dabei in der
Regel mit einer B-Symptomatik, Muskel- und Gelenksbeschwerden, sowie Haut-
und gravierenden Nierenveranderungen vorstellig. Da sich ein SLE in zahlreichen
Organen manifestieren kann, wird haufig auch das Herz, die Lunge oder das Gehirn
in Mitleidenschaft gezogen. Das Auge kann sowohl durch einen Wimpernverlust,
eine Konjunktivitis und/oder Keratitis und eine Chemosis am auf3eren Auge, als
auch durch eine retinale Perivaskulitis, eine Papillenschwellung bzw. einer ON und

Cotton-Wool-Herden im hinteren Augenabschnitt auffallig werden [5, 24].

Als okulare Symptome weisen die Patientinnen Doppelbilder aufgrund einer fiir den
SLE typischen Myositis und der daraus resultierenden intermittierenden Parese der
extraokularen Muskulatur auf. Betrifft die Myositis auch die Lidmuskulatur, kann sich

zusatzlich eine Ptosis einstellen [5, 31].

In der Fachliteratur gibt es keine aktuellen Angaben zur Korrelation zwischen einem
SLE und einer Papillenschwellung, jedoch beschreibt eine Studie aus dem Jahre
1967, dass bei zwei bis 13 Prozent der an SLE erkrankten Patientinnen eine

Papillenschwellung diagnostiziert wurde, haufig in Begleitung mit retinalen
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GefalRveranderungen wie peripapillaren Randblutungen oder Cotton-Wool-Herden,
weshalb man in Anbetracht dieser Diagnostik auf eine vaskulare Genese schlief3en
konnte. Um die Arbeitsdiagnose genauer eingrenzen zu kdnnen, werden demnach
das Kontrastsehen und die VEP Uberprift, welche sich meist jedoch in der Norm
befinden — lediglich pathologische Anti-DNA-Antikorper-Titer, sowie pathologische
Leber- und Nierenwerte konnen die Annahme einer vaskularen Genese widerlegen.
Mit der endgultigen Diagnosefindung kann mittels einer adaquaten Therapie die
vollstandige Ruckbildung der Papillenschwellung und die Wiederherstellung einer

physiologischen Okulomotorik erzielt werden [18, 31].

2.3.2.1.4 Arteriitische Anteriore Ischamische Optikusneuropathie

Eine AAION (auch Arteriitis temporalis, Riesenzellarteriitis oder Mb. Horton)
resultiert wie die vaskular bedingte anteriore ischadmische Optikusneuropathie
(AION) (Abschnitt 2.3.3.1) aus einer unzureichenden Hamodynamik des
Sehnervenkopfes, jedoch nicht aufgrund diverser Grunderkrankungen, wie einer
Arteriosklerose oder einem arteriellen Hypertonus, sondern vielmehr basierend auf
einer Inflammation der mittleren und kleinen Arterienaste. Die Haufigkeit der
Neuerkrankung ist mit 3 / 100.000 jahrlich seltener als die AION und manifestiert
sich eher im etwas hoheren Alter, wobei sich der Erkrankungsmedian um das
75. Lebensjahr einpendelt. Das weibliche Geschlecht ist mit 55 Prozent etwas
haufiger betroffen [19, 33, 49].

Die Patientlnnen schildern eine plotzliche, unilaterale Herabsetzung des Visus nach
einem Prodromalstadium mit temporaren Obskurationen und Doppelbildern.
Weitere Symptome sind Cephalgien und Beruhrungsempfindlichkeiten im Bereich
der Schlafen — vor allem beim Kédmmen der Haare — wie auch Kauschmerzen,
ungewollter Gewichtsverlust, Konzentrationsschwierigkeiten und eine reduzierte
physische und psychische Befindlichkeit kdnnen ausfindig gemacht werden.
Innerhalb der weiteren Anamnese muss die Prominenz und die Druckdolenz der
Temporalarterien, wobei der Puls bei der Arteriitis temporalis meist nicht palpabel
ist, getestet bzw. hinterfragt werden. Des Weiteren muss auch das Augenmerk auf
eine vorkommende Polymyalgie der grof3en Gelenke in der Patientinnengeschichte
gelegt werden [2, 33, 49].

29



2 Erhabene und randunscharfe Papille Atiologien

Der Fundus zeigt eine blasse Papillenschwellung mit optional einhergehenden
Cotton-Wool-Herden und Blutungen. Nachdem der ophthalmoskopische Befund
und/oder eine pathognomonische Hortonanamnese erhoben wurden, wird eine
obligate Laboruntersuchung bezliglich BSG, dem C-reaktiven Protein (CRP) und
dem Fibrinogen angestrebt. Sind jene Laborparameter erhoht — eine typische
Beschleunigung der BSG liegt zwischen 50 - 80 / 100 mm — erhartet dies die
Verdachtsdiagnose eines Mb. Horton. Zuzuglich konnen sich anhand der
Laborkontrolle auch eine Leukozytose und eine Eisenmangelanamie abzeichnen.
Eine gesicherte Diagnose liegt jedoch erst mit einem positiven Befund der
Temporalarterienbiopsie vor, wobei zu beachten ist, dass die Gefaldentziindung
segmental vorliegt und diese somit bei einer ersten Biopsie verfehlt werden kann,
sodass haufig eine weitere Biopsie erforderlich wird [19]. Zudem kann auch eine
Temporalissonografie Aufschluss uber etwaige hinweisgebende
Wandveranderungen, wie die fragmentierte Lamina elastica interna und

Riesenzellen am Ubergang der Tunica intima und Tunica media geben [33, 42, 49].

Die Prognose ist auch bei frihzeitiger, hochdosierter systemischer Steroidtherapie
nicht sonderlich vielversprechend, weil eine AAION zu Zentral- (ZAV) und
Astarterienobliterationen (AAV), Infarkten der Choroidea oder retinalen Ischamien
fuhren kann. Innerhalb eines Tages kann bei drei Viertel der Betroffenen ebenso
das Partnerauge bzw. die gegenlUberliegende Temporalarterie von der
Riesenzellarteriitis befallen werden und letztendlich durch einen beidseitigen

Sehnervenkopfinfarkt eine bilaterale Amaurose verursacht werden [19, 33].

2.3.2.1.5 Neuromyelitis optica

Eine Neuromyelitis optica (NMO; auch DEevic-Syndrom) ist eine idiopathische
entzindliche Autoimmunerkrankung, die zur Demyelinisierung der Axone des ZNS
fuhrt und in 90 Prozent der Falle schubweise verlauft. Das weibliche Geschlecht ist
allen voran am Ende des vierten Lebensjahrzehnts deutlich haufiger betroffen. Die
Erkrankung aufert sich mit einer Myelitis und einer meistens bilateralen NNO, die
mit einer akuten Visusminderung und Bulbusbewegungsschmerzen einhergeht,
zudem ist die Prognose ungunstig und die Rezidivneigung hoch. Hinweisgebend in
der Diagnostik sind die Aquaporin-4-Autoantikérper, die sich gegen das

gleichnamige Protein im Zentralnervensystem richten [2, 7, 41, 57].
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2.3.2.1.6  Neuroretinitis

Eine Neuroretinitis ist eine Entzindung der Retina und des Sehnervenkopfes und
wird zu den autoimmun bedingten Optikusneuropathien gezahlt, da die Vaskulitis
der pralaminaren kleinen Arterien des Sehnervenkopfes durch eine infektassoziierte
Immunreaktion oder sogar idiopathisch entsteht. Der haufigste Erreger dieser
infektassoziierten Neuroretinitis ist Bartonella henselae (seltener. Treponema
pallidum, Borrelien, Toxoplasma gondii), wodurch eine leukozytoklastische
Vaskulitis mit sekundaren Lipidablagerungen in der dufReren plexiformen Schicht
der Retina hervorgerufen wird und eine FlUssigkeitseinlagerung zur
neurosensorischen Abhebungen der Retina vom Pigmentepithel (PRE) fuhrt [13,
17, 49]. Schlussendlich unterliegt die Netzhaut bei explizit ophthalmoskopischer
Betrachtung keiner Entzindung, wodurch die Bezeichnung ,Neuroretinitis” etwas
missgluckt scheint — nichtsdestotrotz kommt es durch die Ablagerung der harten
Exsudate zu Leckagen und Obstruktionen einzelner retinaler Gefalle, was
infolgedessen zu einer Storung der Blut-Retina-Schranken beitragt und nachfolgend

ein Papillen- und in manchen Fallen sogar ein Makuladdem impliziert [13, 17].

Neben den anfangs systemischen Symptomen bei der infektassoziierten
autoimmunreaktiven Neuroretinitis wie geschwollenen Lymphknoten, rascherer
Erschopfung, Kopfschmerzen und Fieber, treten gleichzeitig auch okulare
Beschwerden auf, im Uberwiegenden Teil an nur einem Auge. Dabei verfigen mehr
als die Halfte der Betroffenen Uber einen Ausgangsvisus von 0,1 Snellen oder
weniger, mehr als 80 Prozent der Betroffenen klagen uber ein Zentralskotom und
ungefahr 70 Prozent =zeigen einen positiven RAPD. Je mehr das
Entzindungsgeschehen die Makula vereinnahmt, desto ausgepragter werden die

Visusprobleme, sodass in Einzelfallen nur noch ein Fingerzahlen mdglich ist [13].

Mit der schmerzlosen Visusminderung innerhalb der idiopathischen Neuroretinitis
geht meist ein grippedhnliches Prodromalstadium oder eine Infektion der oberen
Atemwege einher. Der Visus kann anschliellend zwischen vdllig normal und auf
eine ausschlielliche Lichtreaktion herabgesetzt vorliegen, ein zakozentraler oder
zentraler Gesichtsfelddefekt kommt ebenso vor, wie ein nicht obligater RAPD [13].

Die Prognose der idiopathischen Neuroretintis beztglich des Visus ist unabhangig

von der therapeutischen Intervention sehr gunstig, bei der infektassoziierten
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Neuroretinitis ist bei 93 Prozent der Betroffenen ebenso ein Endvisus von 0,5

Snellen oder besser zu erwarten [13].

2.3.2.2 Infektiose Genese

Die infektids bedingten Schwellungen des Sehnervenkopfes gehéren zu den
atypischen ON. Hierunter gehdéren zum einen die Papillitiden, worunter ein
inflammatorischer Prozess direkt am Sehnervenkopf zu verstehen ist, welcher eine
randunscharfe, geringgradig prominente und hyperamische Papille zur Folge hat.
Zum anderen zahlen auch die Retrobulbarneuritiden zum selben atiologischen
Formenkreis, die jedoch durch ein weiter dorsal gelegenes Entziindungsgeschehen
funduskopisch unauffallig bleiben (Abschnitt 2.3.2.1.1) [19, 49].

2.3.2.2.1 Bakterielle Genese

Bakterielle Erkrankungen wie die Borreliose (Lyme-Borreliose),
Katzenkratzlymphadenitis, Syphilis, Tuberkulose, Rickettsiose, Q-Fieber, Morbus
Whipple, Brucellose, Leptospirose, Lepra, Ehrlichiose, Milzbrand, typhoides Fieber,
Keuchhusten, Infektionen durch B-hamolysierende Streptokokken, Meningokokken,
Mykoplasma pneumoniae und Klebsiella kdnnen eine NNO nach sich ziehen [28].
Hier soll anhand des untersuchten Patientinnenkollektivs konkret auf die ersten vier

Erkrankungen eingegangen werden.

Vor allem bei Erwachsenen sind die Entzindungen des Auges ein seltenes
Symptom einer Borreliose, welche in ihrer Inzidenz im europaischen Raum stetig
zunimmt [19, 33]. Der Erreger Borrelia burgdorferi wird primar durch Zecken
ubertragen, wodurch die Eruierung eines Zeckenstiches, eines Erythema migrans
(EM) oder einer bestehenden Neuroborreliose in der Anamnese einer NNO
wesentliche Punkte darstellen. Abgesehen von uni- oder bilateralen
Sehnervenentzindungen und Papillenschwellungen kann eine positive Borrelien-
Serologie Grundlage fur eine Vielzahl von Entzindungen der einzelnen
Augenabschnitte sein, wie beispielsweise einer Konjunktivitis, Keratitis, Uveitis,
retinalen Vaskulitis, sowie auch einer Obliteration der retinalen Arterien oder
Augenmuskellahmungen und Fazialisparesen werden in der Literatur beschrieben
[19, 28, 33]. Die Netzhautentzindungen aufgrund einer Borreliose zeigen auch
unter Antibiose Rezidivneigung, da die Erregerresistenz fortwahrend zunimmt [28,

33]. Eine Syphilis, Tuberkulose oder Katzenkratzkrankheit, welche ebenso eine
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entzundliche Netzhauterkrankung hervorrufen konnen, mussen

differentialdiagnostisch ausgeschlossen werden [33].

Die Katzenkratzkrankheit ist eine systemische, weltweit vorkommende
Infektionskrankheit, welche bevorzugt Kinder und Jugendliche beféllt. Das
Erregerreservoir fur Bartonella henselae bilden Hauskatzen. Erst einmal
angesteckt, dauert es zwei bis drei Wochen bis grippeahnliche Symptome auftreten;
bis zu 10 Prozent der Betroffenen weisen nach vier Wochen der Inokulation auch
okulare Begleitsymptome auf. Hierbei spielt die Neuroretinitis in zwei Drittel der
Falle eine bedeutende Rolle. Funduskopisch ist die Katzenkratzkrankheit
uberwiegend unilateral nachzuweisen, jedoch wurde das bilaterale Vorkommen in
der Literatur ebenso abgehandelt [28]. Eine in diesem Zusammenhang unilateral
vorherrschende Neuroretinitis prasentiert sich mit einer Visusminderung, einem
Gesichtsfelddefekt und einer Farbfehlsichtigkeit. Vorderkammerreizzustande und
Glaskorperentzindungen konnen gleichsam nachgewiesen werden wie eine
Papillenschwellung. Mittels OCT kann eine peripapillare Verdickung der retinalen
Nervenfaserschichtdicke (RNFL), eine intraretinale und/oder subretinale
Flussigkeitsansammlung, sowie eine neurosensorische Abhebung festgestellt
werden [28]. Wegweisend in der Diagnosefindung kénnen auch sternférmige
Lipidexsudationen im Bereich der HENLE-Faserschicht des fovealen Teils der
Makula sein, welche jedoch nach zwei bis drei Monaten haufig nicht mehr
nachzuweisen sind — nur in seltenen Fallen bleiben diese bis zu einem Jahr
bestehen. Weitere ophthalmoskopische Zeichen konnen intraretinale Blutungen,
Papillenleckagen oder Teleangiektasien der Netzhautgefal’e sein, auch hierbei
treten Entzindungen in mehreren Augenabschnitten auf, wonach neben der
Neuroretinitis auch eine pathognomonische juxtapapillare Chorioretinitis ausfindig

gemacht werden kann [5, 28, 44].

Die Neuroretinitis ist selbstlimitierend, der Visus erholt sich in 65 bis 80 Prozent der
Falle auf 0,5 Snellen oder mehr, jedoch kann eine abgeblasste Papille durchaus

auch bestandig bleiben [28].

Die Syphilis (Lues) gehort zu den sexuell Ubertragbaren Krankheiten (STD) und
wird durch den Erreger Treponema pallidum verursacht. Sowohl bei der

angeborenen als auch bei der erworbenen Syphilis stellen entzindliche Prozesse
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in samtlichen Augenabschnitten die okulare Hauptsymptomatik dar, zusatzlich sind
eine serose Netzhautabhebung und Hirnnervenlahmungen objektivierbar. Fur die
angeborene Syphilis ist eine Keratitis parenchymatosa charakteristisch, lassen sich
zudem eine Innenohrschwerhorigkeit und Tonnenzahne diagnostizieren, dann
erhartet sich die Verdachtsdiagnose einer HUTCHINSON-Trias (Lues connata). Eine
ON der Lues venerea tritt vorrangig im Sekundar- oder Tertiarstadium der Syphilis
auf, dabei kann sich eine Papillitis, Perineuritis, bitemporale Hemianopsie oder ein
Gumma der Papille abzeichnen. Diese klinisch vorkommenden uni- oder bilateralen
Zeichen sprechen haufig fur eine infektiose Mitbeteiligung des ZNS, wodurch auch

die Neurosyphilis als Arbeitsdiagnose in Betracht gezogen werden muss [19, 28].

Die Tuberkulose (TBC), ausgeldst durch das Mycobacterium tuberculosis, ist
heutzutage in Mitteleuropa selten. Hauptmanifestationsort der pathognomonisch
auftretenden verkasenden Granulome dieser bakteriellen Infektionserkrankung ist
die Lunge. Dennoch kénnen alle Organe und jegliche Gewebetypen des Auges
betroffen sein. Mit ungefahr 90 Prozent ist eine Panuveitis oder eine Uveitis
posterior am haufigsten, die Halfte der Betroffenen zeigen eine Papillitis, in
15 Prozent der Falle tritt eine Neuroretinitis auf und zu 11,3 Prozent kdnnen
ophthalmoskopisch direkt am N. opticus Granulome detektiert werden. Besteht
zuzlglich eine granulomatése Konjunktivitis muss differentialdiagnostisch an eine
Sarkoidose gedacht werden, welche nur anhand einer Bindehautbiopsie eindeutig
ausgeschlossen werden kann. Eine unilaterale Papillenschwellung tritt haufig in

Korrelation mit einer vorbestehenden Skleritis posterior auf [28].

Die Prognose der Sehscharfe ist bei mehr als drei Viertel der Betroffenen mit
0,5 Snellen oder mehr zufriedenstellend und auch die Gesichtsfelddefekte
verschwinden bei mehr als 60 Prozent der Betroffenen teilweise oder zur Ganze
[28].
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2.3.2.2.2 Virale Genese

Virale ON beruhen auf einer hohen Viruslast folgender humanpathogener DNA- und
RNA-Viren: Herpes-simplex-Viren | und Il (HSV | und HSV Il), Epstein-Barr-Virus
(EBV; Herpesvirus Typ 6), Varizella-Zoster-Virus (VZV), Humane Immundefizienz-
Virus (HIV), Coxsackie-Viren, Cytomegalievirus, Influenzaviren, Mumpsvirus,
Rotelnvirus, Masernvirus, West-Nil-Virus, Chikungunya-Virus, Dengue-Virus und
Phleboviren [28]. Die viralen ON treten Uberwiegend bei immuninkompetenten
Patientinnen mit einer Visusminderung und Gesichtsfeldausfallen auf. Durch die
Immuninkompetenz kommt es haufig zu Rezidiven [33]. In diesem Abschnitt wird
der Fokus ausschliel3lich auf die HSV I, HSV I, VZV, HIV und die EBV gerichtet
[28].

Eine Herpes-simplex-Virusinfektion kann sich anhand einer ON in Korrelation mit
einer HSV-Enzephalitis oder in 11 bis 57 Prozent mit einer akuten Retinanekrose,
welche mit einer Glaskdrperentziindung, einer okklusiven Vaskulopathie und einem
Vorderkammerreizzustand einhergeht, aufRern. Die Retinanekrose ist eine
foudroyant verlaufende, unilaterale Retinitis, die eine zuvor periphere und
anschlieBend zentrumsnahe Netzhautabhebung und eine Modifikationen der
Papille und/oder der Makula nach sich ziehen kann, woraufhin ein akuter
Visusverlust auftritt. Im Anschluss wird zum Uberwiegenden Teil auch das zweite
Auge von der akuten Netzhautnekrose eingenommen. Durch den
Vorderkammerreizzustand entstehen Hornhautprazipitate, @ welche  die
Ophthalmoskopie erschweren und somit die Diagnose der Retinanekrose
verhindern. Nur bei frihzeitiger Diagnosefindung und hochdosierter antiviraler
Therapie kann eine beidseitige Amaurose verhindert werden. Das virale
Entzindungsgeschehen kann auch anhand einer Papillitis oder Retrobulbarneuritis,

sowie einer Neuroretinitis oder Optikusatrophie klinisch manifest werden [19, 28].

Das EBV st der Erreger der infektidsen Mononukleose und bei
immuninkompetenten Personen kann es der Ausloser fur seltene neoplastische
Erkrankungen sein, wie beispielsweise das BURKITT-Lymphom, das primare ZNS-
Lymphom bei AIDS-Patientinnen oder das Nasopharynxkarzinom. Der N. opticus
ist bei einer EBV-Infektion gewdhnlich bilateral involviert und kann ebenso durch

eine Papillitis, Retrobulbarneuritis oder Neuroretinitis auffallig werden. Auch die
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Sehnervenkreuzung ist in manchen Fallen betroffen, jedoch ist die Visusprognose
gut [28].

Das VZV ist der Erreger der Windpocken im Kindes- und Jugendalter, sowie des

Herpes Zoster bei Erwachsenen oder immuninkompetenten Personen [28].

Eine Papillitis kann das klinische Bild der Windpocken pragen und eine bilaterale
Visusminderung zur Folge haben. In der Literatur wird beschrieben, dass eine
etwaige Steroidtherapie keinen Einfluss auf die mogliche vollstandige okulare

Rekonvaleszenz oder auf eine dauerhafte Visusminderung hat [28].

Der Herpes Zoster kann sowohl eine Papillitis, als auch eine Retrobulbarneuritis in
der Akutphase oder aber einige Wochen oder Monate postherpetisch aufweisen.
Eine Visusminderung kann bilateral und immens, sowie unilateral und nur
geringgradig ausgepragt sein. Die Prognose ist mit einer adaquaten Therapie gut,
dennoch werden in der Literatur auch Optikusatrophien mit einhergehendem
Visusverlust beschrieben. Auch eine akute oder progressive aulere Retinanekrose
kann durch das VZV auftreten, wobei in 17 Prozent der Falle ebenso eine
Papillenschwellung und/oder eine Optikusatrophie ausfindig gemacht werden kann

— hierbei ist die Visusprognose haufig trotz Therapie erntchternd [28].

Eine primare virale Optikusneuropathie durch HI-Viren ist selten, im
Sekundarstadium (Latenzphase) und Tertiarstadium (Krankheitsphase) eines
erworbenen Immunschwachesyndroms (AIDS) kann eine HIV-Retinopathie mit

Cotton-Wool-Herden und Mikroaneurysmen beobachtet werden [19, 28].

2.3.2.2.3 Parasitiare Genese

Auch Parasitosen kénnen eine NNO bedingen, hierzu gehdren die Toxoplasmose,
Toxocariasis, Onchozerkose, Malaria, Angiostrongyliasis und die Echinokokkose. In
diesem Kapitel soll vorrangig auf die Toxoplasmose und die Toxocariasis

eingegangen werden [28].

