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Anamnese

Eine33-jährigePatientin suchtenotfallmä-
ßig unsere Hochschulambulanz auf, nach-
dem sie seit einer Woche einen schwar-
zen Fleck im Gesichtsfeld des linken Au-
ges sowie seit 2 Wochen ein transientes
Flackern am rechten Auge bemerkt hat-
te. Diese Symptome traten zeitgleich mit
Kopfschmerzen, Übelkeit und Erbrechen
auf. Ophthalmologische Vorerkrankungen
wurden verneint.

Klinischer Befund

Der bestkorrigierte Visus der Patientin
betrug beidseits 0,8, und der Augenin-
nendruck war normoton. Die klinische
Untersuchung zeigte einen reizfreien vor-

Abb. 18 Fundusfoto vom rechten und linkenAuge: Es zeigt sich eine beidseitige Papillenschwellung
mit Streifenblutungen

derenAugenabschnitt, und fundoskopisch
war eine Papillenschwellung mit Streifen-
blutungen an beiden Augen zu sehen
(. Abb. 1), welche durch die Papillen-
OCT (Spectralis-Optische Kohärenzto-
mographie – Heidelberg Engineering –
Heidelberg Deutschland) bestätigt wurde
(. Abb. 2). Im Gesichtsfeld 30/2 (Octopus
900-Perimeter – Haag-Streit Group – Köniz
Schweiz) wurden ein kraniales Skotom am
linken Auge sowie unspezifische Defekte
beidseits festgestellt (. Abb. 3).

Eine notfallmäßig durchgeführte kra-
niale Bildgebung mittels Computertomo-
graphie (cCT) (. Abb. 4a) und Magnetre-
sonanztomographie (cMRT) (. Abb. 4b)
offenbarte eine Raumforderung frontal
rechts mit Perifokalödem und Mittellini-
enverlagerung.
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Abb. 28 Papillen-OCT: Die Aufnahme bestätigt die fundoskopisch aufgefallene Papillenschwellung
beidseits

Therapie und Verlauf

Nach der Diagnose erfolgte die soforti-
ge Überweisung der Patientin an die Kli-
nik für Neurochirurgie. Bei der neurolo-
gischen Aufnahmeuntersuchung war die
Patientin wach, vollständig orientiert und
kooperativ. Es zeigten sich weder Sprach-
oder Sprechstörungen noch motorische
Einschränkungenoder Sensibilitätsstörun-

gen. Die MRT des Neurokraniums (cMRT)
bestätigte den Verdacht auf einen pri-
mären Hirntumor vereinbar mit einem Gli-
om (. Abb. 4b). Es erfolgte eine Resekti-
on der Raumforderung über eine rechts
frontale osteoplastische Kraniotomie so-
wieeinen interhemisphärischenZugang in
mikrochirurgischer Technik. Der operative
Eingriff verlief ohne Komplikationen, und
postoperativ traten keine neurologischen

Auffälligkeiten oder Defizite auf. Die post-
operative cMRT-Untersuchung bestätigte
einen regelrechtenpostoperativen Befund
ohne tumorsuspekte Residuen. Die neuro-
pathologische Aufarbeitung des Resektats
ergab ein IDH-mutiertes Astrozytom WHO
Grad 4 ohne Nachweis einer Methylierung
des MGMT-Promoters, jedoch mit Vorlie-
gen einer ATRX-Mutation.

