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Anamnese

Eine 53-jährige Patientin stellte sich not-
fallmäßigwegenseit2TagenplötzlicherVi-
susminderung mit Gesichtsfeldausfall am
linken Auge in unserer Ambulanz vor. Die
Patientin hatte vor 6Monaten ambetroffe-
nen linken Auge eine perforierende Kera-
toplastik bei Keratokonus erhalten. Außer-
dem litt sie unter arterieller Hypertonie,

a b

Abb. 18 Fundusphotographie der beidenAugen; rechtes Auge (a) randscharfe vitale Papille und lin-
kes Auge (b) Papillenschwellungmit Streifenblutung (Pfeil)

a b

Abb. 28 Fluoreszeinangiographie der beidenAugen; rechts (a) unauffälliger Befund und links (b)
Papillenexsudation in der Spätphase

Adipositas (BMI 37kg/m2) und hatte im
Jahr 2001 ein Zervixkarzinom.

Klinischer Befund

Der Visus betrug korrigiert 0,4 am betrof-
fenen linken Auge. Der Augeninnendruck
lagmit11mmHgimNormbereich. Klinisch
zeigte sich links ein reizfreier Vorderaugen-
abschnitt mit klarem Hornhauttransplan-
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Abb. 39Optische
Kohärenztomogra-
phie (OCT)derPapil-
lederbeidenAugen;
rechts (a) unauffäl-
liger regelrechter
Befund und links (b)
temporale sektoriel-
le parapapilläre re-
tinale Nervenfaser-
schichtverdickung

a b

Abb. 48 30-Grad-Perimetrie; rechts (a) unauffälliger Befund und links (b) tiefes kraniales Skotom

tat ohne Abstoßungszeichen. Fundosko-
pisch zeigten sich am rechten Auge eine
vitale randscharfe Papille und am linken
Auge eine Papillenschwellung mit Ödem
und Streifenblutung (. Abb. 1). Makula,
Gefäße und periphere Netzhaut waren un-
auffällig.

Diagnostik

Die optische Kohärenztomographie (OCT)
der Makula zeigte beidseits einen unauf-
fälligen regelrechten Befund. In der Fluo-
reszenzangiographie fand sich am linken
Auge eine Papillenexsudation in der Spät-
phase (.Abb. 2). Die OCT der Papille er-
gab einen unauffälligen Befund am rech-
ten Auge und eine inferiore sowie begin-
nend superiore parapapilläre retinale Ner-

venfaserschichtverdickung am linken Au-
ge (. Abb. 3), was dem Befund der Fun-
doskopie entsprach. Bei der Gesichtsfeld-
untersuchung zeigten sich ein unauffälli-
ger Befund rechts und ein tiefes kraniales
Skotomlinks,daszumOCT-Papillenbefund
passt (.Abb. 4). Die Laborwerte der Pati-
entin waren unauffällig, die Blutsenkungs-
geschwindigkeit (BSG) betrug 20/76mm,
das C-reaktive Protein lag bei 1,6mg/l. Ein
Temporalis-Doppler zum Ausschluss Arte-
riitis temporalis erfolgte und zeigte einen
unauffälligen Befund.

Therapie und Verlauf

Bei Verdacht auf eine nichtarteriitische an-
teriore ischämische Optikusneuropathie
(N-AION) wurde die Patientin zur weiteren
Abklärung stationär aufgenommen und
trotz fehlender Evidenz mit systemischen
Steroiden und Pentoxifyllin-Infusionen
behandelt.

Ein Thrombophiliescreening zum Aus-
schluss einer Blutgerinnungsstörung so-
wie eine serologische Untersuchung zum
Ausschluss einer Papillitis erfolgten und
warenbeideunauffällig.DerKarotis-Dopp-
ler ergab keinen Hinweis auf eine Steno-
se. Die Magnetresonanztomographie des
Kopfes (cMRT) zum Ausschluss einer Me-
tastase in Anbetracht der Vorgeschichte
der Tumorerkrankung zeigte keinen Hin-
weis auf eine Metastase. Die Entlassung
erfolgte 3 Tage nach dem Aufenthalt mit
einem Visus von 0,4.

Eine Dauertherapie mit ASS 100mg zur
Vorbeugung und Behandlung von Durch-
blutungsstörungen wurde empfohlen.

Es ist jedoch darauf hinzuweisen, dass
es sich bei der N-AION um eine akute
Sehnervendegeneration handelt, deren
Pathogenese weitgehend unerforscht ist
und für die es derzeit keine allgemein
akzeptierten Behandlungsmöglichkeiten
gibt [8].

In der Nacht nach der Entlassung stellte
sich die Patientin erneut notfallmäßig auf-
grund einer subjektiven Zunahme des Ge-
sichtsfeldausfalls mit Ausbreitung bis zum
Zentrum (. Abb. 5) und Visusabnahmeauf
0,16 am betroffenen linken Auge vor.