Die Toxoplasmose ist eine weltweit vorkommende Parasitose mit einer Pravalenz
von 50 bis 85 Prozent, welche durch den Protozoon Toxoplasma gondii verursacht
wird. Die Inzidenz der okularen Toxoplasmose betragt in Europa zwei Prozent und
ist die haufigste Ursache flr eine Entziindung der hinteren Augenabschnitte, allen

voran der Uveitis posterior. Diese reprasentiert sich im Fundus als Retinochoroiditis
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mit zusatzlicher Glaskorperentzindung, einem reaktiven hyperamischen
Sehnervenkopf und einer eventuellen multifokalen Vernarbung bedingt durch alte,
abgelaufene Retinochoroiditen. Sowohl die Neuroretinitis als auch die Papillitis
pragen das Bild der okularen Toxoplasmose. Peripapillare und papillare
entzindliche Lasionen haben eine zentrale Visusminderung und sektorielle
Gesichtsfeldausfalle zur Folge [28, 52]. Diese papillennahen Entzindungsherde

werden als ,Chorioiditis juxtapapillaris Jensen“ bezeichnet [2].

Eine angeborene Toxoplasmose prasentiert in der Funduskopie haufig eine
Makulanarbe, was ebenso eine starke Visusminderung und nachfolgend sogar
einen sekundaren Strabismus bei Kindern verursachen kann. Fur eine angeborene
Toxoplasmose steht keine kurative Therapie zur Verfligung, ein dauerhafter
Visusverlust kann auch bei der erworbenen okularen Toxoplasmose bei bis zu

25 Prozent der Betroffenen verzeichnet werden [28, 33].

Die Toxocariasis wird entweder durch den Hundespulwurm (Toxocara canis) oder
durch den Katzenspulwurm (Toxocara cati) hervorgerufen, wobei der
Ubertragungsweg der Eier vom jeweiligen Tier auf den Menschen fakal-oral erfolgt.
Im Anschluss schlipfen die Larven im Gastrointestinaltrakt und kénnen danach in
die Blutbahn Ubergehen, wodurch die Parasitose den gesamten Korper und
insbesondere die Aderhaut betreffen kann. In weiterer Folge kdnnen durch die
okular vorhandenen Larven Komplikationen, wie eine intravitreale Infektion,
entzindliche Retinaveranderungen und subretinale eosinophile Granulome
entweder am hinteren Augenpol — lateral des Sehnervenaustritts — oder in der
Netzhautperipherie auftreten. Gehauft entsteht ausgehend von den Granulomen,
welche eine Grolde von ein bis zwei Papillendurchmesser einnehmen konnen, eine
Netzhautfalte, die sich bis zur Papille erstreckt. Jene rundlichen, grau-wei3en
Granulome im Rahmen einer Toxocariasis verursachen eine unilaterale
Herabsetzung des Visus und verkalken nicht im Gegensatz zu den Granulomen
beim Retinoblastom. Nachfolgend zu der oben genannten Netzhautfalte kann es zu
einer vitreoretinalen Traktion gelangen, infolgedessen ist eine Amaurose des
betroffenen Auges nicht selten. Die okulare Entziindungsreaktion (diffuse subakute
unilaterale Neuroretinitis) geht zumeist mit dem Tod des Erregers im Auge einher

und basiert auf einer immunologischen Genese [4, 11, 33, 45].
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2.3.3 Vaskulare Genese

2.3.31 Nicht Arteriitische Ischamische Optikusneuropathie

Die vordere ischamische Optikusneuropathie (VION oder auch NAION: nicht
arteriitische anteriore ischamische Optikusneuropathie) beschreibt eine plotzliche
Minderdurchblutung des Sehnervenkopfes durch eine Lasion oder Stenose der
Aa. ciliares posteriores breves und eine damit einhergehende Sauerstoff- und
Glukoseminderversorgung des gesamten hinteren Augenabschnittes. Die hohe
Inzidenz dieser okularen Notfalldiagnose von 2,3 bis 10,2 / 100.000 Patientinnen im
Alter von Uber 50 Jahren beruht auf mangelnder Primarpravention diverser
Zivilisationserkrankungen [7]. Damit ist die NAION die haufigste Ursache einer
unilateralen Papillenschwellung [2]. Risikofaktoren sind eine ,disc-at-risk®, ein
arterieller Hypertonus oder eine nachtliche Hypotonie und eine kardiale
Dekompensationen, eine vorbestehende Hyperlipidamie, sowie ein obstruktives
Schlafapnoesyndrom (OSAS). Auch ein Diabetes mellitus Typ | und Typ Il kann zur
Entstehung eines Sehnerveninfarktes beitragen. Statistisch weniger gesicherte
Risikofaktoren stellen die Koagulopathien, wie das Antiphospholipid-Antikorper-
Syndrom, der Protein-C-Mangel, die Faktor-V-Leiden-Mutation, Vaskulitiden und
eine positive Familienanamnese hinsichtlich eines Schlaganfalls bzw. auf eine
zerebrale autosomal-dominante Arteriopathie mit subkortikalen Infarkten und
Leukenzephalopathie (CADASIL) dar. Haufen sich derartige Vorerkrankungen in
der Patientlnnengeschichte und kann klinisch ein Mb. Horton ausgeschlossen
werden, wird bei charakteristischer okularer Symptomentrias (Visusminderung,
Papillenschwellung und retinale Nervenfaserblindeldefekte) die Arbeitsdiagnose
NAION gestellt [7].

Des Weiteren werden in der Primarliteratur Drusenpapillen als Risikofaktoren einer
vorderen ischamischen Optikusneuropathie genannt. Ebenso kénnen eine Anamie
und eine arterielle Hypotonie als Zeichen des Schocks oder im Rahmen einer
Hyperurikdmie bei einem/einer durch eine chronische NINS dialysepflichtigen
Patienten/in ursachlich fir einen Sehnerveninfarkt sein, wobei in diesen Fallen eine
bilaterale Visusminderung deutlich haufiger verzeichnet wird. Die perioperative
Gefahr, einen Sehnerveninfarkt im anterioren Abschnitt der Papille zu erleiden, ist

stets prasent, insbesondere bei koronaren Bypass-Operationen [7].
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Eine akut nach dem Erwachen auftretende Visusminderung auf 0,05 begleitet von
dem am haufigsten vorkommenden nasal inferioren Gesichtsfeldausfall bis hin zum
absoluten inferioren Altitudinaldefekt, vorwiegend bedingt durch makulare
Nervenfaserdefekte, beschreiben das klinische Bild einer VION. Das Gesichtsfeld
ist dennoch sehr variabel: ein ausschliellich sektorformiger unterer
Gesichtsfeldausfall, ein inferior-nasaler Quadrantendefekt, ein Zentralskotom oder
obere Altitudinaldefekte werden ebenso in der Literatur beschrieben. Es kommt zu
keinem Bulbusbewegungsschmerz, wie es bei anderen Optikusneuropathien der
Fall ist, lediglich ein drickender Schmerz hinter dem Bulbus wird zweitweise
angegeben. Auch ist eine afferente Pupillenstérung nachzuweisen. Altere
Patientinnen werden manchmal mit hochgradigen Visuseinbuf3en vorstellig, da
diese bei intaktem zweiten Auge die schmerzlose Visusminderung durch die
Optikomalazie anfangs nicht zuordnen kdnnen — hierbei kann dann nur noch die
Papillenatrophie im Fundus abgebildet werden. Eine Atrophie folgt fur gewdhnlich
zwei Monate nach dem Auftreten einer Papillenschwellung. Bei einer zeitnahen
Vorstellung nach Symptombeginn kann jedoch eine diffus geschwollene Papille, vor
allem aber im oberen Sektor des Sehnervenkopfes, abhangig von den
anatomischen Gegebenheiten des ZINN-HALLER-Gefal3kranzes, dargestellt werden.
Zudem ist die Papille blass und zeigt radiale Randblutungen, sowie Exsudate [2, 3,
7,19, 49].

Bei ungefahr 41 Prozent kann eine Visusverbesserung innerhalb eines Jahres
anhand der Verlaufskontrollen beobachtet werden, wahrend bei Uber 50 Prozent
eine Stagnation des Visus eintritt. In der Therapie nimmt die Sekundarprophylaxe
einen wesentlichen Stellenwert ein, um die hohe Rezidivrate eines NAION zwischen
zehn und zwanzig Prozent nach funf Jahren am noch gesunden Auge eindammen
zu kénnen [2, 19, 49].

2.3.3.2 Diabetische Papillopathie
Eine diabetische Papillopathie fult — wie man lange Zeit annahm — auf einer
Mikroangiopathie, welche sich gehauft bei jungen Typ | Diabetikerinnen
manifestiert. In einigen Literaturpassagen wird jedoch erwahnt, dass auch der
Diabetes Typ Il zu einer Papillenschwellung fuhrt. 90 Prozent der Typ | und Il
Diabetikerlnnen entwickeln nach 20 Jahren eine diabetische Retinopathie; deren

Folgen, wie beispielsweise eine Glaskorperblutung, eine Traktionsamotio oder das
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hamorrhagische Glaukom, sind wohl die bedeutendsten Atiologien fiir eine akut
auftretende Amaurose im Alter zwischen 30 und 60 Jahren. Die Retinopathia
diabetica ist kein obligatorischer Ausgangspunkt der in 50 Prozent der Falle
bilateralen diabetischen Papillopathie, welche zu den atypischen Formen der
NAION gehort. Zu rasch auftretende Blutzuckerschwankungen — allen voran die

Blutzuckersenkung — kann zur diabetischen Papillopathie fuhren [2, 3, 7, 33].

Dennoch muss die Einteilung nach der ,Airlie House Classification“ fur die
diabetischen Retinopathie in das proliferative und nicht proliferative Stadium bis hin
zur Entwicklung einer Rubeosis iridis? berlicksichtigt werden. Denn innerhalb des
proliferativen Stadiums zeichnen sich bei der ,méBigen” Auspragung papillare
Gefallneubildungen ab, die sich auf weniger als ein Viertel der Papillenflache
beschranken — im Gegensatz zur ,schweren® Auspragung, wo die papillaren
Gefallneubildungen deutlich mehr als ein Viertel der Papillenflache einnehmen.
Diese praretinalen Neovaskularisationen und Teleangiektasien beruhen auf den
durch die Hyperglykdmie verursachten retinalen Gefaldverschlissen, welche in
weiterer Folge eine Ischamie des Sehnervenkopfes bedingen. Die dabei
vorherrschende Hypoxie induziert wiederum die Bildung des Vascular Endothelial
Growth Factors (VEGF) und des Insulin-like growth factors 1 (IGF1), die zur oben
erwahnten Gefallneubildung flihren. Durch die erhéhte Gefallpermeabilitat kann
dies zu Stoérungen der Blut-Retina-Schranke gelangen, wodurch sich sub- sowie
intraretinale Flussigkeit ansammelt und so zur Entstehung einer Papillenschwellung
oder eines Makuladdems beitragt. In diesem fortgeschrittenen Stadium sind die
Symptome rar, eine geringe Visusminderung kann auftreten, die Lichtreaktion ist
regelrecht, im Gesichtsfeld ist ein vergrolRerter blinder Fleck zu verifizieren und die
VEP sind unauffallig, auch lassen sich keine Motilitdtsstorungen oder
Bulbusbewegungsschmerzen diagnostizieren. Im fortgeschrittenen Stadium
konnen anhand der Fluoreszenzangiografie epi- und peripapillare Papillenleckagen
auf eine diabetische Papillopathie hindeuten [2, 3, 7, 33, 46].

2 Proliferation von Gefalken an der Iris und im Bereich des Augenkammerwinkels,
was ein akutes Winkelblockglaukom zur Folge haben kann.
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2.3.3.3 Papillophlebitis bzw. Papillenvaskulitis
Eine Papillophlebitis tritt bei gesunden Patientinnen unter dem 50. Lebensjahr
haufig in Verbindung mit einem erhohten Risikofaktor, einen Diabestes mellitus oder
einen arteriellen Hypertonus zu entwickeln, auf. Man nimmt an, dass eine
Papillenschwellung oder eine Inflammation der Zentralvene den Ausgangspunkt der

Sehnervenkopfvaskulitis darstellen [4].

Die Klinik umfasst eine leichte bis maRiggradige Visusminderung ohne RAPD. Der
Fundus hingegen ahnelt einer diabetischen Papillopathie und zeigt vordergrindig
eine Papillenschwellung und retinale Hamorrhagien. Treten Papillenschwellungen
sogar an beiden Augen auf, muss eine intrakranielle Hypertension ausgeschlossen
werden. Peripapillare Cotton-Wool-Herde und gelegentlich ein cystoides

Makuladdem (CMO) kénnen ebenso ophthalmoskopisch vorgefunden werden [4].

2.3.3.4 Fundus hypertonicus Grad IV
Ein chronischer arterieller oder therapierefraktarer Hypertonus kann zu einem
Fundus hypertonicus, dessen Stadien IlIl und IV auch Retinopathia hypertensiva
genannt werden, fuhren. Auch hierbei unterliegt die Pathogenese der Blut-Retina-
Schrankenstérung und durch den fortwahrenden Bluthochdruck werden die
retinalen Arteriolen geschadigt, wonach es zur Verengung dieser kommt. Diese
Gefallverengungen bzw. -verschliusse entwickeln sich auRerdem auf der Grundlage
einer Arteriosklerose. Demnach stellt ein Fundus hypertonicus im fortgeschrittenen
Stadium eine groRe Gefahr dar, an einer VION oder arteriellen und vendsen
retinalen Gefalobstruktion zu erkranken. Infolgedessen entstehen grundlegende
ophthalmologische Einschrankungen, denn ein Fundus hypertonicus Grad IV kann
eine konsistente Visusminderung und aulerst variable Gesichtsfeldausfalle
bezogen auf die retinale Lokalisation der Aderhautischamien, der Mikroinfarkte in
der Nervenfaserschicht, der intraretinalen Blutungen, sowie der subretinalen
Flissigkeitsansammlungen und der damit einhergehenden Papillenschwellung
nach sich ziehen. Die Papille reprasentiert sich randunscharf, prominent und
hyperamisch, in der Fluoreszenzangiografie sind zudem Leckagen im Bereich der
Papille zu verzeichnen. Kopf- und Augenschmerzen sind neben der
Sehscharfenmodifikation  haufige  Begleiterscheinungen. Bei  bekannter
Arteriosklerose und arteriellem Hypertonus mussen regelmafiige
Blutdruckkontrollen und eine adaquate Blutdruckeinstellung erfolgen, denn auch
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eine akute hypertensive Krise kann mit einer bilateralen Papillenschwellung und
Cephalea einhergehen, wobei der Fundus aber nicht unmittelbar die

charakteristischen Pathologien entwickelt [3, 14, 33].

2.3.3.5 Retinale Arterien- und Venenverschlisse
Kommt es infolge eines arteriellen Hypertonus zu einer in Abschnitt 2.3.3.4
angefuhrten Obliteration der Zentralarterie, -vene oder deren Seitenaste, entsteht
ein Netzhautinfarkt mit plétzlicher unilateraler Visusminderung aufgrund dessen,
dass die retinalen Gefalle Endarterien ohne Kollateralen sind. Auch ein Diabetes
mellitus oder ophthalmologische Erkrankungen, wie ein Glaukom oder entzundliche
Veranderungen der retinalen Gefalle, konnen die Ursache eines Blutgerinnsels
sein. Eine solche Obliteration manifestiert sich zu 90 Prozent im Alter Gber 50 und
betrift vorrangig das mannliche Geschlecht [19, 33]. Die retinalen
Venenverschllsse treten mit einer Inzidenz von etwa 22 / 10.000 haufiger auf als
die Arterienverschlisse, welche eine Inzidenz von 1 bis 15/ 10.000 aufweisen [33,
35, 39]. Sind die ZentralgefalRe betroffen, befindet sich der Thrombus an der
Siebplatte der Sklera und nicht in den Seitenasten, wo sich typischerweise ein
Blutspfropfen an den Engstellen der Gefalde, bevorzugt jedoch an den

arteriovendsen Kreuzungsstellen, nachweisen lasst [19, 33].

Die schmerzlose unilaterale Visusminderung und das Schleiersehen bei retinalen
Venenverschlussen treten nur auf, sobald die Papille und/oder Makula involviert
sind. Ein totaler Gesichtsfeldausfall spricht flUr einen Zentralarterienverschluss
(ZAV), wahrend ein segmentaler Gesichtsfelddefekt eher auf einen
Astarterienverschluss (AAV) hindeutet. Die Amaurosis fugax ist haufig das
Erstsymptom eines nachfolgenden ZAV, wobei bei Vorhandensein der seltenen

Zilioretinalen Arterie die zentrale Sehscharfe erhalten bleibt [19, 33].

Der Fundus in der direkten Ophthalmoskopie zeigt bei einem
Zentralvenenverschluss (ZVV) multilokulare dunkelrote Blutungen der gesamten
Netzhaut, bei Venenastverschlissen (VAV) kommt es im dementsprechenden
Versorgungsgebiet zu retinalen Hamorrhagien. In etwa 70 Prozent der Falle ist die
Venola temporalis retinae superiores betroffen. Bei Chronifizierungen kristallisieren
sich in der Regel auch Cotton-Wool-Herde und Lipidablagerungen heraus [19, 33].
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Verschlusse der Zentral- oder Astarterie werden ophthalmoskopisch jeweils in ein
akutes und ein chronisches Stadium eingeteilt. Das im akuten Stadium
zugrundeliegende Odem des Stratum neurofibrarum I3sst beinahe die gesamte
Netzhaut grau-weil erscheinen, ausschlieRlich die Makula bleibt als kirschroter
Fleck erhalten. Zwischen diesem und der Papille bleibt der Netzhautbereich durch
eine nicht immer vorhandene zilioretinale Arterie, welche aus den hinteren kurzen
Ziliararterien und nicht aus der Zentralarterie entspringt, durchblutet. Bei einem AAV
erscheint hingegen nur das jeweils betroffene Versorgungsgebiet der Netzhaut
grau-weil3. Im chronischen Stadium des ZAV ist die Optikusatrophie dominierendes
Merkmal, denn die Netzhaut wird durch das sich selbst limitierende Odem wieder
transparenter, was auch bei einem AAV der Fall ist, wobei zuzlglich die betroffenen

Gefalie verdinnt imponieren [19, 33].

Die Prognose hinsichtlich der Visusbesserung bei Venenobliterationen hat sich
durch die intravitreale operative Medikamenteneingabe (IVOM) verbessert, sodass
es bei ungefahr einem Drittel der Betroffenen zu einem deutlichen Visusanstieg
kommt, ein weiteres Drittel weist einen unverandert herabgesetzten Visus auf und
das verbleibende Drittel der Patientinnen erfahrt eine fortschreitende
Visusreduktion. Viel ungunstiger ist die Prognose bei ZAV, da die Nervenzellen der
Netzhaut nach einer halben Minute Minderversorgung hinsichtlich Sauerstoff und
Glukose weder elektrische Potentiale aufnehmen, noch weiterleiten kdnnen,
wonach diese nach einer einstiindigen Minderversorgung irreversibel geschadigt
werden. Daher muss bei einem ZAV mit einer Amaurose des betroffenen Auges
gerechnet werden, gegenteilig kann man bei einem AAV nicht davon ausgehen [19,
33, 43].

Retinahamorrhagien werden nur sehr langsam resorbiert — oftmals dauert dies bis
zu einem Jahr [19].

2.3.4 Infiltrative Genese

Maligne Erkrankungen in Systemen der Hamatopoese oder in lymphatischen
Systemen fuhren in ungefahr 30 Prozent zu einer Infiltration des anterioren Teils
des Sehnervenkopfes, wodurch eine Papillenschwellung im Fundus sichtbar wird.
In einem solchen fortgeschrittenen Stadium einer malignen lymphoretikularen

Erkrankung kann davon ausgegangen werden, dass bereits das ZNS und
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insbesondere die Gehirnhaute von der Infiltration betroffen sind. Dies bedeutet
wiederum, dass die Pathogenese der Papillenschwellung einerseits durch eine
direkte Infiltration des N. opticus oder andererseits durch eine sekundare Erhéhung

des ICP im Subarachnoidalraum hervorgerufen werden kann [33].

Ebenso konnen Optikusgliome, Optikusscheidenmeningeome, Retinoblastome,
diverse Hamangiome, astrozytische Harmatome, Melanozytome und Metastasen,
sowie auch infektidse Erkrankungen durch Parasiten, Viren und Pilze oder eine
Sarkoidose den intraokularen Teil des N. opticus infiltrieren und damit eine

Papillenschwellung induzieren [7].

2.3.5 Kompressive Genese

Eine Papillenschwellung durch eine kompressive Optikusneuropathie tritt deutlich
haufiger als die zuvor beschriebene infiltrative Genese auf. Dennoch kdnnen
dieselben Erkrankungen, wie beispielsweise intraokulare Melanozytome oder
Aderhautnavi, kavernése Hamangiome der Orbita bzw. als Raritat intraokulare
Lymphome (seltenes extranodales NHL), sowie Orbitametastasen, am haufigsten
in Folge eines Mamma- oder Prostatakarzinoms, aber durchaus auch durch
Karzinome der Lunge, des Gastrointestinaltraktes oder der Niere, die Funktionalitat
des Sehnervs infolge der raumlichen Ausdehnung mit Progression der vorliegenden

malignen Erkrankungen stark beeintrachtigen [7, 22, 49].

Die haufigsten kompressiven Neoplasien des N. opticus sind das Optikusgliom und
das Optikusscheidenmeningeom — beide Tumorentitdten weisen als klinisches
Zeichen anfanglich eine Papillenschwellung auf, die hinweisgebend fur eine Lasion
in der Orbitaspitze ist, nachfolgend kommt es zur Optikusatrophie mit papillaren
optikoziliaren Shuntgefallen [2, 19, 49].

Das Optikusgliom (pilozytisches Astrozytom) besitzt eine hdhere Inzidenz bei
Kindern, bei denen es meist einen gutartigen Verlauf zeigt, wohingegen es bei
Erwachsenen haufig zu einer malignen Entartung kommt. Die Symptome sind eine
schleichende Herabsetzung des Visus aufgrund der schubweisen Progression der
Tumorausdehnung, Obskurationen und Gesichtsfelddefekte — im weiteren Verlauf
der Tumorerkrankung kann es zu einem Exophthalmus und einer Schielstellung
gelangen, wobei ein bilaterales Vorkommen ebenso moglich ist. Zusatzlich kann ein

positiver RAPD Zeichen einer Sehnervenschadigung sein. Im Fundus reprasentiert
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sich anfanglich eine Papillenschwellung, welche durch die Progression der
Erkrankung in eine Optikusatrophie mit papillaren optikoziliaren Shuntgefalien
ubergehen kann [2, 19, 33, 49].

Das Optikusscheidenmeningeom entsteht aus primar meningealen
Zellbestanden der Orbita oder dem Optikuskanal, welche einer pathologischen
Zellproliferation unterliegen und infolgedessen den Sehnerv zirkular umscheiden.
Dadurch werden die Axone des Sehnervs komprimiert und die darin verlaufende
Zentralvene zur Ganze stranguliert, was in weiterer Folge nach Eintritt einer
Papillenschwellung zur Optikusatrophie und in 14 bis 33 Prozent der Falle zu
optikoziliaren ShuntgefalRen fuhrt. Der Erkrankungsmedian liegt bei ca. 32 Jahren
und Frauen sind signifikant haufiger betroffen, wobei allen voran die Graviditat und

das Mammakarzinom Risikofaktoren fur das Meningeom darstellen [19, 33, 49].