Die Formulierung „IDH-mutierter Tu-
mor ohne Nachweis einer Methylierung
des MGMT-Promoters, jedoch mit Vor-
liegen einer ATRX-Mutation“ beschreibt
einen zerebralen Gliomsubtyp mit spe-
zifischen molekularen Merkmalen, die
sowohl die Prognose als auch die the-
rapeutischen Optionen beeinflussen. Die
Mutation im IDH(Isocitrat-Dehydrogena-
se)-Gen ist ein etablierter prognostischer
Marker bei Gliomen. Tumoren mit einer
IDH-Mutation zeigen in der Regel eine
langsamere Wachstumsrate, was mit einer
besseren Prognose assoziiert ist. Zudem
kann die Mutation therapeutisch rele-
vant sein, da spezifische IDH-Inhibitoren
entwickelt wurden, die den mutierten
Stoffwechselweg gezielt blockieren kön-
nen. Diese Ansätze sind jedoch noch in der
Erprobung und ergänzen aktuell beste-
hende Therapien. Der fehlende Nachweis
einer MGMT-Promoter-Methylierung ist
hingegen ein ungünstiger Faktor in Bezug
auf die Chemotherapieempfindlichkeit.
Der MGMT-Promoter reguliert die Produk-
tion des Enzyms O6-Methylguanin-DNA-
Methyltransferase, das DNA-Schäden re-
pariert. Bei einem nicht methylierten
Promoter bleibt das Enzym aktiv, was
bedeutet, dass durch Chemotherapie ver-
ursachte Schäden an der Tumor-DNA ef-
fizient repariert werden können. Dadurch
wird die Wirksamkeit von Temozolomid,
einem zentralen Chemotherapeutikum
in der Gliombehandlung, erheblich ein-
geschränkt. In solchen Fällen wird der
Fokus stärker auf die Strahlentherapie
gelegt, da diese weniger von der MGMT-
Methylierung beeinflusst wird. Die Muta-
tion im ATRX(Alpha-Thalassämie-Mental-
Retardierung-Syndrom-X-gekoppelt)-Gen
ist ein weiterer molekularer Marker, der
Hinweise auf den Tumorbiologie gibt.
Diese Mutation ist typischerweise mit der
alternativen Telomerverlängerung (ALT)
assoziiert, einem Mechanismus, der das
Wachstum von Tumoren fördert. Zwar
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Abb. 38 Statische Gesichtsfelduntersuchung 30/2: kraniales Skotomam linkenAuge sowie unspezifische Defekte beidseits
(MeanDefect [<2,0dB]: RA: 8,8, LA: 10,5)

Abb. 48 Raumforderung frontal rechtsmit PerifokalödemundMittellinienverlagerung sichtbar im
cCT (a) und im cMRT T2-Flair vereinbarmit einemprimärenHirntumor (Gliom) (b)

gibt es derzeit noch keine spezifischen
Therapien, die direkt auf diesen Mechanis-
mus abzielen, doch könnte dieser Ansatz
in der Zukunft von Bedeutung sein, da
ALT-positive Tumoren potenziell durch
gezielte Telomeraseinhibitoren behandelt
werden könnten.

Der Fall der Patientin wurde anschlie-
ßend in der interdisziplinären neuroon-
kologischen Tumorkonferenz besprochen,
und es wurde beschlossen, nach Resektion
miteinerkonkomitantenRadio-undTemo-
zolomid-Chemotherapie weiter zu behan-
deln. Temozolomid ist ein oral einzuneh-

mendes Chemotherapeutikum, das insbe-
sondere bei IDH-mutierten Astrozytomen
und anderen Gliomen eingesetzt wird, um
dieWirksamkeit der parallel (konkomitant)
durchgeführten Strahlentherapie zu ver-
stärken.

Diskussion

Bei beidseitiger Papillenschwellung ist pri-
mär der Ausschluss zweier ophthalmologi-
scher Notfälle mit potenzieller Lebensge-
fahr vorrangig: die sekundäre intrakrani-
elle Hypertension (ausgelöst durch intra-
kranielle Tumoren, zerebrale Venen- und
Sinusthrombosen) und die Riesenzellarte-
riitis (Morbus Horton/Arteriitis temporalis)
[5]. In diesem Fall jedoch ist die Diagnose-
stellung einer Riesenzellarteriitis aufgrund
des jungen Alters der 33-jährigen Patien-
tin als unwahrscheinlich anzusehen. Eine
entzündliche (autoimmun oder infektiös)
Papillenschwellung wäre typischer [1].