Wiebereits obenerwähnt, lagenbereits
bei Erstvorstellung eine recht starke Pa-
pillenschwellung sowie eine beginnende
superiore parapapilläre retinale Nervenfa-
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Abb. 59 30-Grad-
Perimetrie links,
Zunahme des Ge-
sichtsfeldausfalls
mit Ausbreitung bis
zumZentrum 3 Ta-
ge nach der ersten
Diagnose

D Wie lautet Ihre Diagnose?

serschichtverdickung vor, sodass eine Ver-
schlechterung des Visus und Gesichtsfelds
innerhalb der ersten Tage nach Auftreten
der N-AION durchaus nicht ungewöhnlich
ist, sondern bei bis zu einem Drittel der
Patienten zu erwarten ist [8].

Bei Verdacht auf eine intrakranielle Hy-
pertension bei Adipositas und bei anam-
nestisch persistierenden Kopfschmerzen
wurde eine Lumbalpunktion durchge-
führt, wobei eine idiopathische intrakra-
nielle Hypertension (Pseudotumor cerebri
[PTC]) nachgewiesen wurde (Liquorer-
öffnungsdruck 31 cm H2O). Die durch-
geführte cMRT zeigte leicht erweiterte
Sehnervenscheiden. Eine langfristige The-
rapie mit Acetazolamid (Diamox®) 250mg
2-mal/Tag wurde vonseiten der Neuro-
logie eingeleitet. Außerdem wurde eine
Gewichtreduktion empfohlen.

BeiderKontrolle6WochennachderEntlas-
sung zeigte sich ein Visusanstieg von 0,16
auf 0,3 mit Abnahme der Tiefe des Sko-
toms und Abnahme der Papillenschwel-
lung (. Abb. 6).

a b c

Abb. 68 Befunddarstellung bei der Kontrolle 6Wochen nach der eingeleiteten Therapiemit Diamox. aOptische Kohärenz-
tomographie (OCT) der Papille links, Abnahmeder Papillenschwellung im temporalenunterenBereich,b30-Grad-Perimetrie
links, Abnahme der Tiefe des Skotoms, c Fundusphotographie links, sektorielle temporale Papillenaufhellung

Diskussion

Die Papillenschwellung ist ein unspezifi-
sches klinisches Zeichen, welches bei Er-
krankungen des Sehnerven, des zentra-

len Nervensystems und anderen System-
erkrankungen vorkommen kann [4].

Diese sind in der Reihenfolge ihrer Häu-
figkeit:
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1. anteriore ischämische Optikusneuro-
pathie (AION),

2. Entzündung durch Autoimmunreakti-
on,

3. intrakranielle Hypertension,
4. Infektion,
5. zerebrale Tumoren und Anomalien.

Bei der AION werden 2 verschiedene For-
men unterscheiden: 1. die nichtarteriiti-
sche ischämische Optikusneuropathie (N-
AION) nichtentzündlicher Ätiologie sowie
2. die arteriitische ischämische Optikus-
neuropathie (A-AION) beim Morbus Hor-
ton [2, 5].

Die Patienten berichten bei N-AION
über einen (sub)akuten, schmerzlosen
Visusverlust. Die Gesichtsfeldausfälle sind
meist altitudinal. Fundoskopisch findet
man typischerweise eine Papillenschwel-
lung mit peripapillären Blutungen. CRP
und BSG sind im Normbereich. Die ge-
naue Pathogenese von N-AION wurde
noch nicht nachgewiesen. Es scheint sich
um eine multifaktorielle Erkrankung zu
handeln, von der angenommen wird, dass
sie aus Hypoperfusion und Ischämie auf-
grundeiner vorübergehendenStörungder
Zirkulation des Sehnervkopfes resultiert.
Die wichtigsten systemischen Risikofakto-
ren bei der Entstehung der N-AION sind
systemische Hypertonie, Diabetes mel-
litus, obstruktives Schlafapnoesyndrom
(OSAS) und nächtliche Hypotonie. Andere
Risikofaktoren sind ein erhöhter intrakra-
nieller Druck, intraokulare Eingriffe und
Papillenanomalien wie „crowded discs“
oder Drusenpapillen [2, 5, 8].

» Diagnose: Einseitige N-AION
assoziiert mit Pseudotumor cerebri

Bei N-AION steht die internistische Ursa-
chenabklärung im Vordergrund, um das
Risiko eines Rezidivs des Partnerauges zu
minimieren [8]. Bei unbehandeltem OSAS
istdasRisiko fürdasAuftreteneinerN-AION
für das Partnerauge extrem hoch. Da bei
unserem Fall sowohl eine arterielle Hy-
pertonie als auch eine Adipositas bekannt
waren, die das OSAS als bekannten Risiko-
faktor für die N-AION begünstigen, wurde
einePolysomnographiemitSchlaflaborun-
tersuchungzumAusschlussOSAS empfoh-
len. Die häufigsten Symptome wie unre-
gelmäßiges lautes Schnarchen, ein nicht-

erholsamer Schlaf und ständige Tagesmü-
digkeit mit vermehrter Einschlafneigung
am Tag wurden von der Patientin und
dem Lebenspartner jedoch verneint. Bei
bekannter arterieller Hypertonie erfolgten
insbesondere Echokardiographie, 24-h-RR
und 24-h-EKG zur Optimierung der kar-
diovaskulären Risikofaktoren und waren
regelrecht.