Wird zuzlglich eine Infiltration anderer nervaler Strukturen, allen voran des
Chiasma opticum bemerkt, hat eine Kompression dieserorts weitere
Gesichtsfelddefekte zur Folge [49].

2.3.51 Endokrine Orbitopathie
Eine endokrine Orbitopathie (EO; friGher: Morbus Basedow) geht allen voran mit
einer Verdickung der geraden Augenmuskeln und einer Vermehrung des Corpus
adiposum orbitae einher, wodurch in drei Prozent der Falle eine
Optikuskompression bedingt werden kann. Das Auftreten einer Optikus-
kompression im Rahmen einer EO Kkorreliert haufig mit einem straffen Septum
orbitale, wodurch ein Exophthalmus weitestgehend verhindert und infolgedessen
der intraorbitale Druck stetig erhdht wird. Die Muskeln kdnnen dabei dermalden
anschwellen, dass die gesamte hintere Orbita ausschlieRlich von Muskelgewebe
eingenommen wird — die Folgen sind Motilitatsstérungen, Strabismus und Diplopie.
Die Symptomatik besteht zudem aus einer Visusminderung und
Gesichtsfeldeinschrankung, jedoch bleibt der Visus bei zeithaher und adaquater
Behandlung auf einem konstanten Snellenniveau, nichtsdestotrotz besteht bei

einem malignen Exophthalmus die Gefahr einer Amaurose [2, 19].

2.3.6 Ophthalmologisches paraneoplastisches Syndrom

Das paraneoplastische Syndrom (Karzinom-assoziierte Retinopathie; CAR) tritt im

Rahmen einer malignen neoplastischen Erkrankung auf, wobei weder der
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Primartumor, noch dessen Metastasen mit dem charakteristisch kachektischen,
febrilen und anamischen Erscheinungsbild der Betroffenen korrelieren. Jene Kilinik
zeichnet sich haufig einige Monate vor der endgultigen Malignomdiagnose ab,
jedoch ist es oft schwierig, ohne eindeutigen Befund diese Symptome diagnostisch
richtig einzuordnen, um den Patientinnen einen Zugang zu einem regelmafigen
Ganzkorper-Tumor-Screening zu gewahren. Durch die weitreichend variable
Definition des paraneoplastischen Syndroms stehen in der Literatur keine genauen
epidemiologischen Angaben zur Verfiigung, man geht jedoch davon aus, dass
maligne Tumorerkrankungen in etwa bei 20 Prozent ein paraneoplastisches
Syndrom hervorrufen. Vorreiter sind hierbei Lungenkarzinome, gefolgt von
Nierenzellkarzinomen, Lymphomen, sowie Magenkarzinomen und anderen. Aus
diesen Tumorzellverbanden werden jeweils Antigene sezerniert, die das
Immunsystem zu bekampfen versuchen, jedoch ist die jeweilige Antigenoberflache
den vom neuronalen Gewebe produzierten Botenstoffen beinahe ident, wodurch
ungewollt eine Autoimmunreaktion ablauft, die auf das zentrale- und periphere
Nervensystem gerichtet ist. Innerhalb dieser Reaktion werden
Entzindungsmediatoren freigesetzt, die den Ausgangspunkt des wohl haufigsten
paraneoplastischen Syndroms, der paraneoplastischen Endokrinopathie, darstellt.
Daraus geht hervor, dass das paraneoplastische Syndrom jedes Organsystem
betreffen kann. Hierbei soll insbesondere auf das Sehorgan, welches — absolut

betrachtet — selten betroffen ist, naher eingegangen werden [6, 41, 61].

Die retinale Degeneration wurde erstmals 1984 beschrieben und beruht auf einer
Autoimmunreaktion gegen die Ganglienzellschicht und die Photorezeptorenschicht
der Retina. Anhand dieser Entzindungsreaktion direkt an der Retina, welche mit
zunehmender Progredienz auch eine Stase der Hamodynamik des N. opticus nach
sich zieht, kommt es zur paraneoplastischen Optikusneuritis und in seltenen Fallen
auch zur Papillenschwellung. Da sich die Autoantikdrper gegen die
Photorezeptoren richten, entsteht einerseits eine herabgesetzte Farbempfindung
bei vermehrter Autoimmunreaktion an den Zapfen der Retina, anderseits kann eine
Hemeralopie (Nachtblindheit) auftreten, insofern die Stabchen der Retina den
Hauptangriffspunkt der Autoantikorper darstellen. Ebenso kdnnen beide
ophthalmologischen Erkrankungen zeitgleich das klinische Bild pragen. Eine

anfangs temporare uni- oder bilaterale Visusminderung kann sich mit der
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Chronifizierung der Erkrankung zur Amaurose entwickeln. Uber okulére Schmerzen
berichtet keiner der Betroffenen, woraus eine erhebliche Diskrepanz zur
Differentialdiagnose der NMO resultiert, welche sich gegensatzlich mit einer akut

okularen Symptomatik und einem Bulbusbewegungsschmerz prasentiert [41, 61].

Antikorper der Immunglobulinklasse G (IgG), wie beispielsweise der anti-CV2 und
CRMP-5 Antikérper (Collapsin Response Mediator Protein), treten gehauft in
Kombination mit einer paraneoplastischen Optikusneuritis und einer
Papillenschwellung auf. Werden diese Antikorper im Liquor oder Blutserum
detektiert, lasst dies zu etwa 77 Prozent auf das Vorliegen eines kleinzelligen
Lungenkarzinoms schlielen. Eine signifikante Gadoliniumanreicherung des
betroffenen Sehnervs kann mittels MRT veranschaulicht werden, wahrend die VEP
— wenn uberhaupt — nur minimale Latenzverlangerungen des betroffenen Auges
zeigen. Des Weiteren zeigt die retinale Fluoreszenzangiografie eine
Papillenleckage. Richtet man den diagnostischen Fokus auf diese frihen okularen
Anzeichen, welche auf einem zugrundeliegenden tumorésen Geschehen basieren,
kann das Lungenkarzinom in einem noch operablen Stadium diagnostiziert werden,
wodurch die Mortalitat erheblich sinkt [3, 7, 41, 61]. Diese Erkenntnis kann ebenso
auf ein bestehendes Lymphom, Neuroblastom und nasopharyngeales Karzinom

ausgeweitet werden [7].

2.3.7 Toxische Genese

Toxische ON treten akut nach Vergiftungen mit Methanol, Toluol, Chinin, Arsen,
Brom und Schwermetallen, wie beispielsweise Blei oder nach chronischer
neurotoxischer Medikamenteneinnahme mit einer vollig unauffalligen Papille, einer
Papillenblasse oder einer Papillenschwellung auf. Ophthalmoskopisch erscheint die
Papille im Uberwiegenden Teil hyperamisch mit Gefaldilatationen und maoglichen
papillaren Splitterblutungen. In der Literatur sind bisher folgende Medikamente, die
durch einen wissenschaftlich dargelegten Pathomechanismus zur Entstehung einer
haufig akut-indolenten und bilateralen Papillenschwellung und einer daraus
resultierenden ON beitragen, beschrieben: das Antiarrhythmikum Amiodaron, das
Breitbandantibiotikum Chloramphenicol, das Interferon-Alpha (INF-a), der
monoklonale Antikdrper Infliximab, die selektiven Estrogenrezeptormodulatoren
(SERM) Clomifen und Tamoxifen, die Phosphodiesterase-5-Hemmer Sildenafil und
Tadalafil, Tuberkulostatika, wie das Ethambutol und etwaige Zytostatika. Die
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ophthalmologischen Beschwerden setzen sich aus einer bilateralen und
progredienten Visusminderung, einem Zentral- oder Zentrozdkalskotom, inferioren
Altitudinaldefekt oder dem Auftreten von multiplen Skotomen, einer
Farbfehlsichtigkeit und in manchen Fallen aus einer Photopsie (farbige Kreise unter
vermehrtem Lichteinfluss, temporare Zyanopsie) zusammen. Unter der Einnahme
von Phosphodiesterase-5-Hemmer kann eine verstarkte Lichtempfindlichkeit in
Korrelation mit einem Bulbusbewegungsschmerz oder Kopfschmerzen auftreten.
Ein positiver RAPD kann insbesondere bei der Einnahme von SERM beobachtet
werden und ein erhohter ICP (in 10 Prozent der Falle beschrieben) kann innerhalb
einer toxischen ON mit einer Amiodaroneinnahme in Zusammenhang gebracht
werden [3, 7, 19, 49].

2.3.8 Postinterventionelle Genese

In diesem Kapitel der postinterventionellen Optikusneuropathie (ON), sollen

einerseits die radiogene ON und anderseits die postoperative ON prazisiert werden.

Die radiogene ON oder Strahlenoptikopathie tritt bei einer Strahlendosis von
50 bis 54 Gray (Gy), welche direkt auf den Sehnerv oder auf die
Sehnervenkreuzung appliziert wurde, auf. Eine indolente Visusminderung kann sich
akut oder nach einem Intervall von neun bis zwolf Monaten bis sogar mehreren
Jahren bei den Betroffenen einstellen. Zudem ist nach der Erstmanifestation der
NNO-ahnlichen Erkrankung die Papille unauffallig, anschlieRend folgt ein
ischamischer Pathomechanismus womit eine auflerst unglnstige Prognose
einhergeht [34, 49].

Die postoperative ON kann durch eine signifikante perioperative Veranderung der
Hamodynamik, wie beispielsweise einer akuten systemischen Andmie aufgrund
eines hohen intraoperativen Blutverlustes oder nach intraokuldren chirurgischen
Interventionen entstehen. Zu den intraokularen chirurgischen Eingriffen gehdren
beispielsweise die Applikation eines Anasthetikums in die Orbitaspitze, die Sub-
Tenon-Injektion bei einem IRVINE-GASS-Syndrom und Kataraktoperationen. Anders
ist es hingegen bei den extraokularen chirurgischen Interventionen, wozu
beispielsweise sowohl die ,Functional Endoscopic Sinus Surgery“ (FESS) als auch
die Blepharoplastik, sowie samtliche weitere gesichts- und kieferchirurgische

Eingriffe zahlen. Jene extraokularen Eingriffe sind von der ischamischen Genese
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einer geschwollen Papille ausgenommen, da in diesem Fall eine
postinterventionelle ON aufgrund einer Optikuskompression, verursacht durch ein

retrobulbares Hamatom, bedingt wird [7].

2.3.9 Malnutritive Genese

Malnutritive ON verursachen eine Papillenschwellung oder eine Papillenblasse:
typische okulare Symptome sind eine Farbfehlisichtigkeit, ein Zentrozokalskotom,
sowie eine indolente und schleichende Visusminderung. Eine wesentliche Rolle
hinsichtlich der Diagnosefindung spielt eine umfassende Anamneseerhebung, denn
ein Athylismus, das WERNICKE-KORSAKOW-Syndrom, hepatologische Pathologien,
Mangelernahrung, periphere Neuropathien und Stérungen des Cerebellums kdnnen
einer malnutritiven ON vorausgehen oder deren Ausldser sein. Konnte keine oben
genannte  Vorerkrankung eruiert ~werden, muss ebenso an ein
Malabsorptionssyndrom, eine Parasitose oder eine perniziosse Anamie gedacht

werden [9].

2.3.10 Traumatische Genese

Traumatische ON treten nach vorausgegangenem Trauma auf — haufig sind es
Mittelgesichtsfrakturen im Zuge eines Sturzes auf Stirn und/oder Schlafe, wodurch
der N. opticus Uberdehnt wird und die im Sehnerv verlaufenden Gefalle zerreil3en.
Die Papille wird unmittelbar nach dem Trauma ophthalmoskopisch unauffallig sein,
es sei denn, der Sehnerv wurde bulbusnahe ladiert. Findet dieserorts ein
Sehnervenausriss statt, spricht man von einer Avulsio nervi optici, auch die
traumatische Luxation des Augapfels aus der Orbitahdhle (Avulsio bulbi) hat eine
sofortige Erblindung durch die irreversible Unterbrechung der Nervenfasern zur
Folge. Die Prognose ist auRerst schlecht — Verunglickte berichten kurz nach dem
Trauma von der Wahrnehmung kurzzeitiger Lichtblitze, bevor die Amaurose des
betroffenen Auges eintrat. Die Papillenblasse zeichnet sich erst im Verlauf von vier
bis sechs Wochen ab [19, 33, 49].

2.3.11 Ursachen im Kindesalter und bei Adoleszenten

Das Symptom einer Sehnervenkopfschwellung bei Kindern oder Adoleszenten ist
selten und unspezifisch und beruht im Allgemeinen auf denselbigen
differentialdiagnostischen Maglichkeiten, die bisher erortert wurden. Auch im
Kindes- und Jugendalter konnen Symptome, wie Visusminderungen,
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Gesichtsfelddefekte, Bulbusbewegungsschmerzen, sowie Abduzensparesen,
Cephalgien und uni- oder bilaterale Papillenschwellungen oder Stauungspapillen
auftreten. Insbesondere das Symptom der geschwollenen Papilla nervi optici kann
einen Zufallsbefund darstellen, nichtsdestotrotz sollte stets eine gezielte Anamnese,
umfangreiche Diagnostik mit nachfolgender Abwagung aller optionalen
Differentialdiagnosen erfolgen [29]. Die haufigsten Atiologien in dieser
Alterskategorie sind eine IIH und eine Drusenpapille [29]. Zweitere geht mit einer
Pseudopapillenschwellung einher (Abschnitt 2.3.12), jedoch kénnen auch ein
Hydrozephalus und Kraniosynostosen zu einer Stauungspapille fuhren.
Tumorlasionen, etwaige Autoimmunerkrankungen und Infektionen sind weitere

mdgliche Differentialdiagnosen in dieser Altersgruppe.

2.3.11.1 Idiopathische intrakranielle Hypertension
Eine IIH ist eine Ausschlussdiagnose und kann sich im Kindesalter vorrangig durch
Kopfschmerzen, Visusminderungen, Abduzensparesen mit Diplopien, Emesis,
Vertigo und Gesichtsfelddefekten mit einem vergrof3erten blinden Fleck bemerkbar
machen. Beim Groliteil der Betroffenen wird eine bilaterale Stauungspapille
festgestellt, jedoch bleiben weitere diagnostische Mallnahmen, wie beispielsweise
ein allgemeines Labor, diverse Bildgebungen und Liquoruntersuchungen unauffallig
[29]. Eine Uberwiegende Zahl der Patientinnen weist als Risikofaktor einen BMI
von Uber 30 kg/m? auf [29]. Etwaige chronische Grunderkrankungen, die einer
Langzeittherapie bedulrfen, missen in der Anamnese erfragt werden, denn auch
Arzneimittel kdnnen eine Stauungspapille im Rahmen einer IIH verursachen. Ein
Beispiel hierfur ware das synthetische Schilddrisenhormon Levothyroxin
(Euthyrox®), welches bei einem Kropf und einer euthyreoten Schilddrisenfunktion,
einem Schilddrisenmalignom und einer Hypothyreose infolge einer Hashimoto-
Thyreoiditis in den Einsatz gelangt. Letzteres stellt die Hauptindikation des
Levothyroxin im Kindesalter dar, wobei das synthetische Schilddrisenhormon
haufig Uberdosiert wird, sodass als Konsequenz, Gewichtsverlust, Fieber, Tremor,
Agitiertheit, Palpitationen und auch eine I|IH auftreten kann [37, 54]. Auch
Antibiotika, wie Tetrazykline, Nitrofurantoin und Fluorchinolone oder Lithium, sowie
orale Kontrazeptiva und das Wachstumshormon Somatotropin kénnen Atiologien

einer sekundaren IIH im Kindes- und Jugendalter sein [25, 54].
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2.3.11.2 Hydrozephalus und Kraniosynostose

Die Definition eines Hydrozephalus ist im Abschnitt 2.3.1.3 angefuhrt, weshalb an
dieser Stelle der Fokus auf die Klinik des Hydrozephalus bei Kleinkindern bis zum
vierten Lebensjahr gerichtet werden soll. In diesem Alter sind die Schadelnahte
noch nicht verknéchert, weshalb der Schadel in der Lage ist, anhand einer
Grolenzunahme des kndchernen Neurokraniums den erhdhten ICP  zu
kompensieren. Auffallig werden die betroffenen Kleinkinder durch den
makroskopisch erkenntlichen Hydrozephalus (umgangssprachlich bekannt als
Wasserkopf), bei welchem vorgewdlbte, nicht pulsierende Fontanellen, starke
Venenzeichnungen im Kopfbereich des Kindes, sowie ein ,Sonnenuntergangs-
Phanomen® diagnostizierbar sind [61]. Bei noch nicht verknocherten
Schadelsuturen kommt es deutlich seltener zu Stauungspapillen und/oder
Optikusatrophien, da aufgrund der signifikanten GréRenzunahme des Schadels
eine therapeutische Intervention haufig vor einer Kompression des Chiasma
opticum und des N. opticus durch die anteriore Dilatation des dritten Ventrikels
erfolgt. Eine Retardierung und ausgepragte neurologische Defizite bis hin zur
Somnolenz sind bei noch nicht durchgeflihrter ventrikuloperitonealer oder
ventrikuloatrialer Shuntanlage zu erwarten. Bei ausbleibender chirurgischer
Intervention betragt die Sterblichkeitsrate 50 Prozent [48, 61].

Eine Kraniosynostose ist eine seltene angeborene Erkrankung mit einer
Neugeboreneninzidenz von 50 / 100.000 und beschreibt eine frihzeitige
Verkno6cherung der Suturen des kindlichen Schadels. Je nachdem ob eine oder
mehrere Schadelsuturen betroffen sind, kommt es zu charakteristischen
Schadeldeformitaten, welche sich auf die Entwicklung der knéchernen Orbitahdhle
auswirken konnen. In diesem Fall kann sich ein Exophthalmus ausbilden. Nicht nur
jene aufgrund des Exophthalmus bestehende mechanische Beanspruchung des
N. opticus, sondern auch die zu einem Drittel vorkommende Erhéhung des ICP und
ein Hydrozephalus bedingt durch kndcherne Veranderungen des Neurokraniums,
verursachen in 18 Prozent der Falle eine Sehnervenkopfschwellung. Ebenso sind
bei isolierten kndchernen Orbitaveranderungen Druckatrophien des N. opticus zu
verzeichnen [16, 33, 61].
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2.3.11.3 Optikusgliom und Optikusscheidenmeningeom

Das Vorhandensein eines Optikusglioms im Kindesalter ist grof3tenteils benigner
Natur, dennoch wird in der Literatur beschrieben, dass diese Neoplasie zu den
zweithaufigsten potentiell malignen Orbitatumoren zahlt. Zu etwa einem Viertel ist
das Sehnervengliom mit einer Neurofibromatose Typ | assoziiert, wobei auch Lisch-
Knotchen an der Regenbogenhaut detektiert werden konnen, zudem tritt bei
ungefahr 30 Prozent der Betroffenen im Anfangsstadium eine Papillenschwellung
auf [2, 33, 49].

Ein FUnftel der Optikusscheidenmeningeome treten vor dem 20. Lebensjahr auf,
wobei in dieser Alterskategorie ein aggressiverer Verlauf der Tumorausdehnung
beschrieben wird [33, 49].

2.3.12 Pseudopapillenschwellungen

Der Begriff Pseudopapillenschwellung beschreibt einen physiologischen,
angeborenen und meist bilateral vorkommenden Zufallsbefund einer erhabenen
und randunscharfen Papille. Demnach ist es wichtig, Pseudopapillenschwellungen
von ophthalmologischen Notfalldiagnosen, welche ebenso mit einer erhabenen und
randunscharfen Papille einhergehen, abzugrenzen. Pseudopapillenschwellungen
sind haufige Anomalien der Papilla nervi optici, die in den meisten Fallen keine
okularen Symptome bedingen. In manchen Fallen kann es aber dennoch zu
diagnostischen Problemstellungen kommen, insbesondere dann, wenn bei einer
vorliegenden Mikropapille eine glaukomatdse Atrophie des N. opticus Ubersehen
oder die Makropapille mit einer Glaukompapille verwechselt wird. Weiters werden
auch superior-temporale Gesichtsfelddefekte innerhalb einer sogenannten
» Tlted disc”, sowie eine herabgesetzte Visusleistung bei einer Papillenhypoplasie
beschrieben [2, 19, 49].

Die Ursache dieser Papillenfehlbildungen liegt allen voran in einem pathologisch
verengten Skleralkanal. Bei einer Drusenpapille, welche eine familiare Haufung
aufweist, kommt durch die damit einhergehende Ablagerung von Hyalin- und
Kolloidaggregationen (peri-)papillar noch ein weiterer raumbeengender Faktor
hinzu. Bei der Drusenpapille mit der relativ hohen Inzidenz von 3,4 bis 24 / 1.000
entstehen an den Axonen, welche sich durch die beengenden anatomischen

Gegebenheiten  bahnen, Mikrolasionen, wodurch ein  Shift diverser
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Axoplasmabestandteile von intrazellular nach extrazellular entsteht. Dabei
gelangen hauptsachlich Mitochondrien nach extrazellular und binden daraufhin
Kalziumionen an sich, wodurch ein Mineralisationsvorgang induziert wird, der
wiederum  Kristallisationskerne  als  Endprodukte  hervorbringt.  Diese
Kristallisationskerne stellen die Drusen, welche im frGhen Stadium lediglich im
posterioren Anteil des intrabulbaren Teils des N. opticus vorliegen, dar und mit
zunehmender Progredienz der Mineralisation lagern sich an den bestehenden
Drusen weitere Kalkschichten ab, sodass diese dann auch bis an den anterioren

Bereich der Papille ragen kénnen [2, 7, 49, 57].

Drusen treten bei ungefahr zwei Drittel der Betroffenen bilateral auf. Gerade im
Anfangsstadium bzw. im Kindesalter sind diese durch die direkte Ophthalmoskopie
jedoch nicht objektivierbar, nichtsdestotrotz kdnnen streifenformige Randblutungen
der Papille, sowie peripapillare subretinale Blutungen das klinische Bild pragen [2,
33, 49, 57]. Im fortgeschrittenen Stadium bzw. im Erwachsenenalter, in welchem
sich Drusen an der Oberflache der Papille befinden, entsteht funduskopisch ein
charakteristisches Bild. Die polyzyklisch begrenzte Papille erhalt eine kornige
Oberflache und bei ungefahr 57 Prozent der Patientinnen kommt es zu
Gefalkanomalien; bei etwa der Halfte der Betroffenen ist die Exkavation der Papille

aufgehoben und demnach nicht eruierbar [2, 19, 33, 49].