Grundsätzlich ist für die ätiologische
Abklärung einer beidseitigen Papillen-
schwellung ein schematisches, schrittwei-
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Bilaterale Papillenschwellung Pseudostauungspapille
•
•
•
•

Mikropapille
Tilted Disc
Drusenpapille
Hohe Myopie

Sekundäre intrakranielle Hypertension 
•
•
•
•
•

Raumforderung/ Tumor 
Sinusvenenthrombose 
Blutung 
Infektion 
Hydrozephalus 

Druck normal & CSF normal: 
•

•

•

•

Ischämische Genese (NAIΟΝ, ΑΑΙΟΝ, 
diabetische Papillopathie, aHT) 
Autoimmune Genese (ON, atypische 
Neuritis, Papillitis, Neuroretinitis) 
Infektiöse Genese (atypische Neuritis, 
Papillitis, Neuroretinitis, 
Meningoenzephalitis) 
Untersuchung wiederholen

Papillenschwellung

Normal

↑ Druck & CSF anormal:
Meningitis/Enzephalitis

↑ Druck & CSF normal:
Idiopathisch intrakranielle Hypertension

Lumbalpunktion
mit Liquordruckmessung 

Anormal

Notfallmäßige kraniale Bildgebung
(CCT mit Angiographie und/oder cMRT mit Angiographie)

Abb. 58Das Flussdiagramm zeigt das stufenweise Vorgehen zur Abklärung einer beidseitigen Papillenschwellung
auf. cCT kraniale Computertomographie, cMRT kranialeMagnetresonanztomographie,CSF Zerebrospinalflüssigkeit,
NAION nicht arteriitische anteriore Optikusneuropathie,AAION arteriitische anteriore Optikusneuropathie,aHT arteriel-
le Hypertonie,ONOptikusneuritis. (Mod. nach Biermann und Lagrèze [1])

ses Vorgehen zu empfehlen. Der erste
Schritt liegt in der fundoskopischen Un-
tersuchung, wobei Pseudostauungspa-
pillen ausgeschlossen werden müssen.
Ebenso gilt es, anatomische Varianten
wie Mikropapillen und „tilted disc“ zu
differenzieren. Der Einsatz zusätzlicher
Diagnostik zur sicheren Abgrenzung einer
Pseudostauungspapille ist hier sinnvoll.
Mögliche Einsatzgebiete zeigen sich in
der Fundusautofluoreszenzbildgebung
und Sonographie der Papille zur Differen-
zierung gegenüber einer Drusenpapille,
einer optischenKohärenztomographie der
Papille zur Abgrenzung einer Mikropapil-
le bei bekannter Hyperopie sowie einer
Fluoreszenzangiographie im Hinblick auf
die LHON [1, 5, 6].

Im nächsten Schritt sollte der Befund
gemäß der Klassifizierung der beidseiti-
gen Papillenschwellung einer von 2 Kate-
gorien zugeordnet werden: 1) Stauungs-
papille mit lange erhaltenem Visus oder 2)

Schwellung bei Sehnervenerkrankung mit
Sehstörungen [4, 6].

Bei Stauungspapillen ist eine Bildge-
bung des Neurokraniums mittels kon-
trastverstärkter Computertomographie
(cCT) essenziell. Dies hilft, eine sekundäre
Erhöhung des Hirndrucks auszuschlie-
ßen, die durch schwere Erkrankungen
wie Hirntumoren oder Hirn- und Sinus-
venenthrombosen verursacht sein kann.
So konnte die initiale Bildgebung auch
in unserem Fallbeispiel entscheidend zur
raschen Diagnosestellung beitragen. Falls
verfügbar, wird die sofortige Durchfüh-
rung einer Magnetresonanztomographie
(cMRT) empfohlen [3–6]. Die cMRT hat
hierbei eine bessere Auflösungsqualität
der unterschiedlichen Weichteile und
kann somit in der Detektion kleinerer
Läsionen von Vorteil sein. In den meis-
ten Kliniken ist ein sofortiger Zugang
zu einer Magnetresonanztomographie
allerdings erschwert, sodass häufig als