Stauungspapillenhingegen sinddefini-
tionsgemäßFolgeeines erhöhten intrakra-
niellen Drucks. Da der Subduralraum des
GehirnsmitdemdesSehnervenkommuni-
ziert,wirdderDruck indieSehnervenschei-
de fortgeleitet und führt dort zu einer Blo-
ckade des axoplasmatischen Flusses, was
die Axone anschwellen lässt [4]. Ursachen
einer intrakraniellen Hypertension sind in
drei Viertel der Fälle intrakranielle Tumo-
ren. Der Rest wird durch Erkrankungen
wie Sinusvenenthrombose, Meningoenze-
phalitis oder idiopathische intrakranielle
Hypertension, auch Pseudotumor cerebri
(PTC) genannt, ausgelöst [4].

Es handelt sich bei PTC um eine Liquor-
drucksteigerung ohne verursachenden in-
trakraniellen Tumor ohne Hydrozephalus.
Typischerweise sind übergewichtige Frau-
en im gebärfähigen Alter betroffen [3].

Stauungspapillen bei PTC entwickeln
sich langsam innerhalb von mehreren Ta-
gen bis Wochen. Eine beidseitige, weit-
gehend symmetrische Papillenschwellung
findet sich in mehr als der Hälfte der Fäl-
le, wobei keine klare Korrelation zwischen
der Höhe des Hirndrucks und der Aus-
prägung der Papillenschwellung ersicht-
lich ist. Lediglich Patienten mit einer sehr
geringen Hirndruckerhöhung unter 25 cm
H2O wiesen durchweg eine geringe Papil-
lenprominenz auf. Selten kann aufgrund
von angeborenen oder erworbenen Ver-
wachsungen im Subduralraum der Druck
in einemSehnerv nichtweitergeleitet wer-
den, sodass nur eine Papille anschwillt [1,
7].

Bei ca. 20% der Patienten fand sich
eine einseitige oder sehr stark asymme-
trische Papillenschwellung, die zunächst
als einseitige Papillenschwellung gedeu-
tet wurde, was zu einer Verzögerung der
Diagnosestellung führt [7].

Bei frischer Stauungspapille sind Seh-
schärfe und Gesichtsfeld zunächst prak-
tisch normal. Bei länger bestehender
Stauungspapille treten Gesichtsfeldaus-

fälle auf, typischerweise beginnend mit
Vergrößerung des blinden Flecks, in der
Folge eher diffus, parazentral oder auch
konzentrisch möglich [1]. Eine rasche,
einseitige Gesichtsfeldverschlechterung
kann auch durch eine N-AION verursacht
werden, für die der PTC möglicherweise
einen Risikofaktor darstellt [6].

Aufgrund der typischen klinischen Zei-
chen der Papillen und des Gesichtsfelds,
der normalen Laborwerte und des Nach-
weiseseiner idiopathischen intrakraniellen
Hypertension stellten wir die Diagnose ei-
nereinseitigenN-AIONassoziiertmitPTC.

Die Therapie des PTC muss zum einen
die Symptomatik des jeweiligen Patienten,
zum anderen den klinischen Schweregrad
berücksichtigen. Dabei spielt die mögli-
che Schädigung des Sehnerven eine ent-
scheidende Rolle, häufig jedoch auch das
Ausmaß des Kopfschmerzes. In den häufi-
gen Fällen des Auftretens bei Übergewicht
stellt dieGewichtsreduktioneinenwesent-
lichen therapeutischen Schritt dar. Die So-
fortbehandlung besteht in der Gabe von
Acetazolamid bei Erwachsenen von 2-mal
250mg/Tag. Es senkt den intrakraniellen
Druck durch Verminderung der Liquorpro-
duktion. Hier ist aber eine interdisziplinäre
Betreuung wichtig, insbesondere auch ei-
neneurologischeAnbindungmit regelmä-
ßigen Liquordruckmessungen zur Entlas-
tungund eine Therapieüberwachung. Ver-
schlechtern sich trotz Acetazolamid-The-
rapie die Gesichtsfelder, kann dann die
Sehnervenscheidenfensterung als Ultima
Ratio erwogen werden [4, 6].

Fazit für die Praxis

Eine rasche,einseitigeGesichtsfeldverschlech-
terung kann durch eine N-AION verursacht
werden, für die der PTC einen Risikofaktor
darstellt. Im Gegensatz dazu entwickeln sich
Stauungspapillen bei PTC langsam innerhalb
von mehreren Tagen bis Wochen. Typischer-
weise treten sie beidseitig auf. Selten kann
der Druck in einem Sehnerv nicht weiter-
geleitet werden, sodass auch hier nur eine
Papille anschwillt.
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