Die Betroffenen berichten haufig von kurzzeitigen Obskurationen, denn Drusen
konnen zu vaskularen Komplikationen flhren, indem papillennahe Gefale
komprimiert werden. Ansonsten bleiben Drusenpapillen im Uberwiegenden
Prozentsatz asymptomatisch. In seltenen Fallen kommt es zu Defekten der
Nervenfaserblndel und Gesichtsfeldausfallen im unteren nasalen Bereich mit
bestehender zentraler Sehscharfe [2, 19, 57].

Ist keine eindeutige Diagnose der Drusenpapille anhand des Fundus mdglich, kann
mittels einer Autofluoreszenzangiografie oder eines B-Bild-Echogramms der

Schallschatten der echodichten Drusen dargestellt werden [49].
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2.4 Diagnostik einer Papillenschwellung

Eine Papillenschwellung ist eine potentiell visusmindernde und
gesichtsfeldeinschrankende Erkrankung, hinter ~ der  sich durchaus
lebensbedrohende Ursachen verbergen konnen. Diese Tatsache macht eine rasche
und gut strukturierte Diagnostik notwendig. Insbesondere sind die diagnostischen
Methoden bei einer vorliegenden Stauungspapille dementsprechend zu selektieren,
um deren Atiologie in kiirzester Zeit ausfindig zu machen. Die Diagnostik eines
erhabenen und randunscharfen  Sehnervenkopfes beruht auf einer
neuroophthalmologischen Basisuntersuchung, wozu ein Anamnesegesprach, die
Visusbeurteilung, eine Evaluation der Lichtreaktion der Pupillen, die Uberprifung
der Okulomotorik und eine Ophthalmoskopie gehdren. Wenn es die Situation
erfordert, zahlt auch das Erfassen des systemischen Blutdruckes, sowie die
Uberprifung  samtlicher  Hirnnerven zum  Tétigkeitsbereich  in  der
Neuroophthalmologie. Ist die Ursache im Anschluss noch unklar, durchlaufen die
Betroffenen zusatzlich eine Gesichtsfelduntersuchung (GOLDMANN-Perimetrie), eine
morphometrische Untersuchung mittels OCT, eine elektrophysiologische Erfassung
der VEP und weitere bildgebende Verfahren, wie die Echografie des hinteren
Augenabschnittes oder die retinale Angiografie. Ist nach dieser sequentiellen
diagnostischen Vorgehensweise die Genese der Sehnervenkopfschwellung weiter
unklar, gestaltet sich die folgende Diagnosefindung multidisziplinar. Demgemafn
erhalten internistische, neurologische, radiologische und neurochirurgische
Konsiliaruntersuchungen einen wesentlichen Stellenwert im diagnostischen

Algorithmus der Sehnervenkopfschwellung [2, 3, 33, 49].

241 Neuroophthalmologische Diagnostik

2411 Allgemeine und okulare Anamnese
Eine umfangreiche Anamneseerhebung kann den diagnostischen Zeitraum in der
Neuroophthalmologie maligebend eingrenzen — insofern muss neben der
Augenanamnese auch die Allgemeinanamnese, worunter chronische
Vorerkrankungen, Operationen, Krankenhausaufenthalte, Unfalle, regelmafige
Medikamenteneinnahme und Allergien, sowie Risikofaktoren in Verbindung mit
Genussmittel- oder Drogenabusus fallen, abgefragt werden. Falls notwendig und

umsetzbar, durchaus auch mittels Fremdanamnese. Hierbei sind der

54



2 Erhabene und randunscharfe Papille Diagnostik einer Papillenschwellung

Symptomeintritt, der vermutliche Ausloser und der weitere Verlauf mit etwaigen
Begleitsymptomen zu erheben. Die Beschwerden zum Zeitpunkt der Untersuchung
und die bisherigen therapeutischen Malinahmen sind fur die Erstellung einer
Verdachtsdiagnose ebenso wegweisend, wie das Wissen Uber die allgemeine
Augenanamnese. Diese besteht unter anderem aus der Erfragung einer
bestehenden Amblyopie seit der Kindheit, sowie der Verwendung von
Korrekturglasern oder Kontaktlinsen, um eine falsche Interpretation der
Sehscharfenprifung zu verhindern. Informationen Uber Okklusionstherapien oder
Sehschulbehandlungen, Erkrankungen und medizinische Interventionen am Auge,
sowie die Eruierung einer Augeninnendruckerhdohung, einer Katarakt, einer
Farbenfehlsichtigkeit und die Anwendung diverser Medikationen am Auge geben
Aufschluss darlber, ob geplante diagnostische und therapeutische Malinahmen
sinnvoll oder gar kontraindiziert sind. Auch die ophthalmologische
Familienanamnese sollte nach Mdglichkeit beleuchtet werden, obwohl gerade bei
Kindern ein langes Anamnesegesprach zu einer verminderten Konzentration flr die

im Anschluss folgenden Untersuchungen flihren kann [49].

2.41.2 \Visusbeurteilung
Innerhalb der Sehscharfenprifung mit Refraktionsbestimmung wird die Sehleistung
ohne Korrekturglaser (Visus sine correctione) und die Sehscharfe mit vorhandenen
Brillenglasern (Visus cum correctione) sowohl in der Nahe, als auch in der Ferne
anhand von Sehzeichen, auch Optotypen genannt, seitengetrennt ermittelt. Die
Optotypen werden in sechs Metern Entfernung von den Patientinnen platziert,
sodass der normale Visus als dimensionsloser Quotient der Bruchzahl 6/6 einen
Dezimalwert von Eins liefert, wobei die lIstentfernung als Dividend und die
Sollentfernung als Divisor dient. Eine weitere Verifikation zwischen einer
Refraktionsanomalie oder einer Pathologie im Sinne einer
Sehnervenkopfschwellung bietet der Blick durch eine stenopaische Lucke: wird
hierdurch eine Visusbesserung anhand der Optotypen um zwei Zeilen erzielt, liegt
eine Brechkraftabweichung des Auges vor, bleibt die Visusbesserung allerdings
aus, erhebt sich der Verdacht einer (neuro-)ophthalmologischen Erkrankung. Zu
beachten sind jedoch retinale Erkrankungen mit Blendungsempfindlichkeiten, bei

denen die Verwendung einer stenopaischen Lochblende mit ihren
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lichtreduzierenden Eigenschaften durch die verkleinerten Zerstreuungskreise auf

der Retina durchaus zum Visusanstieg beitragen kann [19, 33, 49].

2413 Beurteilung der Lichtreaktion der Pupille
Wurde eine Refraktionsanomalie bereits ausgeschlossen und soll die anhand der
bisherigen Anamnese aufgestellte Verdachtsdiagnose zum Beispiel einer
unilateralen Sehnervenerkrankung, einer  bilateralen asymmetrischen
Optikuspathologie oder Lasionen der Sehnervenkreuzung, des Tractus opticus oder
im retrochiasmalen Bereich erhartet werden, wird der Swinging-flashlight-Test
herangezogen, um die Lichtreaktion der Pupille zu testen. Am Ausgangspunkt der
Pupillenuntersuchung besteht bilateral dieselbe Pupillenweite (Isokorie), die
Patientinnen missen dann ein Objekt in der Ferne fixieren und mit einer
gewodhnlichen Stablampe als Lichtquelle wird in einem dunklen Untersuchungsraum
unter einem Winkel von 45 Grad von inferior erstmals gleichzeitig auf beide Augen
geleuchtet — besteht keine Anisokorie, kann der Test zur Diagnostik eingesetzt
werden. Ist die direkte Lichtreaktion unter Wechselbelichtung prompt und somit
normal, jedoch gleichzeitig die konsensuelle Lichtreaktion herabgesetzt, liegt ein
kontralateraler RAPD vor. Prachiasmale Lasionen zeigen einen ipsilateralen RAPD,
welcher infolge einer verminderten direkten Lichtreaktion und einer prompten und

somit regelrechten konsensuellen Lichtreaktion befundet wird [49].

2414 Beurteilung des Farbensehens und Kontrasttestung
Ein eher subjektiver Test fur die Prifung der Farbsattigung folgt haufig der
Pupillenuntersuchung: hierbei werden Farben am Auge mit einer bestehenden
Optikusneuropathie dunkler wahrgenommen. Um derartige Farbfehlisichtigkeiten
bzw. ein herabgesetztes Helligkeitsempfinden evaluieren zu kénnen, werden in der
Praxis pseudoisochromatische Tafeln verwendet (im engeren Sinne sind dies die
sogenannten ISHIHARA-Farbtafeln); ebenso gelangt der Farbanordnungstest
,Panel D-15“ und insbesondere flr eine Diagnostik der Prot- und Deuteranomalie
das Anomaloskop zum Einsatz. Erworbene unilaterale Farbfehlsichtigkeiten, die mit
Bulbusbewegungsschmerzen, Cephalgien und Muskelschwache einhergehen,
konnen flir eine entzindliche ON sprechen. Treten Farbfehlsichtigkeiten
gemeinsam mit Verdauungsstérungen auf, muss an eine toxische oder
metabolische ON gedacht werden. Rot-Grun-Sinnstorungen und zentrozokale
Gesichtsfeldausfalle sind in Kombination mit einem Vitamin-B12-Mangel ein Indiz
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fur eine Tabak-Alkohol-Amblyopie. Eine transitorische ischamische Attacke (TIA)
kann im Prodromalstadium Photopsien und Chromatopsien aufweisen, ein
absoluter Insult kann einen ganzlichen Verlust der Farbwahrnehmung nach sich
ziehen [49].

Die Kontrasttestung untersucht die Fahigkeit verschiedenste minimal variierende
Graustufen voneinander differenzieren zu kdnnen, unter einer bestehenden ON,
einer Makulopathie oder einer Katarakt kbnnen Betroffene dies haufig nur erschwert

oder sind gar nicht mehr in der Lage dazu [3].

2415 Gesichtsfelduntersuchungen
Die Gesichtsfelduntersuchung ist unter anderem bei einem bestehenden RAPD,
bekannten Skotomen, Lasionen innerhalb der Sehbahn und bei Modifikationen der
Retina oder Papille indiziert. Es gibt eine Vielzahl an Vermessungsmoglichkeiten
des Gesichtsfeldes: hierzu zahlen die Konfrontationsgesichtsfeldpriufung
(Fingerperimetrie), sowie die statischen und kinetischen Perimetrietechniken. Diese
topodiagnostischen Untersuchungsverfahren dienen dazu, Ortliche
Empfindlichkeitswerte individuell zu erfassen und diese abzubilden. Daraus erhalt
man Lichtunterschiedsempfindlichkeiten (LUE), welche beim klassischen
kinetischen Verfahren der Neuroophthalmologie, der sogenannten GOLDMANN-
Perimetrie, als Isopteren, das sind Linien mit kongruenten LUE, dargestellt werden
[49].

241.6 Indirekte Ophthalmoskopie
Die indirekte Ophthalmoskopie (Funduskopie) ermdglicht die Einsehbarkeit der
Retina und deren versorgenden Blutgefalle anhand eines Spaltlampenmikroskopes
und einer vorgeschalteten Konvexlinse. Dadurch kann der zentrale

Augenhintergrund auch ohne Anwendung von Mydriatika beurteilt werden [19].

241.7 \Visuell evozierte Potentiale
Die visuell evozierten Potentiale (VEP) werden anhand von Elektroden, die am
Hinterhauptskopf Uber dem Okzipitallappen angebracht werden, in welchem die
primare Sehrinde ihren Sitz hat, erfasst, um in weiterer Folge vergleichbar mit einer
Ableitung eines Elektroenzephalogramms (EEG) dargestellt zu werden. Diese
Potentiale entstehen aufgrund dessen, dass die Patientinnen wahrend der Messung

mit visuellen Stimuli, wie fluktuierenden Lichtblitzen oder einem Schachbrettmuster
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mit einem Fixierpunkt, konfrontiert werden. Die Ergebnisse der Ableitung werden
ublicherweise als Diagramm, in dem die sogenannte Amplitude oder Erregbarkeit
der Potentiale in Mikrovolt (uV) auf der Ordinate Uber der Latenzzeit in Millisekunden
(ms), d.h. jener Zeitspanne zwischen Aussendung der optischen Reize und dem
Zeitpunkt der Wahrnehmung bzw. der Messung des Potentials, auf der Abszisse
aufgetragen wird, dargestellt. Ein regelrechtes VEP reprasentiert folgende
Latenzzeiten: erstes Minimum bei ungefahr 75 ms (N 75), ein Hohepunkt bei 100 ms
(P 100) gefolgt von einem weiteren Tiefpunkt bei 135 ms (N 135). In der klinischen
Diagnostik dienen P 100 (entspricht 90 bis 105 ms) bei einer Amplitude mit dem
minimalen Grenzwert von 3 pnV, wobei diese auch von der Strecke zwischen N 75
und P 100 abhangt, als Referenzwerte [19, 49, 55]. Eine Latenzverzégerung von
uber 20 ms deutet auf eine NNO mit beginnender Demyelinisierung des N. opticus
hin, dementsprechend ist anhand der VEP die Detektion einer asymptomatischen
Demyelinisierung im Rahmen einer Enc. diss. mdglich. Eine Optikuskompression
zeichnet sich beispielsweise zusatzlich durch eine Herabsetzung der Amplitude ab
[49].

241.8 Angiografie
Die Fluoreszenzangiografie ist ein additives Untersuchungsverfahren zur
Funduskopie, mit der Gefal3pathologien oft nicht eindeutig diagnostizierbar sind. Fur
die Fluoreszenzangiografie wird ein fluoreszierender Farbstoff (Fluorescein
und/oder Indocyaningrin) bendtigt, welcher beispielsweise in eine Armvene injiziert
wird und innerhalb weniger Sekunden zuerst die Gefalle der Choroidea und
anschlie®end die retinalen Gefalle durchstromt. Mittels einer Funduskamera kann
sowohl die Anflutungs- und Verteilungszeit, als auch ein etwaiges Austreten des
Farbstoffes (Gefalleckagen) ermittelt werden. Somit besteht hierin die Moglichkeit
eine Vielzahl an Differentialdiagnosen der Sehnervenkopfschwellung einzugrenzen
und es koénnen Degenerationen des N. opticus, Raumforderungen durch
beispielsweise Neovaskularisationen, Gefalobliterationen oder entzindliche

Prozesse der Retina und Choroidea explizit befundet werden [19].

2419 Optische Koharenztomografie
Die optische Koharenztomografie ist ein nicht invasives bildgebendes Verfahren,
mit welchem die Schichten der Retina in vivo dargestellt werden kdnnen. Dies dient

unter anderem zur Diagnostik eines Papillen- oder Makuladdems, eines Glaukoms
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oder etwaiger retinaler Zysten, einer sensorischen Netzhautabhebung oder einer
Abhebung des Pigmentepithels und einer ON [19]. Zusatzlich ist es in manchen
Fallen mdglich, Drusen der Papille als fokale und hyperreflektive Strukturen im OCT
darzustellen, womit die Differentialdiagnose der Stauungspapille verworfen werden
kann [2]. Um die retinalen und choroidalen Gefalde darzustellen, wird ein
gewohnlicher optischer Koharenztomograf mit einer speziellen Hard- und Software
erweitert, womit eine dreidimensionale Perfusionsanalyse der Hdmodynamik am
Augenhintergrund ohne der Notwendigkeit einer medikamentdsen Mydriasis oder

der Anwendung eines Fluoreszenzfarbstoffes erstellt werden kann [12, 32].

241.10 Echografie des hinteren Augenabschnittes
Neben dem Tomografieverfahren ist das wesentlich nebenwirkungsarmere
Bildgebungsverfahren einer transorbitalen B-Bild- oder Doppler-/Duplex-Sonografie
fur die Darstellung von Pathologien des hinteren Augenabschnittes von besonderer
Bedeutung. Innerhalb dieser Untersuchung kann zum einen der sich echoarm
darstellende N. opticus, welcher sich von den echoreichen liquorgefullten
Sehnervenscheiden gut abgrenzen lasst, inspiziert werden. Zum anderen kann
auch die A. centralis retinae anhand der Duplex-/Doppler-Sonografie hinsichtlich
der vorherrschenden Stromungsgeschwindigkeiten (Referenzbereich liegt

zwischen 10 und 15 cm/s) auf etwaige Pathologien begutachtet werden.

Der Sehnervenkopf lasst sich unter physiologischen Bedingungen nicht abgrenzen,
jedoch bei einem erhdhten ICP und bestehender Stauungspapille kann anhand der
B-Bild-Echografie des hinteren Augenabschnittes die Papille als deutliche
Erhabenheit wahrgenommen werden. Zusatzlich wird der Durchmesser der
Sehnervenscheiden des N. opticus durch den vorherrschenden erhdhten ICP
verbreitert. Ein verbreiterter ,optic nerve sheath diameter (ONSD) liegt ab einem
Durchmesser von etwa 5,8 bis 5,9 mm vor, das arithmetische Mittel des Normwertes
belauft sich hingegen auf 5,4 + 0,6 mm — diese Werte gehen laut Primarliteratur mit
den ermittelten Werten aus der MRT der Orbita konform. Im Rahmen einer IIH
werden ONSD-Werte von 6,4 £ 0,6 mm angegeben. Liegt eine Verbreiterung der
Sehnervenscheiden vor, kann haufig auch eine Erhabenheit der Papille verzeichnet
werden, jedoch fullt sich die den Sehnerv umgebende Optikusscheide durch den
erhohten ICP deutlich schneller, wodurch ein Anstieg des ONSD anhand der

Echografie rascher bemerkt werden kann, als die Wolbung der Papille nach anterior,
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welche sich meist erst nach mehreren Tagen manifestiert. Ein zusatzliches Indiz far
eine sich anbahnende Stauungspapille — bei noch fehlender Vorwodlbung — ist das

sogenannte ,Fledermauszeichen®in der B-Bild-Echografie [21, 27].

24.2 Weiterfuhrende Diagnostik

Zur weiterfihrenden Diagnostik gehdrt ein gro3es Blutbild, wobei besonderes
Augenmerk auf Entziindungsparameter, wie das CRP und die BSG gerichtet wird.
Ein Thrombophilie-Screening, eine Untersuchung auf neurotrope Erreger, worin
Borrelien, HSV, VZV, Coxsackie-Viren, Enteroviren, EBV und HIV inkludiert sind,
sowie auch Bartonella henselae, eine Lues- und Hepatitisserologie konnen
veranlasst werden. Haufig wird zusatzlich eine Serum- und Immunelektrophorese

angefordert und die Erstellung eines Immunprofils empfohlen.

In weiterer Folge bedient man sich den bildgebenden Verfahren, wie der
Computertomografie (CT) oder der MRT in bestimmten Fallen mit einer additiven
Angiografie, womit eine zusatzliche Modalitat zur Befundung der morphologischen
Strukturen und vaskularen Gegebenheiten des N. opticus, der Orbita und des
Cerebrums angestellt werden kann. Bei spezifischen Verdachtsdiagnosen, wie
einer Sehnervenkopfschwellung im Rahmen einer Sarkoidose wird zusatzlich eine

CT des Thorax angeordnet.

Uberweisungen an allgemeinmedizinische Einrichtungen oder internistische
Konsiliaruntersuchungen finden statt, insofern eine Langzeit-Blutdruckmessung, ein
HoLTER-Elektrokardiogramm (Holter-EKG), eine Echokardiografie oder eine
Sonografie der Carotiden zur Abklarung optional bestehender Risikofaktoren, wie
beispielsweise einem therapierefraktaren arteriellen Hypertonus, einer
Vorhofflimmerarrhythmie, einer Arteriosklerose oder einer Adipositas, angezeigt
sind. Die Pulmonologie wird zur Diagnostik eines obstruktiven Schlafapnoe-
Syndroms zu Rate gezogen, wozu ein Schlafapnoe-Screening oder in Einzelfallen

eine Polysomnografie durchgefihrt wird.

Zusatzliche angiologische Untersuchungen beinhalten die Sonografie der
Temporalisgefalle, sowie die Biopsie der jeweiligen im Rahmen einer Arteriitis

temporalis betroffenen Temporalarterien.
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Im Bedarfsfall erfolgt eine enge Kooperation mit der Infektiologie und — nach

diversen Auslandsaufenthalten — insbesondere auch mit der Tropenmedizin.

Neurologische Konsiliaruntersuchungen sind bei Bedarf eines umfassenden
neurologischen Status, einer Lumbalpunktion und einer Messung des
Liquoreroffnungsdrucks, meist bei einer diagnostizierten Stauungspapille,

erforderlich.
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3 Material und Methoden

In Anbetracht der Bearbeitung der Primarforschungsfrage des vorliegenden
Diplomarbeitsprojektes wurde eine retrospektive, nicht randomisierte,
monozentrische und deskriptive Beobachtungsstudie festgelegt. Hierflir wurden
insgesamt 1.124 elektronisch vorliegende Patientinnendokumentationen im
Zeitraum von Oktober 1996 bis Oktober 2017 aus dem FileMaker-basierten
Kliniksystem ,EyMeD“ der Universitats-Augenklinik Graz herausgefiltert. Als
Selektionskriterien wurden folgende Haupt- und Nebendiagnosen (Codierung
anhand definierter ,EyMeD“Kriterien) an einem oder beiden Augen verwendet:
Papillenddem, Papillitis, Arteriitis temporalis, Stauungspapille oder Pseudotumor
cerebri. Datensatze, die jedoch nur eine einmalige Vorstellung an der Universitats-
Augenklinik bereithielten, wurden aus der Studie exkludiert, sodass die
verbleibenden Patientinnen zumindest eine Wiedervorstellung durchlaufen
mussten, damit sich die nachfolgenden statistischen Auswertungen hinsichtlich der
Ursachenerhebung in Bezug auf das Symptom der Sehnervenkopfschwellung als
sinnvoll erweisen. Nachdem dieses Ausschlusskriterium auf die zuvor genannte
Fallzahl von 1.124 Patientinnendokumentationen angewandt wurde, konnte eine
endgultige Quotenstichprobe von 614 Patientinnen ermittelt werden. Diese
Datensatze wurden anschlieRend pseudonymisiert und anhand einer
alphanumerischen Codierung — bestehend aus zwei Buchstaben gefolgt von zwei
Zahlen als Primarschlussel — in das Tabellenkalkulationsprogramm Microsoft Excel
2013 Ubertragen.
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3.1 Datenerhebung

Nachdem eine Datenbank mit dem alphanumerischen Primarschlissel, dem
Geburtsdatum und der Anzahl der Ambulanzbesuche, sowie das jeweilige
Interventionsdatum erstellt wurde, folgten weitere diagnostische Erganzungen zu
den in Abbildung 3.1 angeflhrten Variablen, welche in dieser Form aus dem

Krankenhausinformationssystem (KIS) ableitbar sind.