primäre Bildgebung eine cCT erfolgt. Die
interdisziplinäre Zusammenarbeit mit den
Fachdisziplinen der Neuroradiologie, Neu-
rologie und Neurochirurgie ist zur exakten
Einordnung der Befunde und der Planung
der anschließenden Therapie ausschlag-
gebend (. Abb. 5; [3, 6]). Von Vorteil für
unsere Patientin war ihre Behandlung bei
einem universitären Maximalversorger,
da hier sogleich auf die interdisziplinäre
Expertise vor Ort – ohne Notwendig-
keit externer Konsiliaruntersuchungen –
zurückgegriffen werden konnte.

Erst wenn sekundäre Ursachen der in-
trakraniellen Hypertension (iatrogen: Te-
tracyclin, VitaminA, Steroide, Lithiumusw.;
internistisch: Morbus Addison, Hypopara-
thyreoidismus, Schlafapnoe, Niereninsuf-
fizienz usw.) ausgeschlossen sind, darf die
Diagnose einer idiopathischen intrakrani-
ellen Hypertension gestellt werden [6].

Serologische Untersuchungen können
bei der weiteren Diagnosestellung von
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Nutzen sein [4, 6]. Dies umfasst unter
anderem die Bestimmung der Entzün-
dungsparameter sowie den Ausschluss
einer Anämie. Auch die Diagnostik von
Infektionskrankheiten, wie etwa Syphilis
(TPHA und VDRL), Lyme-Borreliose oder
der Katzenkratzkrankheit (Erreger: Bar-
tonella henselae), kann erforderlich sein
[6].

Besonders bei Verdacht auf Tumorer-
krankungen des zentralen Nervensystems
(ZNS)kommtderhistologischenundmole-
kularen Untersuchung eine zentrale Rolle
zu. In diesem Kontext ist die aktualisierte
WHO-Klassifikation von ZNS-Tumoren aus
dem Jahr 2021 von großer Bedeutung.
Die fünfte Auflage dieser Klassifikation er-
möglicht durch die Kombination von his-
tologischen und molekularen Parametern
eine präzisere Einordnung und somit eine
gezieltere Therapieplanung sowieProgno-
seeinschätzung [2, 7].

Dieser Fall verdeutlicht eindrucksvoll,
wie bedeutsam eine umfassende Anam-
nese für die korrekte Diagnosestellung ist.
Die augenheilkundliche Anamnese sollte
dabei insbesondere um Informationen zu
Kopfschmerzen, Tinnitus, Obskurationen,
assoziierten neurologischen Störungen,
Fieber vor Auftreten der Sehstörungen
sowie zum Ernährungszustand erweitert
werden.ZudemsolltenmöglicheUrsachen
für einen reduzierten Allgemeinzustand
wie frühere Zeckenbisse, Kontakt mit
Katzen oder Medikamenteneinnahmen
berücksichtigt werden [4, 6].

Fazit für die Praxis

4 Dieser Fall betont die Bedeutung einer
gründlichen Anamnese, Untersuchung
und weiterführenden Diagnostik in der
Notfallversorgung, um schwerwiegende
Erkrankungen zuverlässig von Bagatell-
symptomen zu unterscheiden.

4 Die beidseitige Papillenschwellung erfor-
dert eine rasche Abklärung, idealerweise
in interdisziplinärer Zusammenarbeit, ins-
besondere mit Neurologie und Radiolo-
gie.

4 Ein strukturiertes Vorgehen kann helfen,
unnötige Spezialuntersuchungen zu ver-
meiden und eine effiziente Diagnosefin-
dung zu gewährleisten.
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