Grund-
erkrankung

Alter
&
Geschlecht

Art der
Zuweisung

Goldmann-
Perimetrie

Farbfehl-
sichtigkeit

Abbildung 3.1: Analysierte Haupt- und Nebenzielgrofien
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3.2 Statistische Testverfahren zur Datenauswertung

Die retrospektive Datenauswertung innerhalb dieses Diplomarbeitsprojektes soll
dazu dienen, dass man im zuvor abgegrenzten Patientinnenkollektiv die Atiologie
einer Papillenschwellung ausfindig macht. Dabei stellt die zu untersuchende
HauptzielgroRe ein kategorisches Merkmal der Nominalskala dar, weshalb jene
einer exakten Definition und Kategorisierung bedarf, um die absolute und relative
Haufigkeit der Atiologien innerhalb einer deskriptiven Statistik effizient aufbereiten
zu konnen. Es erfolgte eine numerische Kategorisierung der insgesamt 113
erhobenen Ursachen einer Papillenschwellung, welche nachfolgend in zwolf

atiologische Subgruppen eingegliedert wurden. Diese atiologischen Untergruppen

lauten:
@  Vaskulare Genese @  Paraneoplastische Genese
@  Entzindliche Genese @  Medikamentése Genese
@  Stauungspapille @  Traumatische Genese
@  Optikuskompression ®  Pseudopapillenschwellung
@  Postinterventionelle Genese @  Sonstige Atiologien
@ Infiltrative Genese @  Unklare Genese

Unter ,Sonstige  Atiologien® sind jene  Sehnervenkopfschwellungen
zusammengefasst, bei welchen retrospektiv nicht differenzierbar ist, ob die
Primarerkrankung selbst oder die bereits vor der Erstvorstellung an der Universitats-
Augenklinik Graz erfolgte medizinische Intervention zu der bestehenden

Sehnervenkopfschwellung flhrte.

Die HauptzielgroRe wurde anhand der Option ,Auswertung/Statistik innerhalb des
FileMaker-basierten Kliniksystems ,EyMeD“ der Universitats-Augenklinik Graz
gezielt ausfindig gemacht und in die generierte Datenbank tbertragen. Hierfur war
die Registerkarte ,Diagnosen” von besonderer Bedeutung, denn hierbei hielt sowohl
das Diagnosefeld der Hauptdiagnosen (HD) als auch der Nebendiagnose (ND)
dieselbe Vielzahl an codierten Diagnosen bereit. Die Eingabe der Abklirzung ,NO*
(Neuroophthalmologie) fuhrte zu einer raschen Auffindung der relevanten
Diagnosen in Anbetracht der Hauptzielgrofie. Die 1.124 Patientinnendatensatze
wurden auf diese Weise durchsucht, wobei zusatzlich noch optional die Lokalisation

der Sehnervenkopfschwellung auszuwahlen war, sodass im Vorfeld entweder die
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gesamten Schwellungen der Papille des rechten Auges und/oder des linken Auges
herausgefiltert wurden. Unter dem Eingabefeld der Hauptdiagnosen gibt es ein
weiteres Suchfeld fur ,Hauptdiagnosen-Zusatzinfos®, womit noch weitere
geschwollene Papillen eruiert werden konnten, falls im Feld ,Hauptdiagnose*
beispielsweise nur Arteriitis temporalis oder VION codiert worden ist. Nach Auswahl
der jeweiligen Diagnosen in den ,HD-“ ,ND-“ oder ,HD-Zusatzinfo-Feldern“ und
dem jeweilig betroffenen Auge, wurde von ,EyMeD*eine ,Namensliste“ mit all jenen
elektronischen Patientinnenakten generiert, welche die gesuchte Information
enthielten. Infolgedessen wurde anhand dieser Liste manuell Uberpraft, welche
Patientinnen Ofter als einmal an der Universitats-Augenklinik Graz vorstellig
wurden, denn nur jene Patientinnen wurden auch in die Datenauswertung des

vorliegenden Diplomarbeitsprojektes inkludiert.

Nach der Fertigstellung der im Tabellenkalkulationsprogramm Microsoft Excel 2013
erstellten Datenbank erfolgte nicht nur die statistische Analyse der
Haufigkeitsverteilungen der zuvor genannten atiologischen Subgruppen, es wurden
ebenso die einzelnen Untergruppen nochmals im Detail beleuchtet, um hierzu
Ruckschlisse hinsichtlich der absoluten Haufigkeiten treffen zu koénnen. Des
Weiteren wurde auch der Modus jener Atiologie berechnet, welche am haufigsten

zu einer Papillenschwellung fuhrte.

Die evidenzbasierte Ursachenerhebung ermdglichte eine zusatzliche Betrachtung
der Atiologien bei Neugeborenen, Jugendlichen und Erwachsenen, sowie zwischen
beiden Geschlechtern, denn die hier bearbeitete Forschungsfrage ist
gleichermal3en flir Manner und Frauen jeden Alters bedeutsam, wodurch die Ein-

und Ausschlusskriterien auf Geschlechterneutralitat basierten.

Die Berechnung eines arithmetischen Mittels ist ausschlieBlich bei quantitativen
Merkmalen zielfUhrend, sodass bestimmte Nebenzielgroien, wie beispielsweise die
Anzahl der Patientinnenkontakte bzw. Verlaufskontrollen, bestimmte Intervallskalen
des Alters bei Erstvorstellung, die Anzahl der unterschiedlichen Lokalisationen der
Papillenschwellung und weitere in der Datenbank erhobene diagnostische
Parameter (siehe Abbildung 3.1), die Berechnung eines Mittelwerts und in weiterer

Folge eines Medians ermdglichen.

65



3 Material und Methoden Statistische Testverfahren zur Datenauswertung

Die Auswertungen der absoluten und relativen Haufigkeiten, sowie des Mittelwertes
und Medians erfolgten anhand des Tabellenkalkulationsprogramms Microsoft Excel
2013, wonach mit den Ergebnissen unmittelbar grafische Veranschaulichungen, wie

Ringdiagramme und Box-Plots, erstellt wurden.

Die Auswertung anderer Nebenzielparameter erfolgte mit dem PEARSON-Chi-
Quadrat-Unabhéngigkeitstest, womit Zusammenhange qualitativer Merkmale
beschrieben werden kdénnen, indem sogenannte nominalskalierte
Alternativvariablen in der Datenbank mit Binarwerten codiert wurden. Als ein
Beispiel aus der zur vorliegenden Studie erstellten Datenbank sind in Tabelle 3 die

Codierungen einiger Risikofaktoren als NebenzielgroRe gelistet.

Tabelle 3: Angewandte Codierung von qualitativen Merkmalen zur Korrelationsberechnung

Ein oder mehrere erhebbare Risikofaktoren 1 0
Arterieller Hypertonus 1 0
Diabetes Mellitus 1 0
Graviditat 1 0
Zum Zeitpunkt der Diagnose in der Postpartalzeit befindlich 1 0
BMI = 30 kg/m? 1 0
Dyslipidamie 1 0
Dauermedikation 1 0
Orale Kontrazeption 1 0
Nikotinabusus 1 0
Alkoholabusus 1 0

Die Korrelation des Auftretens einer Papillenschwellung innerhalb des mannlichen
und weiblichen Geschlechts mit den retrospektiv erhobenen Risikofaktoren wurde
anhand von zweidimensionalen Kontingenztafeln statistisch analysiert, woraufhin
der p-Wert mittels dem nicht-parametrischen = PEARSON-Chi-Quadrat-
Unabhéngigkeitstest und den dazugehdrigen Quantilen der Chi-Quadrat-Verteilung
(Tab. A.5; WEIR et al. [58]; Seite 304 ff.) mit Hilfe des Tabellenkalkulations-
programms Microsoft Excel 2013 bzw. MATLAB R2016a berechnet wurde. Das

66



3 Material und Methoden Statistische Testverfahren zur Datenauswertung

nachfolgende Ergebnis der Teststatistik wurde auf Signifikanz Uberprift, indem das
Signifikanzniveau (&) mit funf Prozent festgelegt wurde. Ist der p-Wert des Chi-
Quadrat Koeffizienten kleiner als o besteht zwischen den untersuchten qualitativen
Variablen ein signifikanter Zusammenhang. Zudem konnte unter Zuhilfenahme der
Vierfeldertafeln die Inzidenzrate (IR) und das relative Risiko berechnet werden,

womit die Geschlechtsdominanz eines Risikofaktors quantifiziert werden kann.
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4 Ergebnisse

Die Ergebnisse einer retrospektiven Datenerfassung beziehen sich nicht auf eine
formale Powerberechnung, vielmehr bildet der eruierte Quotenstichprobenumfang
von 614 Patientinnen die Grundlage der nun folgenden statistischen Auswertungen.
Die Fallzahlermittlung erfolgte durch eine gezielte Durchsuchung des KIS der
Universitats-Augenklinik Graz. Die 614 Patientlnnen, welche in die Studie inkludiert
werden konnten, wurden mit einer Papillenschwellung an einem oder beiden Augen
an der Spezialambulanz fir Neuroophthalmologie an der Universitats-Augenklinik
Graz im Zeitraum von Oktober 1996 bis Oktober 2017 vorstellig. Davon trat bei zwolf
Patientinnen (acht Manner und vier Frauen) im arithmetischen Mittel von 5,56 + 4,64
Jahren erneut eine Papillenschwellung auf, wobei nur in zwei Fallen (16,7 %)
dasselbe Auge betroffen war und es sich lediglich in vier Fallen (33,4 %) um
dieselbe Diagnose handelte. Infolgedessen wurden diese zwoOIf weiteren
Papillenschwellungen zu den vorliegenden 614 Papillenschwellungen hinzugezahlt,
weshalb die weiteren Analysen stets auf 626 Sehnervenkopfschwellungen

basieren.

Das Patientlnnenkollektiv im Alter zwischen 28 Tagen und 96 Jahren (bezogen auf
das Alter bei der Erstvorstellung) setzte sich aus 290 Mannern (47,2 %), sowie 266
Frauen (43,3 %) und weiteren 58 Kindern (9,4 %; 22 Knaben und 36 Madchen) mit
einem Durchschnittsalter von 50,41 + 20,59 Jahren zusammen. Demnach entspricht
der Erkrankungsmedian dem flnften Lebensjahrzent, jedoch verdeutlicht das
nachfolgende Diagramm in Abbildung 4.1, dass die Sehnervenkopfschwellung
grundsatzlich in jedem Lebensalter prasent werden kann, obwohl sich im
untersuchten Patientinnenkollektiv eine etwas hdhere absolute Anzahl der

Sehnervenkopfschwellungen zwischen dem 51. und 66. Lebensjahr abzeichnet.
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Abbildung 4.1: Altersabhangige absolute Haufigkeit der Sehnervenkopfschwellungen
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

4.1 Absolute und relative Hiufigkeiten der Atiologien

Die Verteilung der absoluten und relativen Haufigkeiten der Atiologien bezogen auf
die Gesamtzahl von 626 Sehnervenkopfschwellungen werden in der Tabelle 4
dargestellt. In dieser Auflistung werden zudem die absoluten Haufigkeiten der
Atiologien geschlechterspezifisch angegeben, sodass ein ganzheitlicher Eindruck
der einzelnen atiologischen Untergruppen entstehen kann. Die nachfolgend in der
Tabelle 4 grau hinterlegten Zeilen sollen insbesondere bei den haufiger
auftretenden Atiologien aus Abbildung 4.2 eine (Ubersichtliche &tiologische

Einteilung erzielen.

Relative Haufigkeitsverteilung der Sehnervenkopfschwellung (n = 626)

Traumatische Genese 1.0 % Vaskulire

Medikamentose Genese 1.1 % Genese

0,
Paraneoplastische Genese 1.3 % S
Infiltrative Genese 1.3 % =
Postinterventionelle Genese 2.1 %

Pseudopapillenschwellung 2.4 %

Optikuskompression 2.6 %

Sonstige Atiologie 2.6 %

Entziindliche

Stauungs- . Genese
papille — 26.2 %

1.5 %

Unklare
Genese
15.3 %

Abbildung 4.2: Relative Haufigkeiten der atiologischen Untergruppen?

3 Referenz der Abbildung des Bulbus oculi im Ringdiagramm:
https://www.maxpixel.net/Pupil-Vision-Iris-Eyeball-Anatomy-Eye-Sight-2030234,
abgerufen am: 09.04.2019
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

Tabelle 4: Zuordnung der Atiologien zur jeweiligen &tiologischen Untergruppe, sowie Darlegung
der berechneten absoluten und relativen geschlechtsspezifischen Haufigkeiten

1. Atiologische Untergruppe: Stauungspapille (n = 72)

IIH 37 5,91 % 6 31
Meningitis 3 0,48 % 2 1
Sinusvenenthrombose 3 0,48 % 1 2
Hydrozephalus 2 0,32 % 1 1
Arnold-Chiari-Malformation 2 0,32 % 1 1
Intrakranielle Raumforderung

Meningeosis carcinomatosa 6 0,96 % 3 3
Meningeom 5 0,80 % 2 3
ZNS-Lymphom 3 0,48 % 2 1
Gliom 2 0,32 % 2 0
Hypophysenadenom 2 0,32 % 0 2
Cerebrales Hamangioblastom 1 0,16 % 1 0
Pinealom 1 0,16 % 1 0
Medulloblastom 1 0,16 % 0 1
Astrozytom 1 0,16 % 0 1
Akustikusneurinom 1 0,16 % 0 1
Empyem 1 0,16 % 0 1
Arachnoidalzyste 1 0,16 % 0 1

2. Atiologische Untergruppe: Vaskuldre Genese (n = 205)
VION 134 21,41 % 73 61

GefaBverschluss

Okulares Ischamiesyndrom 13 2,08 % 6 7
Zentralvenenverschluss 9 1,44 % 6 3
Venenastverschluss 3 0,48 % 1 2
Zentralarterienverschluss 2 0,32 % 1 1
Astarterienverschluss 2 0,32 % 2 0
Occipitalisinfarkt (ischdmisch) 1 0,16 % 1 0
Retinopathia hypertensiva

Fundus hypertonicus Grad IV 14 2,24 % 12 2
Hypertensive Papillopathie 2 0,32 % 1 1
Metabolisch

Vaskulare Grunderkrankung 4 0,64 % 3 1
Hypertensive Krise 2 0,32 % 2 0
DM und/oder arterieller 0.32 %

Hypertonus*

Retinopathia diabetica

Retinopathia diabetica 7 1,12 % 3 4
Diabetische Papillopathie 2 0,32 % 2 0
Thrombophilie

Faktor-V-Leiden-Mutation 5 0,80 % 3 2
Antiphospholipid-AK-Syndrom 2 0,32 % 1 1
Koagulopathie

Intra- und subretinale Blutungen 1 0,16 % 0 1

4 Diagnostizierte, vaskuldar bedingte Papillenschwellung aufgrund eines
bestehenden Diabetes Mellitus und/oder arteriellen Hypertonus, jedoch ohne
diagnostische Kriterien einer diabetischen Retinopathie.
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

3. Atiologische Untergruppe: Entziindliche Genese (n = 164)

Autoimmune Genese

Arteriitis temporalis 21 3,35 % 8 13
Neuritis 18 2,88 % 3 15
Sarkoidose 9 1,44 % 5 4
Neuroretinitis 8 1,28 % 5 3
Neuromyelitis optica 3 0,48 % 2 1

Retinale Vaskulitis 2 0,32 % 2 0
Beta-2-Glykoprotein-AK 1 0,16 % 1 0
Wegener Granulomatose 1 0,16 % 1 0
Vogt-Koyanagi-Harada-Syndrom 1 0,16 % 1 0
Encephalomyelitis disseminata 1 0,16 % 0 1

SLE 1 0,16 % 0 1

Lineare IgA-Dermatose 1 0,16 % 0 1

Uveitis

Papillitis 41 6,55 % 23 18
Uveitis 2 0,32 % 1 1

Iridozyklitis 1 0,16 % 0 1

Chorioretinitis 1 0,16 % 0 1

MEWDS 1 0,16 % 0 1

Bakterielle Genese

Borreliose 16 2,56 % 9 7
Bartonellainfektion 12 1,92 % 8 4
Syphilis 4 0,64 % 3 1

Bartonella- und Borrelieninfektion 2 0,32 % 2 0
Tuberkulose 1 0,16 % 1 0
Parasitire Genese

Toxoplasmose 9 1,44 % 3 6
Toxocariasis 1 0,16 % 1 0
Virale Genese

HSV 2 0,32 % 1 1

HIV 1 0,16 % 1 0
EBV 1 0,16 % 0 1

Zoster ophthalmicus 1 0,16 % 0 1

Mykose

Mykotische Chorioretinitis 1 0,16 % 0 1

4. Atiologische Untergruppe: Unklare Genese (n = 96)
Unklare Genese 96 15,34 % 46 50
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

5. Atiologische Untergruppe: Sonstige Atiologien (n = 16)

Neurogene spinale Atrophie und

0,
Intervention 1 0,16 % 1 0
IDDMund 1 0,16 % 1
Z.n. Koronarangiografie
Hydrozephalus und Shuntanlage 1 0,16 % 1
Kraniopharyngeom, Teilresektion 1 0.16 % 1
und Shuntanlage
Herpesenzephalitis und 1 0.16 % 1 0

Shuntanlage
Arachnoidalzyste, Hygrom
und Kraniotomie 1 0,16 % 1 0
(zzgl. Optikusfensterung)

Subduralhdmatom und

) 1 0,16 % 1 0
Entlastungsoperation
Burkitt-Lymphom und o
DepoCyte-Therapie 1 0,16 % 1 0
Granulomatose mit Polyangiitis, o
Endoxan- und Rituximabtherapie 1 0.16 % 1 0
Astrozytom und Teilresektion 1 0,16 % 0 1
Astrozytom und Totalresektion 1 0,16 % 0 1
Plasmozytom, Chemotherapie o
und Stammzelltransplantation 1 0.16 % 0 1
Aderhauttumor und o
Photodynamische Therapie 1 0.16 % 0 1
Kraniopharyngeom, transkranielle o
Operation und Lumbaldrainage 1 0,16 % 0 1
Meningeom und Gamma Knife 1 0,16 % 0 1
IIH, Drusenpapille und 1 0.16 % 0 1

Intervention

6. Atiologische Untergruppe: Optikuskompression (n = 16)

Orbitatumor 5 0,80 % 4 1
Optikusscheidenmeningeom 4 0,64 % 1 3
Orbitahamangiom 2 0,32 % 1 1
Intraockulares Lymphom 2 0,32 % 1 1
Endokrine Orbitopathie® 1 0,16 % 1 0
Orbitametastase 1 0,16 % 0 1
Optikusgliom 1 0,16 % 0 1

5 Hierbei beruht die Anzahl der absoluten Haufigkeit einer EO auf das im Vorfeld der
durchgefihrten Studie festgesetzte zu untersuchende Patientinnenkollektiv der
Spezialambulanz fur Neuroophthalmologie, wirden all jene Patientinnen mit einer
EO, welche in der Schielambulanz vorstellig wurden, zuzlglich inkludiert werden,
ware mit einer deutlich héheren Fallzahl zu rechnen.
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

7. Atiologische Untergruppe: Postinterventionelle Genese (n = 13)

Postoperative ON
durch eine perioperativ akute 6 0,96 % 3 3
systemische Anamie

Intraokulare Sub-Tenon-Injektion:

Irvi 2 0,32 % 2 0
rvine-Gass-Syndrom

Strahlenoptikopathie 2 0,32 % 0 2
Extraokulare Operationen 2 0,32 % 2 0
Shuntinsuffizienz 1 0,16 % 1 0

Drusenpapille 9 1,44 % 4 5
Papillenanomalie 3 0,48 % 3 0
Hypermetrope Papille 2 0,32 % 1 1
Tilted disc 1 0,16 % 0 1

Akute myeloische Leukamie 3 0,48 % 2 1
B-Zell-Lymphom (B-NHL) 3 0,48 % 0 3
Aderhautnavus 1 0,16 % 1 0
Akute lymphatische Leukamie 1 0,16 % 0 1

Monoklonale Gammopathie 2 0,32 % 2 0
Paraneoplastisches Syndrom 2 0,32 % 2 0
Myelodysplastisches Syndrom 2 0,32 % 1 1
Induzierte Angmle aufgrur_1_d einer 1 0.16 % 1 0
akuten myeloischen Leukamie

Mb. Waldenstrom 1 0,16 % 1 0

Amiodaron 1 0,16 % 1 0
MEK-Inhibitor 1 0,16 % 0
Hepatitis-B-Impfung 1 0,16 % 1 0
Adalimumab 1 0,16 % 0 1
Cytarabin 1 0,16 % 0 1
Cyclosporin A 1 0,16 % 0 1
Levothyroxin 1 0,16 % 0 1

12. Atiologische Untergruppe: Traumatische Genese ( n = 6)

Traumatische Genese 6 0,96 % 6 0
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

411 Haufigkeits- und Altersverteilung der vaskularen Genese

Die grofte atiologische Untergruppe stellt die vaskulare Genese mit einer absoluten
Haufigkeit von 205 (32,7 %; n = 626) dar (Abbildung 4.2). Hierunter fallt ebenso die
am haufigsten im untersuchten Patientinnenkollektiv vertretene Atiologie — mit einer
absoluten Haufigkeit von 134 (21,41 %; n = 626) handelt es sich dabei um die VION
(Abbildung 4.3). Mit ungefahr einem Siebentel (14,6 %; n = 205) nehmen die
retinalen Gefallverschlisse den zweithaufigsten Platz in der vaskularen
Untergruppe ein. Hier muss jedoch daran erinnert werden, dass lediglich jene
Gefalverschliusse mit einer Sehnervenkopfschwellung in die vorliegende Studie
inkludiert sind, welche in der Spezialambulanz fur Neuroophthalmologie vorstellig
wurden. Wurden hingegen alle retinalen Gefallverschlusse, welche primar an der
NetzhautgefalRambulanz behandelt wurden, berlcksichtigt, ware eine weitaus
héhere absolute Haufigkeit der Netzhautgefallverschlisse zu erwarten. Die
Retinopathia hypertensiva, metabolische Grunderkrankungen, wie ein Diabetes
Mellitus oder ein therapierefraktarer arterieller Hypertonus, sowie die Retinopathia
diabetica, Thrombophilie und Koagulopathie befinden sich hinsichtlich der relativen

Haufigkeitsverteilung jeweils unter zehn Prozent (n = 205).

Relative Haufigkeit der vaskularen Genese (n = 205)

Vordere ischamische
Optikusneuropathie

Thrombophilie 3,4 % 65,4 %

Koagulopathie 0,5 %

Retinopathia diabetica 4,4 %

Metabolisch 3,9 % _

Retinopathia
hypertensiva 7,8 %

GefaR-

verschluss
14,6 %

Abbildung 4.3: Verteilung der relativen Haufigkeiten der vaskularen Genese (n = 205)
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

Die Altersverteilung innerhalb der vaskularen Genese wird anhand des
Balkendiagramms in Abbildung 4.4 verdeutlicht. Damit kann gezeigt werden, dass
vaskulare Ursachen, die in der Folge zu einer Papillenschwellung fihren, im Kindes-
und Jugendalter eine untergeordnete Rolle spielen. Das jungste Alter, in dem eine
vaskulare Genese verzeichnet werden konnte, lag bei 25 Jahren. Auch im
92. Lebensjahr konnte eine vaskular bedingte Papillenschwellung im untersuchten
Patientinnenkollektiv erhoben werden. Dazwischen, insbesondere in der
Altersspanne vom 61. bis zum 70. Lebensjahr, konnte die hochste Inzidenz der
vaskularen Genese mit einer absoluten Haufigkeit von 66 (32,2 %; n = 205)

festgestellt werden.

Altersverteilung der vaskularen Genese
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Abbildung 4.4: Altersverteilung der vaskularen Genese (n = 205)
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4.1.2 Haufigkeits- und Altersverteilung der entzindlichen Genese

Die zweitgroRte atiologische Untergruppe der statistisch ausgewerteten
Papillenschwellungen stellt die entziindliche Genese mit einer absoluten Haufigkeit
von 164 (26,20 %; n = 626) dar (Abbildung 4.2). Hierunter dominieren autoimmune
Erkrankungen mit einer absoluten Haufigkeit von 67 (40,9 %; n = 164),
dementsprechend wurden 21 (12,8 %; n = 164) Papillenschwellungen durch eine
Arteriitis temporalis verursacht, weitere 18 (11 %; n = 164) fuBen auf einer Neuritis,
sowie bei neun (5,5 %; n = 164) waren diagnostizierte Sarkoidosen und bei acht
(4,9 %; n = 164) waren Neuroretinitiden der Grund fur die Entstehung einer
geschwollenen Papille. Die restlichen Autoimmunerkrankungen mit jeweils
geringeren relativen Haufigkeiten von unter 1,83 % (n = 164) kdnnen der Tabelle 4
entnommen werden. Unter den 46 (28 %; n = 164) Schwellungen der Papilla nervi
optici, welche jeweils durch eine Uveitis bedingt wurden, konnte kein ursachlicher
Erreger anhand der diagnostischen MalRnahmen eruiert werden. Hingegen konnte
bei den Ubrigen 51 (31 %; n = 164) Sehnervenkopfschwellungen eine Zuordnung
hinsichtlich eines bakteriellen, parasitaren, viralen oder mykotischen Geschehens
erfolgen. Hierbei ist zu erwdhnen, dass in der Steiermark, in Karnten und im
Burgenland eine Parasitose mit einer absoluten Haufigkeit von zehn Erkrankungen
(6,1 %; n = 164) eine hdhere Inzidenz in Anbetracht der finf viral induzierten
Papillenschwellungen (3 %; n = 164) aufweist. Diese soeben beschriebenen

Ergebnisse sind grafisch der folgenden Abbildung 4.5 zu entnehmen.

Relative Haufigkeit der entziindlichen Genese (n = 164)

Autoimmune
Fungal 0,6 % Genese

40,9 %
Viral 3,0 % \
Parasitar 6,1 %

Bakteriell
21,3 %

Uveitis
28,0 %

Abbildung 4.5: Verteilung der relativen Haufigkeiten der entziindlichen Genese (n = 164)
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

Die Altersverteilung innerhalb der entzindlichen Genese einer Papillenschwellung
ist auBBerst inhomogen, wenn die autoimmun bedingten Papillenschwellungen mit
jenen, welche durch eine Infektionserkrankung oder einer Uveitis unklaren Erregers
ausgelost wurde, verglichen werden. Einerseits ruhrt diese Verteilung in Abbildung
4.6 daher, dass eine infektids verursachte Papillenschwellung und die Uveitiden
sich sowohl bei Kindern und Jugendlichen, als auch bei Erwachsenen mit
annahernd gleicher Wahrscheinlichkeit — stets in Abhangigkeit der individuell
vorliegenden Immunkompetenz — auspragen konnen, andererseits weisen auch
Autoimmunerkrankungen, welche letztendlich mit einer Papillenschwellung
einhergehen konnen, Erkrankungsmediane auf, die sich innerhalb der zweiten und
achten Lebensdekade erstrecken (Abschnitt 2.3.2). Das kleinste Lebensalter liegt
bei der entzuindlich bedingten Sehnervenkopfschwellung bei sieben Jahren und das

hochste Lebensalter bei 89 Jahren.

Altersverteilung der entziindlichen Genese
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Abbildung 4.6: Altersverteilung der entziindlichen Genese (n = 164)
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

4.1.3 Altersverteilung der Papillenschwellungen bei unklarer
Genese

Die unklare Genese mit einer absoluten Haufigkeit von 96 Erkrankungen
(15,34 %; n = 626) bildet die dritthaufigste atiologische Untergruppe (Abbildung 4.2)
der Sehnervenkopfschwellungen. Diese Gruppe halt nahezu eine Normalverteilung
bezlglich des Alters bereit, insofern das Augenmerk auf die Altersspanne zwischen
dem 21. und dem 90. Lebensjahr gelegt wird (Abbildung 4.7). Das minimale Alter
liegt bei elf Monaten und 13 Tagen und das maximale Alter bei 90 Jahren. Zu dieser
atiologischen Einheit konnte innerhalb der retrospektiven Datenerfassung aufgrund
der heterogenen Datenerhebung kein exakter Rickschluss auf die Atiologie getatigt
werden. Dennoch soll auch jene erhobene Gruppe hinsichtlich des Alters (Abbildung
4.7) und der Geschlechtsspezifitat (Abschnitt 4.3) analysiert werden, da auch diese
schlussendlich  weitere interessante Informationen zur Genese einer

Sehnervenkopfschwellung hervorbringen kann.
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Abbildung 4.7: Altersverteilung der unklaren Genese (n = 96)

79



4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

4.1.4 Haufigkeits- und Altersverteilung der Stauungspapille

Mit einer absoluten Haufigkeit von 72 (11,5 %; n = 626) bilden die Stauungspapillen
(Abbildung 4.2) die viertgrofte atiologische Untergruppe. Hierunter stellt die 11H mit
einer absoluten Haufigkeit von 37 (51,38 %; n = 72) die Hauptursache einer
Sehnervenkopfschwellung dar (Abbildung 4.8). Werden jedoch die intrakraniellen
Raumforderungen und die Meningeosis carcinomatosa zusammen betrachtet,
gelangt man auch hierbei auf eine absolute Haufigkeit von 25 (34,72 %; n = 72).
Demnach spielen Raumforderungen innerhalb der diagnostischen Abklarung einer
bestehenden Sehnervenkopfschwellung eine wesentliche Rolle. Die jeweils drei
Sinusvenenthrombosen und Meningitiden (4,16 %; n = 72), sowie die jeweils zwei
Hydrozephaliditen und Arnold-Chiari-Malformationen (2,78 %; n = 72) sind im

Gegensatz zu den oben genannten Atiologien eher Raritaten.

Relative Haufigkeitsverteilung der Stauungspapillen (n = 72)

Intrakranielle
Raumforderung

26,4 % Meningeosis
carcinomatosa 8,3 %

Sinusvenen-
thrombose 4,2 %

- Meningitis 4,2 %

Hydrozephalus 2,8 %

Arnold-Chiari-

Idiopathische intra- Malformation 2,8 %
kranielle Hypertension
51,4%

Abbildung 4.8: Verteilung der relativen Haufigkeiten der Stauungspapillen

Die Altersverteilung der Stauungspapille ist ebenso &uRerst inhomogen: das
Maximum liegt mit einer absoluten Haufigkeit von 16 (22,22 %; n = 72) in der
Altersgruppe zwischen dem 21. und 30. Lebensjahr. Das minimale Alter der
untersuchten Stauungspapillen liegt bei zehn Jahren, das hochste bei 81 Jahren. In
Anbetracht der Abbildung 4.9 muss erwahnt werden, dass im Altersbereich von null
bis zehn Jahren, sowie in den Altersklassen von 71 bis 80 und 81 bis 90 jeweils nur
eine Stauungspapille ermittelt werden konnte. Der berechnete Erkrankungsmedian

unter den Stauungspapillen liegt bei 39,5 Jahren, wird jedoch explizit nur die
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

Fallzahl der IIH analysiert, verschiebt sich der Erkrankungsmedian gemald der
Fachliteratur und wie in Abschnitt 2.3.1.1 nachzulesen in Richtung jungeren Alters

— im konkreten Fall belauft sich dieser auf 30 Jahre.

Altersverteilung der Stauungspapillen
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Abbildung 4.9: Altersverteilung der Stauungspapillen (n = 72)

4.1.5 Altersverteilung der weiteren Untergruppen

Die 15 Pseudopapillenschwellungen (2,4 %; n = 626) weisen in der ersten und
zweiten, sowie in der siebenten Lebensdekade eine absolute Haufigkeit von drei
(20 %; n = 15) auf. Minimal geringere Haufigkeiten lassen sich zwischen dem
30. und 70. Lebensjahr feststellen (Abbildung 4.10). Auch zu dieser atiologischen
Subgruppe muss erganzt werden, dass lediglich jene neun Drusenpapillen
(1,4 %; n =626) in die vorliegende Studie inkludiert wurden, die zum einen in der
Spezialambulanz vorstellig wurden und zum anderen auch im KIS der Universitats-

Augenklinik Graz bei der Erstvorstellung als ,Papillenédem® codiert wurden.

Innerhalb der 16 sonstigen Atiologien (2,6 %; n = 626) einer Schwellung der Papilla
nervi optici findet man die maximale absolute Haufigkeit von sieben
(43,75 %; n = 16) zwischen dem elften und 20. Lebensjahr. In den Alterskategorien
von null bis zehn, sowie von 21 bis 40 konnte jeweils eine Papillenschwellung,
ausgeldst sowohl durch eine vorbestehende Grunderkrankung, als auch durch die
dementsprechend vor der Erstvorstellung an der Universitats-Augenklinik erhaltene

medizinische Intervention, festgestellt werden. In den beiden Altersbereichen von
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4 Ergebnisse Absolute und relative Haufigkeiten der Atiologien

41 bis 50 und 51 bis 60 wurden jeweils drei Papillenschwellungen ausfindig

gemacht.

Die 16 Patientlnnen (2,6 %; n = 626) mit einer Papillenschwellung, welche durch
eine Optikuskompression ausgeldst wurde, wiesen vorrangig ein Alter zwischen 31
und 80 Jahren auf (Abbildung 4.10); ein Ausreiler konnte hierbei jedoch in der

Altersgruppe zwischen elf bis 20 erfasst werden.

Weiters konnten die 13 postinterventionell bedingten Papillenschwellungen
(2,1 %; n =626) mit einer jeweiligen absoluten Haufigkeit von vier (30,77 %; n = 13),
allen voran zwischen dem 51. und 60. Lebensjahr, sowie zwischen dem 61. und 70.
Lebensjahr, diagnostiziert werden. Ebenso konnten im Altersbereich von 71 bis 90
zwei weitere iatrogen verursachte Papillenschwellungen vermerkt werden
(Abbildung 4.10). Zudem wurden auch drei Papillenschwellungen (23,08 %; n = 13)
als Komplikation nach einer medizinischen Intervention in jungen Jahren zwischen

elf und 30 eruiert.

Auch die acht infiltrativ ausgelosten Papillenschwellungen (1,3 %; n = 626)
erstreckten sich innerhalb des untersuchten Patientinnenkollektivs von der zweiten
bis zur achten Lebensdekade (Abbildung 4.10), wodurch die Angabe eines
Erkrankungsmedians an dieser Stelle nicht aussagekraftig ware, da aufgrund der

Altersmanifestation keine eindeutigen Ruckschlusse getroffen werden kénnen.

Im Gegensatz zu den acht paraneoplastisch verursachten
Sehnervenkopfschwellungen (1,3 %; n = 626), welche ausschlieBlich bei
Patientinnen ab dem 50. Lebensjahr diagnostiziert werden konnten (Abbildung
4.10), beschrankt sich die Altersverteilung der sieben medikamentds induzierten
Papillenschwellungen (1,1 %; n = 626) vorrangig auf die jungeren Altersbereiche.
Der Erkrankungsmedian aufgrund der durch eine vorliegende paraneoplastisch
bedingte geschwollene Papille liegt bei 68 Jahren, flir medikamentds
hervorgerufene Papillenschwellungen bei 38 Jahren.

Die Halfte der sechs durch ein Trauma aufgetretenen Papillenschwellungen
(1,0 %; n = 626) kbnnen in der zweiten bis vierten Lebensdekade in der Abbildung
4.10 verdeutlicht werden, die zweite Halfte konnte hingegen erst zwischen dem

61. und dem 80. Lebensjahr nachgewiesen werden.
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4 Ergebnisse Auspragung der Schwellung an einem oder beiden Augen

4.2 Auspragung der Schwellung an einem oder beiden Augen

Von den 626 Sehnervenkopfschwellungen in der evaluierten Patientinnenkohorte
manifestierten sich 64,22 % (402 Sehnervenkopfschwellungen) an einem Auge und
35,78 % (224 Sehnervenkopfschwellungen) an beiden Augen. Bei 205 Patientlnnen
(32,75 %) zeigte sich am linken Auge eine geschwollene Papille, bei 197
Patientinnen (31,47 %) wurde diese am rechten Auge diagnostiziert. Die héchste
Anzahl der neu aufgetretenen Sehnervenkopfschwellungen im untersuchten
Zeitraum von Oktober 1996 bis Oktober 2017 war bei jenen Frauen zu finden,
welche eine beidseitige Schwellung aufwiesen. Hierbei lag die IR bei 40,46 %, im
Vergleich dazu konnte die minimale IR von 27,96 % bei jenen Frauen eruiert

werden, welche eine rechtsseitige Sehnervenkopfschwellung zeigten.

Bei der deskriptiven Betrachtung der unilateralen Sehnervenkopfschwellungen
ergaben sich keine deutlichen Abweichungen in Korrelation mit der klinischen
Erstmanifestation, jedoch auRerten sich die 224 bilateralen Papillenschwellungen
und Stauungspapillen bei der Halfte der Betroffenen bis zum 45. Lebensjahr
(Abbildung 4.11), wohingegen ein unilateraler geschwollener Sehnervenkopf bis zu

einem ahnlichen Alter von 43 Jahren nur bei einem Viertel der Betroffenen auftritt.

Lokalisation der Papillenschwellung
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Abbildung 4.11: Auspragungsort der uni- und bilateralen Papillenschwellungen bezogen auf das
Alter bei Erstsymptomatik
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4 Ergebnisse Geschlechtsspezifitat

4.3 Geschlechtsspezifitat

Wie bereits im Kapitel 4 (Absatz 2) erortert, stammen die 614 retrospektiv
erhobenen Datensatze von 312 mannlichen Patienten und 302 weiblichen
Patientinnen, innerhalb dieser Patientlnnendatensatze wiesen zwolf in einem
geraumen Abstand eine weitere Sehnervenkopfschwellung auf. Letztendlich ergab

sich ein Patientinnenkollektiv aus 320 Mannern und 306 Frauen — demnach liegt

das Geschlechterverhaltnis von Mann zu Frau in der vorliegenden Studie bei 1,1 : 1.

Im nachfolgenden Diagramm in  Abbildung 4.12 ist die absolute
Haufigkeitsverteilung der vier dominierenden atiologischen Subgruppen hinsichtlich
der Geschlechtsspezifitat dargestellt. Innerhalb der Subgruppe vaskular bedingter
Sehnervenkopfschwellungen klafft die Schere mit einem Geschlechterverhaltnis
zwischen Mannern und Frauen von 1,38: 1 am weitesten auseinander. Bei den

entzindlich bedingten Sehnervenkopfschwellungen halt sich das Verhaltnis mit

1:1,03 nahezu die Waage. |Interessant ist jedoch, dass die
Geschlechterauspragung bei den Stauungspapillen mit der Fachliteratur konform
geht, wobei ein Verhaltnis von mannlich zu weiblich mit 1 : 2,27 ermittelt werden
konnte. Des Weiteren wurde auch die absolute Anzahl der Manner und Frauen der
verbleibenden acht atiologischen Subgruppen in Abbildung 4.13 grafisch

aufgeschlusselt.

Geschlechtsspezifitat
Eméannlich Bweiblich
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Vaskulare Entzindliche Unklare Genese  Stauungspapille
Genese Genese

Abbildung 4.12: Geschlechtsspezifitat der vier haufigsten atiologischen Untergruppen
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Abbildung 4.13: Geschlechtsspezifitdt der weiteren atiologischen Subgruppen

4.4 Papillenschwellungen im Kindesalter und bei Adoleszenten

Die analysierte Population der Null- bis Achtzehnjahrigen mit einer
Sehnervenkopfschwellung umfasst ein Neugeborenes weiblichen Geschlechts mit
28 Tagen, sowie einen weiblichen Saugling mit elf Monaten und 22 Tagen (jeweils
0,16 %; n= 626). Es wurde kein Kleinkind (im Alter von zwei bis drei Jahren)

verzeichnet, es konnten 16 Kinder im Alter von vier bis zwolf Jahren
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4 Ergebnisse Papillenschwellungen im Kindesalter und bei Adoleszenten

(2,56 %; n = 626) und 40 Jugendliche zwischen dem 13. und 18. Lebensjahr
(6,39 %; n = 626) ermittelt werden. Die 16 erfassten Kinder teilen sich auf in sieben
Madchen und neun Knaben. Bei den 40 Jugendlichen dominieren die Madchen mit
einer absoluten Anzahl von 27 Personen, die absolute Haufigkeit bei Knaben belauft
sich auf 13. Das grundsatzliche Geschlechterverhaltnis unter dieser Gruppe betragt
1: 1,63 (Knaben : Madchen).

Die Manifestation der Sehnervenkopfschwellung in der Population bis zum

18. Lebensjahr wird in nachstehender Abbildung 4.14 grafisch aufgezeigt.

Manifestation
der Sehnervenkopfschwellungen
beim Neugeborenen bis zum Jugendlichen
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Abbildung 4.14: Absolute Haufigkeit der Sehnervenkopfschwellung an beiden Augen (OU), am
rechten Auge (OD) oder am linken Auge (OS), sowie das jeweilige Geschlechterverhaltnis
Madchen zu Knaben (M / K)

Den Nahrboden fir eine Sehnervenkopfschwellung vor allem bei Neugeborenen bis
Adoleszenten stellen entziindliche Erkrankungen dar, denn die absolute Haufigkeit
der entzindlichen Genese in der Altersgruppe von null bis 18 liegt bei 16
Betroffenen (27,6 %; n = 58). Gemeinsam mit den 13 aufgetretenen
Stauungspapillen (22,4 %; n = 58) stellen diese atiologischen Subgruppen mit
insgesamt 50 Prozent die Hauptursache einer geschwollenen Papille dar. Innerhalb

dieses Patientinnenkollektivs wurden zudem acht Sehnervenkopfschwellungen
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4 Ergebnisse Anzahl jahrlich diagnostizierter Papillenschwellungen

unklarer Genese (13,8 %; n = 58) und sieben sonstige Atiologien (12,1 %; n = 58)
ausfindig gemacht. Weitere sechs in der Funduskopie diagnostizierte geschwollene
Papillen (10,3 %; n = 58) stellten sich in dieser Alterskategorie als
Pseudopapillenschwellungen heraus. Drei im Kindes- und Jugendalter befundete
Sehnervenkopfschwellungen (5,2 %; n = 58) wurden durch einen Hepatitis-B-
Impfstoff, eine Therapie mit Cyclosporin A und einer Levothyroxin-Dauertherapie
medikamentds induziert. Zuziglich bilden zwei akute myeloische Leukamien (AML)
(3,4 %; n = 58) den Ausgangspunkt einer Sehnervenkopfschwellung, wobei jeweils
ein Kind aus beiden Geschlechtern betroffen ist. Mit einer jeweiligen relativen
Haufigkeit von 1,7 Prozent (n = 58) konnten die Symptome einer
Sehnervenkopfschwellung, welche durch eine Optikuskompression verursacht
wurde, sowie durch eine Schwellung iatrogener Herkunft und traumatischer Genese

festgestellt werden.

23 Patientlnnen (39,66 %; n = 58) — darunter ein Neugeborenes, vier Kinder und 18
Jugendliche — wiesen vereinzelte oder ineinandergreifende Risikofaktoren, wie
einen BMI Uber 30 kg/m?, eine Dauermedikation oder die Einnahme eines oralen

Kontrazeptivums, einen Nikotinabusus und/oder regelmafigen Alkoholkonsum auf.

Zu beachten ist, dass in diese Studie lediglich jene 0- bis 18-jahrigen Patientinnen
inkludiert wurden, welche in der neuroophthalmologischen Spezialambulanz der
Universitats-Augenklinik Graz vorstellig und dieserorts entsprechend des klinischen
Verlaufs der Papillenschwellung eine medizinischen Intervention erhielten. Die 0-
bis 18-jahrigen Patientinnen, welche in der Schielambulanz mit einer
Papillenschwellung vorstellig und therapiert wurden, wurden jedoch nicht

berucksichtigt.
4.5 Anzahl jahrlich diagnostizierter Papillenschwellungen

Die Spezialambulanz flir Neuroophthalmologie an der Universitats-Augenklinik
besteht seit 1992 und elektronisch verfligbare Patientinnendatensatze existieren
seit Oktober 1996, wobei in den Jahren 1996 und 1997 jeweils lediglich eine
Sehnervenkopfschwellung allen Einschlusskriterien dieser Studie entsprach. Im
Anschluss stieg die Anzahl der jahrlich diagnostizierten

Sehnervenkopfschwellungen leicht — jedoch fluktuierend — an, wobei im Jahr 2011
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4 Ergebnisse Korrelation der Risikofaktoren mit dem Geschlecht

ein Spitzenwert von 61 Sehnervenkopfschwellungen erreicht wurde. Ab dem Jahr
2007 stagnierte der Zuwachs, bis in den Jahren 2011 und 2012 der Peak erreicht
wurde und sich danach wieder ein leichter Abwartstrend einstellt. Derzeit tendiert

der Verlauf wieder zu wachsenden Werten (Abbildung 4.15).
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Abbildung 4.15: Anzahl der im Zeitraum von 1996 bis 2017 diagnostizierten
Papillenschwellungen, welche in der vorliegenden Studie inkludiert sind

4.6 Korrelation der Risikofaktoren mit dem Geschlecht

Als statistisch signifikante® Risikofaktoren hinsichtlich des Geschlechts erwiesen
sich dabei ein bestehender Diabetes Mellitus, ein BMI von 30 kg/m? oder hoher,
sowie ein regelmafiger Alkoholkonsum. Eine Myopie stellt sowohl am rechten als
auch am linken Auge einen hochsignifikanten® geschlechtsabhangigen Risikofaktor
dar. Das OSAS, die Einnahme von oralen Kontrazeptiva und der Nikotinabusus
ergaben sich wiederum bezogen auf das Geschlecht als héchstsignifikante®
Risikofaktoren.

4.6.1 Arterieller Hypertonus

Insgesamt  konnte bei den 626 in die  Studie inkludierten
Sehnervenkopfschwellungen eine absolute Haufigkeit eines arteriellen Hypertonus
als Nebendiagnose von 195 (31,15 %; n = 626) erfasst werden, worin 54,9 Prozent

mannliche Patienten und 45,1 Prozent Frauen enthalten sind. Anhand einer IR von

6 Interpretation des ermittelten p-Wertes in Anlehnung an WEIR et al. [58]; Seite 168
ff., dementsprechend wird ein ermittelter p-Wert < 5 % als signifikant, ein p-
Wert <1 % als hochsignifikant und ein p-Wert < 0,1 % als hochst signifikant beurteilt.
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33,44 % bezlglich mannlichen Geschlechts zeichnet sich ab, dass ein arterieller
Hypertonus haufiger bei mannlichen Patienten mit einer Sehnervenkopfschwellung
auftritt als dies bei Frauen (IR: 28,95 %) der Fall ist. Ein chronisch bestehender und
therapierefraktarer arterieller Hypertonus stellt somit bei Mannern ein 1,16-fach
hoheres relatives Risiko dar, um an einer Sehnervenkopfschwellung zu erkranken.
Die Hypothese, dass ein arterieller Hypertonus als Risikofaktor
geschlechtsunabhangig ist, kann somit anhand des  Chi-Quadrat-

Unabhéngigkeitstests nicht verworfen werden (p = 0,206).

4.6.2 Diabetes Mellitus
Die Quotenstichprobe hielt in 13,26 Prozent der Falle (n = 626) einen Diabetes

Mellitus als Nebendiagnosen bereit, davon waren 51 Patienten mannlich (61,45 %;
n = 83) und 32 Patientinnen weiblich (38,55 %; n = 83). Auch in dieser Betrachtung
ist der prozentuale Wert der IR mit 15,94 % innerhalb des mannlichen Geschlechts
héher, sodass die mannlichen Patienten mit einer Sehnervenkopfschwellung
haufiger entweder einen Nicht-Insulinabhangigen Diabetes Mellitus (NIDDM) oder
einen Insulinabhangigen Diabetes Mellitus (IDDM) als begleitende
Stoffwechselerkrankung aufzeigen. Im Gegensatz dazu liegt die IR eines NIDDM
oder IDDM beim weiblichen Geschlecht mit einer geschwollenen Papille bei
10,53 %. Das bedeutet, dass das relative Risiko an einer Sehnervenkopfschwellung
mit einem additiv bestehenden Diabetes Mellitus zu erkranken, bei Mannern um das
1,52-fache hoher ist als bei Frauen. Anhand des Chi-Quadrat-Unabhéngigkeitstests
nach PEARSON stellt sich jener Risikofaktor als statistisch signifikant heraus,
wodurch der Risikofaktor eines DM eine nachweisbare Korrelation mit dem
Geschlecht aufweist (p = 0,043).

4.6.3 Obstruktives Schlafapnoesyndrom

Beim in die Datenbank aufgenommenen Patientinnengut wurden insgesamt 16
obstruktive Schlafapnoesyndrome (2,6 %; n = 626) vermerkt. Diese Nebendiagnose
wird mit einer hohen Auspragung im mannlichen Geschlecht prasent, da ein OSAS
bei 14 Mannern (87,5 %; n = 16) und lediglich bei zwei Frauen (12,5 %;
n = 16) innerhalb der Diagnostik der Sehnervenkopfschwellung zuziglich
diagnostiziert werden konnte. Die IR eines OSAS in der untersuchten Population

betragt beim mannlichen Geschlecht 4,38 %, wohingegen das Vorkommen jenes
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Risikofaktors bei Frauen mit einer prozentualen Haufigkeit von nur 0,66 %
verschwindend gering ist. Das relative Risiko, an den Symptomen einer
geschwollenen Papille zu leiden, ist bei den mannlichen Patienten mit einer
Schlafapnoe somit um das 6,69-fache hdher, als dies bei den weiblichen
betroffenen Patientinnen der Fall ist, wodurch sich ein hochsignifikanter p-Wert von

0,003 ergibt. Dieser besagt, dass jener Risikofaktor stark geschlechtsabhangig ist.

4.6.4 Graviditat und Postpartalzeit

Unter den 306 analysierten weiblichen Patientinnen waren drei schwangere Frauen
(0,48 %; n =626; p = 0,075) verifizierbar und drei Betroffene weiblichen Geschlechts
(0,48 %; n =626; p = 0,075) befanden sich zum Zeitpunkt der Erstvorstellung in der

Postpartalzeit.

4.6.5 Adipositas und Dyslipidamie

36 Patientlnnen (5,75 %; n = 626) wiesen eine Adipositas mit einem BMI zwischen
30,25 kg/m? und 49,34 kg/m? auf, das Geschlechterverhaltnis hielt sich hierbei die
Waage. 18 Manner (50 %; n = 38) und 18 Frauen (50 %; n = 38) brachten den
Risikofaktor einer Adipositas zusatzlich zu einer weiteren Grunderkrankung, welche
eine Sehnervenkopfschwellung bedingte, mit. Hierunter belauft sich die IR bei den
mannlichen Probanden auf 5,63 % und bei den Frauen auf 5,26 % und in Anbetracht
der Geschlechtsspezifitat und des daraus ermittelten p-Wertes von 0,89 ergibt sich

keine statistisch signifikante Abhangigkeit.

Eine Fettstoffwechselstorung war bei 37 Betroffenen (5,91 %; n = 626) des
vorliegenden Patientinnenkollektivs nachzuweisen, wovon 25 mannlich (67,57 %;
n = 37) und zwolf weiblich (32,43 %; n = 37) waren. Die IR von 7,81 % bezogen auf
das mannliche Geschlecht bestatigt gegenteilig zum vorhin betrachteten
Risikofaktor der Adipositas, dass hierbei wiederum die Manner mit einer
bestehenden Dyslipidamie ein 1,99-fach hoéheres relatives Risiko haben, an einer
Sehnervenkopfschwellung zu erkranken, als Frauen, bei denen eine Dyslipidamie
diagnostiziert werden konnte (IR: 3,95 %). Demzufolge lie3 sich mittels des Chi-
Quadrat-Unabhéngigkeitstests ein signifikanter p-Wert von 0,039 berechnen, womit
statistisch signifikant bestatigt wird, dass der Risikofaktor einer Dyslipidamie

abhangig vom Geschlecht ist.
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4.6.51 Korrelation: IIH mit dem Risikofaktor einer Adipositas
Hierzu wurde erneut der Chi-Quadrat-Unabhéngigkeitstest nach PEARSON
verwendet, wobei eine Vierfeldertafel aufgestellt wurde, um die Priufgrof3e zu
berechnen. Diese ergab einen weitaus grolReren als den kritischen Wert, weshalb
die Unabhangigkeitshypothese verworfen werden kann und die Abhangigkeit bzw.
Korrelation zwischen der Entstehung einer IIH bei einem BMI von 30 kg/m? oder

mehr mit einem p-Wert von <0,001 als statistisch héchstsignifikant bestatigt wird.

4.6.6 Polypharmazie und orale Kontrazeption

105 Patientinnen (31,44 %; n =334) dieser Studie stehen unter einer
medikamentosen Dauertherapie, bei welcher mehrere Medikamente taglich
eingenommen werden muassen, insgesamt konnten bei mehr als der Halfte des
Patientinnenkollektivs (334 Personen; 53,35 %; n = 626) eine regelmalige
Medikamenteneinnahme von zumindest einem Praparat festgestellt werden.
Darunter befanden sich 161 Manner (48,20 %; n = 334) und 173 Frauen (51,80 %;
n = 334). Von diesen 173 Frauen nahmen sechs (3,47 %; n = 173) zuzuglich ein
orales Kontrazeptivum zur Empfangnisverhiatung ein; sieben Frauen (1,12 %;
n = 626) aus dem gesamten Patientinnenkollektiv. nahmen ebensolche
Hormonpraparate. Insgesamt nahmen also 13 Frauen (2,08 %; n = 626) zu jenem
Zeitpunkt, als die Sehnervenkopfschwellung diagnostiziert wurde, ein orales
Kontrazeptivum ein. Letztendlich ist auch die IR bei den Frauen mit 61,19 %
bedeutsam im Gegensatz zum mannlichen Geschlecht, wobei eine IR ohne
Beeinflussung durch orale Kontrazeptiva von 50,31 % berechnet wurde.
Infolgedessen ergibt sich ein 1,22-fach hoheres relatives Risiko fur Frauen, unter
dem Risikofaktor einer Dauermedikation eine Sehnervenkopfschwellung zu
entwickeln, als es bei Mannern der Fall ist. Der p-Wert von 0,118 in Folge einer Chi-
Quadrat-Unabhéngigkeitstestung fur den Risikofaktor der Medikamenteneinnahme

ist jedoch statistisch nicht signifikant und damit geschlechtsunabhangig.

4.6.7 Nikotinabusus
94 nikotinabhangige Betroffene (15,02 %; n = 626) konnten eruiert werden —

aufgrund der heterogenen Dokumentation konnen jedoch keine genaueren
Angaben zu den Packungsjahren (pack years) angegeben werden. 73 Raucher
(77,66 %; n = 94) und 21 Raucherinnen (22,34 %; n = 94) mit einer
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Sehnervenkopfschwellung wurden in das Patientinnenkollektiv aufgenommen. Die
IR fur das mannliche Geschlecht, mit einer dementsprechend vorliegenden
Atiologie und einem additiven Nikotinkonsum, eine Sehnervenkopfschwellung zu
entwickeln, ist mit 22,81 % deutlich erhoht, wohingegen die IR der Raucherinnen
mit 6,91 % wesentlich niedriger ausfallt. Raucher besitzen somit ein 3,3-fach
erhohtes relatives Risiko an einer Sehnervenkopfschwellung zu erkranken als

Raucherinnen (p < 0,001).

4.6.8 Alkoholabusus versus Alkoholgenuss

Ein Athylismus konnte bei sieben Patientlnnen (1,12 %; n = 626) erhoben werden,
wobei ein ,regelmafiger® Alkoholgenuss — insofern die Patientlnnen hierzu
wahrheitsgetreue Angaben tatigten — lediglich bei 30 Patientinnen (4,79 %; n = 626)
explizit dokumentiert wurde. Der Alkoholmissbrauch konnte bei sechs Mannern
(85,71 %; n = 7) und einer Frau (14,29 %; n = 7) nachgewiesen werden, ein
regelmafiger Alkoholkonsum bei 21 Mannern (70%; n = 30) und neun Frauen (30%;
n = 30). Eine Menge von mehr als 60 Gramm reiner Alkohol pro Tag (entspricht
etwa 1,5 Liter Bier oder 0,75 Liter Wein) fur Manner und eine Menge von mehr als
40 Gramm reiner Alkohol pro Tag (ca. 1 Liter Bier oder 0,5 Liter Wein) fir Frauen
gilt als gesundheitsschadigend im Hinblick auf die Entstehung von akuten und
chronischen Erkrankungen’. Damit ist die IR fiir Manner, an einer
Sehnervenkopfschwellung sowohl bei bestehendem Risikofaktor eines Athylismus
(IR: 1,88 %), als auch unter regelmafRligen Alkoholgenuss (IR: 6,56 %) deutlich
héher, gegenteiliges zeichnet sich beim weiblichen Geschlecht ab (IR bei
Athylismus: 0,33 %; bei Alkoholgenuss: 2,96 %). Damit ist das relative Risiko eine
Sehnervenkopfschwellung unter Alkoholeinfluss zu generieren fir das mannliche
Geschlecht um das 2,6-fache hoher als bei Frauen — unabhangig von der Menge
des zu sich genommenen Alkohols. Dies belegt die Signifikanzprifung anhand des
Chi-Quadrat-Unabhéngigkeitstests bzw. der daraus ermittelte p-Wert von 0,006.

4.6.9 Hyperopes und myopes Auge

Insgesamt wurde bei 843 Augen (67,3 %; n = 1252) der untersuchten Kohorte eine

Ametropie festgestellt, davon waren 463 Augen weitsichtig (54,92 %;

" Referenz: http://www.alkoholohneschatten.at/publikationen/basis-
informationen/2-alkoholkonsum-mengen-und-grenzen/, abgerufen am: 20.03.2019
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n = 843; 228 rechte hyperope und 235 linke hyperope Augen) und 380 Augen
kurzsichtig (45,08 %; n = 843; 188 rechte myope und 192 linke myope Augen). Am
rechten Auge waren 117 Manner und 111 Frauen hyperop, am linken Auge waren
es 119 Manner und 116 Frauen. Demgegenuber stellte sich eine weitreichendere
Diskrepanz innerhalb des Geschlechterverhaltnisses der Myopie heraus: hierbei
waren 105 Frauen und lediglich 83 Manner am rechten Auge myop, am linken Auge
waren es 107 Frauen und mit 85 Betroffenen deutlich weniger Manner. Die IR des
Risikofaktors der Hypermetropie am rechten Auge von 36,56 % zeigt, dass lediglich
jene Refraktionsanomalie bei den mannlichen Probanden haufiger auftritt — im
Gegensatz zu den restlichen empirisch beobachteten Refraktionsanomalien, wie
einer Hypermetropie am linken Auge oder einer Myopie an beiden Augen, welche
geringgradig haufiger beim weiblichen Geschlecht zu verzeichnen waren. Das
relative Risiko einer Hypermetropie (am rechten oder linken Auge) lasst sich
hinsichtlich der Geschlechtsspezifitat im Vergleich zur Myopie (am rechten oder
linken Auge) nahezu auf eins berechnen, durch welche das relative Risiko fur
Frauen mit einer Myopie an einer geschwollen Papille zu erkranken um den Faktor
1,3 erhoht ist. Wird auch hierzu eine Signifikanzprifung durchgefuhrt, kann
verdeutlicht werden, dass der Risikofaktor einer Hypermetropie keine Korrelation
hinsichtlich eines Geschlechts aufweist. Fur die Myopie konnte sowohl flr das
rechte, als auch das linke Auge eine statistisch hochsignifikante Abhangigkeit

(p = 0,022) bezogen auf das weibliche Geschlecht berechnet werden.
4.7 Interdisziplinare Diagnosefindung

Im zugrundeliegenden Patientinnenkollektiv fanden 558 Konsiliaruntersuchungen
statt, um die Diagnose einer Sehnervenkopfschwellung in den jeweiligen
Patientinnendatensatzen nach der internationalen statistischen Klassifikation der
Krankheiten (ICD-10) codieren zu kdnnen. Hierbei muss erwahnt werden, dass 125
Patientinnen (19,97 %) an zwei oder mehr Ambulanzen der spezifischen
Abteilungen des Universitats-Klinikums Graz zugewiesen wurden. Die hdchste
Zuweisungsrate von 235 Uberweisungen (42,11 %; n = 558) war an der Abteilung
fur Neurologie zu verzeichnen, andere medizinische Institute wurden deutlich
seltener in die Diagnosefindung einer geschwollenen Papille miteinbezogen.

Demzufolge konnten 76 Uberweisungen (13,62 %; n = 558) an die Gefalambulanz
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(Angiologie) gezahlt werden, zu jeweils 9,16 Prozent bzw. in 51 Fallen (n = 557)
wurden auch die diagnostischen MalRhahmen der EBA und der Pulmonologie in
Anspruch genommen. Internistische Untersuchungen an der Abteilung fur Innere
Medizin wurden bei 5,2 Prozent bzw. in 29 Fallen (n = 558) veranlasst, darunter
wurde jeweils einmal explizit von Seiten der Neuroophthalmologie die Kardiologie,
Nephrologie und Endokrinologie flur die weitere Ursachenerhebung gefordert. Von
jenen 58 Sehnervenkopfschwellungen, die der Altersgruppe null bis 18 zugeordnet
werden konnten, waren 28 Betroffene (48,3 %; n = 58) ebenso an der
Universitatsklinik fur Kinder- und Jugendheilkunde in medizinischer Behandlung. In
den 22 Fallen (3,9 %; n

Sehnervenkopfes eine chirurgische Intervention notwendig war, wurde eine

558), in denen aufgrund der Schwellung des

Konsiliaruntersuchung der Abteilung fir Neurochirurgie erbeten. 16 Patientinnen
(2,9 %; n = 558) wurden der Rheumatologie, 14 Erkrankte (2,5 %; n = 558) der Hals-
Nasen-Ohren-Universitatsklinik, 13 Betroffene (2,3 %; n = 558) der Dermatologie
und Venerologie und weitere neun Patientinnen (1,6 %; n = 558) der Hamatologie
zugewiesen. Zu weniger als einem Prozent wurden ebenso die diagnostischen
Optionen der interventionellen Radiologie (0,9 %; n = 558), der Gefalichirurgie
(0,7 %; n = 558), der Infektiologie (0,7 %; n = 558) und der Psychiatrie (0,2 %;
n = 558) zu Rate gezogen.

Bei 218 Sehnervenkopfschwellungen (34,8 %; n = 626) waren im Hinblick der
Ursachenerhebung eines geschwollen Sehnervenkopfes die ophthalmologische
Basisuntersuchung, sowie die Hinzuziehung der neuroophthalmologischen

Expertise an der Universitats-Augenklinik Graz ausreichend.
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5.1 Vergleichende Erlauterungen

In der vorliegenden analytisch-epidemiologischen Beobachtungsstudie wurden die
Atiologien der Sehnervenkopfschwellungen, welche entweder an nur einem Auge
oder an beiden Augen manifest waren, empirisch ermittelt. Das Ziel dieser Studie
ist, die Haufigkeitsverteilungen der moglichen Ursachen einer geschwollenen
Papille, welche an der Spezialambulanz fir Neuroophthalmologie in den letzten 22
Jahren diagnostiziert wurden, darzulegen. In der bisherigen Fachliteratur werden
ausschlieBlich einzelne haufig auftretende atiologische Subgruppen ausgewahit
und hinsichtlich des Krankheitsverlaufes beschrieben. Die
Sehnervenkopfschwellung wurde beztglich samtlicher ursachlicher Faktoren bisher
in keiner Arbeit beleuchtet. Infolgedessen gibt es duRerst wenige Vergleichszahlen
zur Haufigkeitsverteilung der Atiologien einer Sehnervenkopfschwellung. Hinzu
kommt, dass das Augenmerk in Primarliteraturstellen haufig nur auf die
entzundlichen Veranderungen des Sehnervs gerichtet wird, sodass die wesentliche
Beschreibung einer moglicherweise damit einhergehenden
Sehnervenkopfschwellung haufig unbertcksichtigt bleibt. Demnach fehlen auch
grundlegende epidemiologische Daten in Bezug auf Inzidenz und Pravalenz des
geschwollenen Sehnervenkopfes. Das vorliegende Diplomarbeitsprojekt wurde
durchgefuhrt, um ein Kontingent an epidemiologischen Daten zu dieser
neuroophthalmologischen Erkrankung zu generieren, wobei unbedingt erganzt
werden muss, dass sich jene Daten lediglich auf das Einzugsgebiet Steiermark,
Karnten und Burgenland beziehen. Es lasst sich somit kein Ruckschluss tatigen, ob
diese errechneten Haufigkeitsverteilungen qualitativ auf ganz Osterreich umgelegt

werden konnen.

96



5 Diskussion Vergleichende Erlauterungen

5.1.1 Atiologische Hiufigkeitsverteilung

5.1.1.1  Stauungspapille
GREHN et al. und BIERMANN et al. beschreiben, dass bei 70 bis 80 Prozent der
Stauungspapillen ein intrakranieller Tumor die Ursache darstellt [2, 19]. LANG et al.
legt dar, dass lediglich 60 Prozent der Stauungspapillen von intrakranieller
neoplastischer Genese sind [33]. Innerhalb der 72 Stauungspapillen, welche im
vorliegenden Diplomarbeitsprojekt untersucht wurden, konnten lediglich
34,72 Prozent auf eine neoplastische intrakranielle Raumforderung zurtckgefuhrt
werden. Diese prozentuale Diskrepanz zwischen den vorliegenden Daten und der
Fachliteratur kann damit erklart werden, dass innerhalb der statistischen Analyse
dieser Arbeit Einschlusskriterien definiert wurden, welche jene Patientinnen mit
Stauungspapillen zufolge intrakranieller Raumforderungen, die nur einmal an der
Universitats-Augenklinik Graz vorstellig wurden, exkludiert wurden. Jene
Patientinnen mit der Diagnose einer neoplastisch bedingten Stauungspapille
werden nach der Erstvorstellung direkt an die Erstuntersuchung-Beobachtung-
Aufnahme (EBA) und/oder an die Neurologie des Universitatsklinikums Graz
uberwiesen. Nachdem infolge die Bildgebung durchgefuhrt wurde und die
Tumorentitat ausfindig gemacht werden konnte, wurden jene Patientlnnen fir eine
chirurgische Intervention an der Neurochirurgie vorstellig. Nach einer erfolgreichen
Therapie sind fur jene Patientinnen lediglich regelmafRige Verlaufskontrollen bei
niedergelassenen Facharzten angedacht, sodass diese in der Regel kein zweites

Mal an der Universitats-Augenklinik Graz vorstellig wurden.

Mit insgesamt 80 Prozent sind Meningeome, Hypophysentumore und die
Meningeosis carcinomatosa die haufigsten intrakraniellen Raumforderungen,
welche eine Stauungspapille nach sich ziehen kénnen [49]. Zudem weisen laut
SCHIEFER et al. etwa 50 Prozent der Patientinnen mit einem Hirntumor eine
Stauungspapille auf [49]. Letzteres kann anhand der vorliegenden
epidemiologischen Studie nicht bestatigt werden, jedoch handelt es sich auch bei
51,9 Prozent (n = 14) der 27 dahingehend untersuchten Patientinnen um die am
Beginn des Absatzes haufigsten Hirntumore (Abbildung 5.1). In der untersuchten
Population stellen die Gliome mit einer absoluten Haufigkeit von funf Diagnosen die
dritthaufigste Hirntumorentitat, welche eine Stauungspapille bedingt, dar. Davon

sind vier Astrozytome (80 %; n = 5) niedrigeren Malignitatsgrades und ein Gliom
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(20 %; n = 5) héheren Malignitatsgrades, zudem konnte ein Glioblastoma multiforme
Grad IV ermittelt werden. SCHIEFER et al. beschreibt, dass 30 Prozent der Gliome
Jow-grade-Astrozytome®“ darstellen und jene bevorzugt beim mannlichen
Geschlecht im Alter zwischen 20 und 50 Jahren auftreten [49]. Dies kann innerhalb
der finf Stauungspapillen, welche durch Gliome verursacht wurden, nicht bestatigt
werden, da die vier Astrozytome bei drei weiblichen Patientinnen und nur einem

mannlichen Patient im Alter zwischen 13 und 38 Jahren diagnostiziert wurden.

Unter den 27 Sehnervenkopfschwellungen wurde lediglich eine gestaute Papille
aufgrund eines Kraniopharyngeoms vermerkt, das sind 3,7 Prozent aller 27
Hirntumorentitaten in der vorliegenden Studie. 2003 beschrieb SCHIEFER et al., dass

Kraniopharyngeome etwa drei Prozent aller Hirntumore ausmachen [49].

Eine Metastase als intrakranielle Raumforderung tritt laut SCHIEFER et al. bei vier bis
20 Prozent aller Hirntumore auf [49]; im untersuchten Patientinnenkollektiv wurde

in 22,2 Prozent der Falle die Diagnose einer Meningeosis carcinomatosa gestellt.

Ebenso erlautert SCHIEFER et al., dass 13 bis 18 Prozent der intrakraniellen Tumore
Meningeome sind, die einen Erkrankungsmedian von 50 Jahren aufweisen und zu
85 Prozent beim weiblichen Geschlecht zwischen 40 und 60 Jahren manifest
werden [49]. Die 27 in dieser Studie untersuchten Stauungspapillen zufolge
intrakranieller Raumforderungen ergeben sich aus 22,2 Prozent Meningeomen,
wovon 66,6 Prozent beim weiblichen Geschlecht im Alter zwischen 41 und 57
Jahren auftraten. Insgesamt ergab sich ein Erkrankungsmedian von 56,5 Jahren,
womit die ermittelten prozentualen Haufigkeiten und das Alter hinsichtlich der

Meningeome mit den Aussagen von SCHIEFER et al. Ubereinstimmen.
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Absolute Haufigkeit der intrakraniellen Hirntumore

51,9 % (TI. = 14) m Mannlich = Weiblich

Anzahl

o - N w i a (o))

______________I

—I

1

1

o~ f

1

1

1

S A | |
>
» [
> Il
K - |

2 <& N N & N
& o o o o A0 O x€ xS
(g\(i’\ . (\QG QQ'Q Cﬁ\\ 6@(\ (\QQ) . QQJ@ \)‘\Q \‘be \'b%
O S & 3 3 <& e & &
N @ & p @ 2y A N
& N\ & <l > 3 &
& & S R A e @
& & & & X go@
2;0% Q‘\\Q N S %
(\Q \Ib
N &
) S
< ?

Abbildung 5.1: Absolute Haufigkeit der intrakraniellen Hirntumore (n = 27), die innerhalb des
Patientlnnenkollektivs von 624 Sehnervenkopfschwellungen eine Stauungspapille nach sich zogen

5.1.1.2 Sehnervenkopfschwellung bei 0- bis 18-jahrigen Patientinnen
In der Studie mit dem Titel ,Das Outcome bei Papillenschwellungen im Kindesalter*
untersuchte KELLER et al. im Jahre 2010 30 Patientinnen im Alter von 3,4 bis 16,8
Jahren in der Zeitspanne von 2003 bis 2008 an der Medizinischen Universitat Wien.
Davon waren 13 padiatrische Patientinnen an einer IIH, zwei an einer
symptomatischen intrakraniellen Hypertension, sieben an einer Drusenpapille, funf
an einer Sehnervenkopfschwellung entzindlicher Genese und drei an einer
Pseudopapillitis erkrankt [29]. Vergleicht man dies mit der vorliegenden Studie,
konnten im selben Zeitraum an der Spezialambulanz flir Neuroophthalmologie der
Universitats-Augenklinik Graz — hierbei wurde das Patientinnenkollektiv der
Schielambulanz nicht berlcksichtigt, womit moglicherweise eine héhere Fallzahl
eruiert werden konnte — zehn padiatrische Patientinnen im Alter zwischen 28 Tagen
und 17 Jahren mit den in der nachfolgenden Abbildung 5.2 dargestellten Ursachen
der Sehnervenkopfschwellung ermittelt werden. Nahezu kongruent sind die
relativen Haufigkeiten der Drusenpapille, wobei in Wien 23,3 Prozent und in Graz

20 Prozent ermittelt werden konnten. Hauptsachlich wurden unter der Grazer
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Population Sehnervenkopfschwellungen entziindlicher Genese mit einer relativen
Haufigkeit von 30 Prozent festgestellt, hingegen konnte im Wiener
Patientinnenkollektiv nur die Halfte dieser Sehnervenkopfschwellungen auf einen

entzindlichen Prozess zurlckgefuhrt werden.

Atiologien der Sehnervenkopfschwellungen
unter den zehn padiatrischen Patientinnen,
welche im Jahre 2003 bis 2008
an der Spezialambulanz fiir Neuroophthalmologie
vorstellig wurden

mmannlich = weiblich

2 I i i
0 I I I

entziindliche unklare Genese Drusenpapille Astrozytom und  Kraniopharyngeom infiltrative Genese
Genese Teilresektion und chirurgische
Intervention

Anzahl der Sehnervenkopfschwellungen

Abbildung 5.2: Atiologien der Sehnervenkopfschwellung der unter 18-Jahrigen (2003 — 2008)

Laut GREHN et al. ist das Kindesalter ein typisches Manifestationsalter des
Optikusglioms [19]. In der vorliegenden Beobachtungsstudie wurde lediglich ein
Optikusgliom unter allen 626 Sehnervenkopfschwellungen bei einem
Dreizehnjahrigen verzeichnet, was der Aussage von GREHN et al. trotz mangelhafter

Fallzahl entspricht.

5.1.2 Alters- und Geschlechtsverteilung

5.1.21 Vaskulare Genese
Die vordere ischamische Optikusneuropathie (VION) tritt bevorzugt im Alter
zwischen 40 und 70 auf, wie dem Klinischen Monatsblatt der Augenheilkunde
(2017) und von BIERMANN et al. [2] entnommen werden kann, SCHIEFER et al.
hingegen schreibt, dass eine VION primar in der Altersgruppe der Gber 50-Jahrigen
auftritt, wobei der Erkrankungsmedian bei 61 Jahren liegt [49]. Im Zuge der
vorliegenden Diplomarbeit wurden insgesamt 134 VION ermittelt, wovon 88

(65,7 %; n = 134) zwischen dem 40. und 70. Lebensjahr auftraten, sowie vier

(3 %; n=134) in der dritten Lebensdekade und die restlichen 42 (31,3 %; n = 134)
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im Anschluss an das 70. Lebensjahr. Somit wurde tatsachlich bei einem Grofteil
von 86,6 Prozent der Falle die VION im Alter Uber 50 Jahren diagnostiziert. Der
Erkrankungsmedian der ischamisch bedingten Optikusneuropathie spiegelt sich
ebenso im untersuchten Patientinnenkollektiv wider, wobei sich jener mit 64 Jahren
im oberen Referenzbereich befindet - dennoch ist jener mit den Beschreibungen

aus SCHIEFER et al. nahezu kongruent.

5.1.2.2 Entzindliche Genese
SCHIEFER et al. beschreibt, dass eine Optikusneuritis mit oder ohne
Sehnervenkopfschwellung ein Manifestationsalter unter 50 Jahren aufweist [49],
wogegen sich LANG et al. auf einen weitreichenderen Referenzbereich beruft und
ein Erkrankungsalter zwischen 20 und 45 Jahren mit einer Dominanz beim
weiblichen Geschlecht angibt [33]. Innerhalb der untersuchten Patientinnenkohorte
mit einer autoimmun oder postinfektiosen NNO sind 59,8 Prozent unter 50 Jahre,
die ubrigen 40,2 Prozent befinden sich zwischen dem 51. und 89. Lebensjahr. Der
Erkrankungsmedian der 164 erhobenen Optikusneuritiden liegt bei 46 Jahren, das
Geschlechterverhaltnis hielt sich unter den entziindlichen Genesen jedoch nahezu

die Waage.

Das Durchschnittsalter der an einer Arteriitis temporalis Erkrankten liegt laut
SCHIEFER et al. bei 75 Jahren [49]. LANG et al. beschreibt, dass eine AAION beinahe
ausschlie3lich Uber dem 60. Lebensjahr und bevorzugt beim weiblichen Geschlecht
auftritt [33]. Die 21 diagnostizierten Mb. HORTON Falle in der vorliegenden Studie,
wovon 13 Frauen (61,9 %; n = 21) und acht Manner (38,1 %; n = 21) betroffen sind,

weisen einen Erkrankungsmedian von 79 Jahren auf.

5.1.2.3 Stauungspapille
GREHN et al. beschreibt, dass sich die Inzidenz der Stauungspapille im
Erwachsenenalter bei etwa 20 Prozent befindet, hingegen ist ein Auftreten unter
dem 20. Lebensjahr deutlich haufiger zu verzeichnen und nach der siebenten
Lebensdekade wird eine Stauungspapille nur mehr selten manifest [19]. Im
untersuchten Patientinnenkollektiv sind 18,06 Prozent der Stauungspapillen vor
dem 20. Lebensjahr aufgetreten, sowie 79,16 Prozent im Erwachsenenalter vom

21. bis zum 70. Lebensjahr und nur noch 2,8 Prozent nach dem 70. Lebensjahr.
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Der Erkrankungsmedian einer IIH liegt laut CHEN et al. bei 30 Jahren [8], was durch
WALL et al. mit einer randomisierten placebokontrollierten Doppelblindstudie, welche
165 ProbandInnen inkludierte, mit einem Durchschnittsalter von 29 Jahren bestatigt
wird [56]. Die 37 IIH in dieser Studie besitzen einen Erkrankungsmedian von 30
Jahren. CHEN et al. beruft sich auf eine retrospektiv analysierte padiatrische Gruppe,
hierunter zeigt sich unter der prapubertaren Gruppe eine Ausgeglichenheit im
Geschlechterverhaltnis und in jener Altersklasse konnte auch der Risikofaktor einer
Adipositas nicht nachgewiesen werden [8]. Innerhalb der 37 |IH der vorliegenden
Studie fanden sich zwei prapubertare Kinder, wovon eines mannlich und eines
weiblich war, was dem ausgeglichenen Geschlechterverhaltnis von CHEN et al.
entspricht; ebenso konnte bei diesen beiden Kindern keine Adipositas als

Risikofaktor nachgewiesen werden.

5.1.3 Uni- oder bilaterale Schwellung der Papille

5.1.3.1 Vaskulare Genese
Anhand der Studien von ScHIEFER et al. sind Rezidive der VION am selben Auge
selten auszumachen, jedoch besteht am Partnerauge ein Risiko von 10 bis
20 Prozent, dass eine VION erneut auftritt [49]. FRANK et al. gibt die
Rezidivhaufigkeit der VION am Partnerauge mit 16 Prozent an [15]; BIERMANN et al.
schlie®t sich mit einer prozentualen Angabe von 19 Prozent innerhalb von funf
Jahren bezuglich eines Rezidivs am Partnerauge ebenso an [2]. In der vorliegenden
Studie missten demnach von den 134 untersuchten Patientinnen mit einer VION
zwischen 21 bis 26 Patientinnen betroffen sein — es konnte jedoch lediglich bei zwei
Patientinnen (1,5 %; n = 134) ein erneutes Auftreten einer VION am Partnerauge

verzeichnet werden.

Laut BIERMANN et al. ist die VION die haufigste Ursache einer unilateralen
Papillenschwellung [2]. Im untersuchten Patientinnenkollektiv tritt eine VION mit
einer absoluten Haufigkeit von 18 (13,6 %) an beiden Augen bzw. mit einer
absoluten Haufigkeit von 114 (86,4 %) an nur einem Auge auf. Da es keine weitere
Atiologie innerhalb der 626 Datensatze gibt, die eine groRere absolute Haufigkeit
aufweist, kann ebenso rlckgeschlossen werden, dass eine VION die haufigste

Atiologie einer unilateralen Papillenschwellung darstellt.
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5.1.3.2 Entzindliche Genese
SCHIEFER et al. gibt an, dass nach der Diagnose einer Arteriitis temporalis bei
jedem/jeder siebten Patienten/Patientin innerhalb von 24 Stunden auch das
Partnerauge betroffen ist [49]. Ebenso geht LANG et al. von einer 75-prozentigen
Wahrscheinlichkeit aus auch am Partnerauge zu erkranken [33]. Innerhalb der 21
untersuchten Mb. HORTON Falle an der Augenklinik Graz konnte dies bei funf
Patientinnen (23,8 %; n = 21) gezeigt werden, wogegen sich jene
neuroophthalmologische Erkrankung bei den verbleibenden 16 Patientinnen
(76,2 %; n = 21) nur auf ein Auge beschrankt, was héchstwahrscheinlich auf eine

frGhzeitige Steroidgabe zurtckzufuhren ist.

5.1.3.3 Stauungspapille
Anhand der 2017 verdffentlichen Publikation von BIERMANN et al. wurde das
bilaterale Auftreten einer Stauungspapille untersucht [2]. Diese Darlegung ist
kongruent mit den in dieser Arbeit vorliegenden Auswertungen, in der 62 von 72

(86,1 %) Stauungspapillen bilateral auftraten.

5.1.4 Allgemeingiiltige Risikofaktoren

5.1.41 Vaskuldare Genese
FRANK et al. erwahnt, dass im Vergleich zur Normalbevolkerung Risikofaktoren, wie
ein Diabetes Mellitus, ein arterieller Hypertonus, eine Dyslipidamie oder ein OSAS
deutlich haufiger bei Patientinnen mit einer VION vorliegen [15]. Eine
Risikobeurteilung anhand der vorliegenden Studie hat ergeben, dass von den 134
Patientinnen, bei denen die Sehnervenkopfschwellung durch eine VION bedingt
wurde, 72 Betroffene (53,7 %; n = 134) einen arteriellen Hypertonus, 27 (20,2 %;
n = 134) einen NIDDM oder IDDM, 16 (11,9 %; n = 134) eine Dyslipiddmie und
sieben (5,2 %; n = 134) ein OSAS aufweisen. Demzufolge geht lediglich der
vaskulare Risikofaktor einer arteriellen Hypertonie in der untersuchten Population
mit den Aussagen von FRANK et al. konform. Die weiteren Risikofaktoren sind jedoch
auch anhand der von CHAN et al. und SCHIEFER et al. eindeutige Komorbiditaten,
welche verstarkt zur Entstehung einer VION beitragen [7, 49].

5.1.4.2 Stauungspapille
Innerhalb der Heidelberger-Kompetenztage (2017) bzw. FRANK et al., sowie in der

Publikation von BIERMANN et al. wird zum Ausdruck gebracht, dass von einer [IH
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typischerweise adipdse Frauen in der Graviditat betroffen seien [2, 15]. Auch
SCHIEFER et al. formulierte die Aussage, dass in 20 Prozent der Falle der additive
Risikofaktor einer Adipositas nachgewiesen werden kann und bei einem weiteren
Finftel der Betroffenen der Einfluss von Sexualhormonen wahrend der
Schwangerschaft oder Stillzeit besteht [49]. Die Analyse an der Universitats-
Augenklinik Graz ergab, dass bei zwdlf Patientinnen (32,4 %; n = 37) mit einer IIH
ein BMI von mehr als 30 kg/m? vorliegt. Von diesen zwolf Patientinnen waren elf
weiblich, jedoch befanden sich lediglich zwei Patientinnen (5,4 %; n = 37) zum

Zeitpunkt der Erkrankung in der Graviditat.

SCHIEFER et al. berichtet, dass nicht nur junge, korpulente und schwangere Frauen
an einer IIH erkranken konnen, sondern die Erkrankung ebenso Jugendliche, die
sich in der Pubertat befinden, sowie altere normosome Personen, welche vermehrt
Vitamin A zu sich nehmen oder bei denen eine Antibiotikatherapie verordnet wurde,
betreffen kann [49]. Unter den 37 Patientinnen mit einer IIH befinden sich funf
Jugendliche im Alter zwischen 13 und 18, sodass bei jenen ein vermehrter Einfluss
von Sexualhormonen angenommen werden kann. Bei einer weiblichen Patientin
konnte eine langere Einnahme von Tetrazyklinen (Doxybene) nachgewiesen
werden, wogegen eine Vitamin-A-Einnahme bei keinem/keiner der 18 alteren und
normalgewichtigen Untersuchten in der Medikamentenanamnese bestatigt werden

konnte.
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5.2 Kiritische Reflexion des Studiendesigns

Innerhalb einer retrospektiven Datenbankgenerierung und statistischen Auswertung
stellen diskrepante Patientinnendokumentationen, welche auf die einzelnen
arztlichen Verfasserlinnen des in die Studie inkludierten Datensatzes
zurtckzufihren sind, eine verzerrende EinflussgroRe dar, weswegen man innerhalb
der Datenerhebung mit fehlenden Angaben zu etwaigen Hauptziel- bzw.
Nebenzielgrolien rechnen muss (Recall Bias). Dies kann im Regelfall im Nachhinein
nicht mehr kompensiert werden. Innerhalb der elektronischen Patientinnenakten
bestand durchaus eine Reliabilitat hinsichtlich der Auswertung der analytischen
epidemiologischen Studie, denn zum einen fand zumindest eine Verlaufskontrolle
statt und zum anderen wurden die in die Studie inkludierten Patientinnen
grofldtenteils von verschiedenen Personen innerhalb der Verlaufskontrollen mit
denselben diagnostischen MalRnahmen und Tests konfrontiert. Stimmen dabei die
Ergebnisse von der durchgefihrten Untersuchungen Uberein bzw. gehen jene
Ergebnisse im Krankheitsverlauf mit den in der Literatur beschriebenen
Symptomverschlechterungen oder Zustandsverbesserungen konform, tragt dies
deutlich zur Zuverlassigkeit der dokumentierten diagnostischen Ergebnisse bei. Des
Weiteren besitzt das FileMaker-basierte Kliniksystems ,EyMeD“— wie derzeit schon
beinahe alle KIS - eine automatische Plausibilitatsprifung der einzelnen
medizinisch relevanten und diagnostisch ermittelten Eingaben in die entsprechende

Patientinnenkartei.

Zudem sind die Ergebnisse eines retrospektiven Studiendesigns stets als rein
deskriptiv zu werten, womit lediglich eine Ubersichtsdarstellung von Atiologien der
untersuchten (neuro-)ophthalmologischen Erkrankungen erzielt werden kann —
dennoch ist die groRe Anzahl der in die Studie inkludierten Patientinnendatensatze
im Vergleich zu bereits vorliegenden Studien zur ganzheitlichen statistischen
Betrachtung der Sehnervenkopfschwellung auflerst umfangreich, weshalb eine

allgemeingultige Reprasentativitat fir die Grundgesamtheit erreicht werden kann.
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5.3 Ausblick und Anregungen fur weiterfihrende Arbeiten

Innerhalb des vorliegenden Diplomarbeitsprojektes wurden die therapeutischen
Interventionen bei Vorliegen einer Sehnervenkopfschwellung nicht aufgegriffen.
Aufgrund der hierzu erhobenen Daten aus dem Kliniksystem ,EyMeD* ware
zukUnftig auch eine solche tiefergehende statistische Aufbereitung anzustreben —
dabei konnten die therapeutischen Vorgehensweisen mit den international gultigen
Leitlinien verglichen werden. Zuzlglich kénnte eine Stellungnahme zu Prognose
und Outcome  der durch  verschiedenen Ursachen ausgelosten
Sehnervenkopfschwellungen abgegeben werden. Um im Anschluss daran weitere
wesentliche Punkte zur Sehnervenkopfschwellung, wie beispielsweise Definition,
Epidemiologie, Atiologie, Pathogenese, Klinik, Differentialdiagnose, Diagnostik,

Therapie und Prognose im Detail klaren zu kdnnen.
6 Zusammenfassung

Im vorliegenden Diplomarbeitsprojekt wurden erstmalig epidemiologische klinische
Daten von 626 Patientinnen, welche in einem Zeitraum von 22 Jahren an einer
Sehnervenkopfschwellung erkrankten, in eine Datenbank aufgenommen und
retrospektiv ausgewertet. Das Ziel war, die Atiologien eines geschwollenen
Sehnervenkopfes anhand der absoluten und relativen Haufigkeiten aufzulisten;
zudem konnte auch im untersuchten Patientinnenkollektiv die haufigste Atiologie
einer geschwollenen Papille, ausfindig gemacht werden. Zusatzlich wurden zur
Grunderkrankung, welche die Sehnervenkopfschwellung bedingt, additive
Risikofaktoren der Patientinnen hinsichtlich der Korrelation zum jeweiligen
Geschlecht beleuchtet. Hierbei wurde alleinig die IIH als Atiologie der atiologischen
Subgruppe der Stauungspapillen selektiert, um das Ausmal} des Einflusses eines
bestehenden BMI Giber 30 kg/m? bezogen auf die Pathogenese der IIH anhand einer

Signifikanzuberprufung zu ermitteln.

Resultierend ergab sich, dass die VION, als Vertreter der am haufigsten
vorkommenden atiologischen Subgruppe der vaskularen Genese, die absolut
haufigste Ursache einer unilateralen Papillenschwellung darstellt. Dieses Ergebnis

deckt sich mit der verfugbaren Primarliteratur. Nachfolgend formten die
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entziandlichen Genesen und unklaren Genesen, sowie die Stauungspapillen weitere

vorrangig auftretende atiologische Subgruppen der Papillenschwellung.

Die statistische Analyse ergab, dass jene 626 Sehnervenkopfschwellungen
hinsichtlich des Auspragungsortes an einem oder beiden Augen, sowie hinsichtlich
des Geschlechterverhaltnisses mit den wenigen verfugbaren Vergleichsstudien

konform gehen.

Im untersuchten Patientinnengut waren die haufigsten Risikofaktoren der arterielle
Hypertonus, die Polypharmazie, der Nikotinabusus, DM, die Adipositas und die
Dyslipidamie, sowie der Alkoholabusus und das OSAS. Des Weiteren wurde der
Risikofaktor eines hyperopen und myopen Auges betrachtet, um auch dazu mit
statistischer Vorgehensweise die Geschlechtsabhangigkeit und diverse Signifikanz-
Uberprifungen durchzufihren. Zu diesem Aspekt ergaben sich gleichsam

Signifikanzergebnisse die kongruent zur bestehenden Fachliteratur sind.

Letztendlich wurde ein weiterer Schwerpunkt auf die interdisziplinare
Ursachenfindung im Sinne der Diagnostik einer Papillenschwellung gelegt, wodurch
aufgezeigt werden konnte, dass bei 558 von 624 Sehnervenkopfschwellungen
(89,42 %) eine multidisziplinare Diagnostik erforderlich war. Eine enge Kooperation
der Universitats-Augenklinik besteht mit insgesamt 235 Konsiliaruntersuchungen
mit der Universitatsklinik fir Neurologie, aber auch die Zusammenarbeit mit
internistischen Fachern, wie beispielsweise mit der klinischen Abteilung fur
Angiologie und der klinischen Abteilung fur Pulmonologie in Bezug auf die
Abklarung eines bestehenden OSAS stellte sich als Uberaus wichtig heraus. Fur die
58 Sehnervenkopfschwellungen, welche bei unter 18-jahrigen Patientinnen
auftraten, wurde lediglich in 28 Fallen die Kinderklinik hinzugezogen. Bei der
Vielzahl an differentialdiagnostischen Grunderkrankungen, welche zu einer
Papillenschwellung fuhren koénnen, ist demnach eine breite interdisziplinare
Ursachenforschung fur die Einleitung einer adaquaten Therapie von wesentlicher

Bedeutung.
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