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Die Beitrdge der Rubrik,Weiterbildung” sollen
dem Stand des zur Facharztpriifung fiir den
Ophthalmologen ohne Schwerpunktbezeich-
nung notwendigen Wissens entsprechen und
zugleich dem Facharzt in Klinik und Praxis als
Repetitorium dienen. Die Rubrik beschrankt
sich auf klinisch gesicherte Aussagen zum
Thema.

Sehnervenerkrankungen konnen in eine
irreversible Optikusatrophie miinden.

Begleitende Symptome fiir die Diagnose
entscheidend.

W.A.Lagréze
Universitats-Augenklinik Freiburg, Abteilung Neuroophthalmologie und Schielbehandlung

Differenzialdiagnose
der Papillenschwellung

Die Papillenschwellung ist ein unspezifisches klinisches Zeichen, welches bei Erkrankun-
gen des Sehnerven, des zentralen Nervensystems und anderen Systemerkrankungen
vorkommen kann. Da die Ursachen oft schwerwiegend sind, ist eine rasche und sichere
Diagnose entscheidend. In der folgenden Arbeit werden die verschiedenen Ursachen
einer Papillenschwellung besprochen und differenzialdiagnostische Kriterien vorge-
stellt. Unter einer Papillenschwellung versteht man eine Prominenz und Randunschérfe
des Sehnervenkopfes, unabhangig von der Ursache. Der Begriff Papillenodem sollte im
Deutschen nicht benutzt werden, da der angloamerikanische Terminus,,Papilledema”
fiir das steht, was im Deutschen als Stauungspapille bezeichnet wird.

Sehnervenerkrankungen sind hiufig. Die Inzidenz der anterioren ischdmischen Op-
tikusneuropathie (AION) liegt in den USA bei 10/100.000/Jahr [30], die der Neuritis
nervi optici (NNO) bei 5/100.000/Jahr [18]. Sehnervenerkrankungen miinden nicht
selten in eine irreversible Optikusatrophie, welche unter den Erblindungsursachen in
Deutschland nach Makuladegeneration, diabetischer Retinopathie und Glaukom an
vierter Stelle rangiert. Die Inzidenz der Optikusatrophie liegt in Deutschland bei
0,8/100.000/Jahr [24].

Viele Sehnervenerkrankungen gehen mit einer Papillenschwellung einher. Die
Papillenschwellung an sich ist ein unspezifisches klinisches Zeichen. Erst das Erfas-
sen begleitender Symptome und Zeichen erlaubt es, die Ursache zu erkennen. Das
Verstidndnis der einzelnen Ursachen einer Papillenschwellung wird erleichtert, wenn
man sich die grundlegenden pathophysiologischen Mechanismen vor Augen fiihrt.
Diese sind in der Reihenfolge ihrer Hiufigkeit:

1. Gefiflverschluss,

2. Entztindung durch Autoimmunreaktion,
3. intrakranielle Hypertension,

4. Infektion,

5. Tumor und Anomalie.

Zur Untersuchung
In den meisten Fillen von Papillenschwellung ldsst sich bereits durch die Anamnese

eine Verdachtsdiagnose stellen, die dann mittels spezieller Untersuchungen erhértet
werden muss. Bei der Anamnese sollten folgende Punkte berticksichtigt werden:
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> NNO

> AION

P> Art des Gesichtsfeldausfalls

»> Statische und kinetische
Perimetie

P> Beidseitigkeit

P Einseitigkeit

» Dokumentation des
Krankheitsverlaufs

Viele Sehnervenerkrankungen mit
Storung des Farbensehens einherge-
hend.

» Ursachen

» Risikofaktoren
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Lebensalter: So ist tritt z. B. eine »>NNO eher bei jiingeren Patienten, eine AION
eher bei dlteren auf.

Sehvermdogen zu Beginn der Erkrankung: Eine Stauungspapille geht zunéchst
mit einer normalen Sehfunktion, alle anderen Sehnerverkrankungen gehen mit
Sehstérungen einher.

Zeitlicher Verlauf des Auftretens der Sehstorung: Tritt diese innerhalb von Se-
kunden ein, so ist die Ursache héchstwahrscheinlich eine P AION, also ein Ge-
falverschluss. Bei einer Entziindung wie der NNO entwickelt sich die Sehstorung
innerhalb von Tagen, bei Tumoren oder hereditdren Erkrankungen erst im Laufe
von Jahren.

Schmerzen: Sie treten praktisch nur bei NNO auf [14].

Bei der anschliefenden Untersuchung ist die »>Art des Gesichtsfeldausfalls wichti-
ges differenzialdiagnostisches Kriterium [15]. Bei einer frischen Stauungspapille ist
das Gesichtsfeld zunédchst normal, bei einer AION oder einer Toxoplasmose-Chorio-
retinitis findet sich meist ein scharfbegrenzter, tiefer Ausfall bis in die Peripherie, bei
einer NNO ein eher flacher zentraler Ausfall. Die Frage, ob statische oder kinetische
Perimetrie zu bevorzugen ist, hdangt von der vermuteten Erkrankung ab: Zentral ge-
legene, diffuse und eher geringe Ausfille wie bei NNO oder fortgeschrittener Stau-
ungspapille werden besser durch die P>statische Perimetie, periphere und tiefe Aus-
falle wie bei einer AION besser durch die P-kinetische Perimetrie erfasst.

Die Ein- oder Beidseitigkeit einer Papillenschwellung ist ein weiteres differenzi-
aldiagnostisches Kriterium. P Beidseitigkeit spricht dafiir, dass der Sehnerv indirekt
betroffen ist. Beispiele hierfiir sind:

1. Stauungspapillen bei intrakranieller Druckerh6hung,
2. Papillenschwellung bei maligner Hypertonie und
3. Papillitis bei Vaskulitis.

P Einseitigkeit spricht dafiir, dass sich der Prozess direkt im Auge oder im Sehnerven
abspielt. Ein Beispiel hierfiir ist die AION. Nur in seltenen Fillen ist zur differenzial-
diagnostischen Abklarung die Ableitung visuell evozierter Potentiale angezeigt: Ist die
Erkrankung durch einen Verlust von Axonen gekennzeichnet, z. B.bei der AION, wird
die Amplitude reduziert sein. Ist die Erkrankung durch eine Demyelinisierung der
Axone gekennzeichnet, z. B. bei einer NNO, wird die Latenz verldngert sein.

Folgende Untersuchungen differenzieren zwar nicht, dienen aber der »Doku-
mentation des Krankheitsverlaufs: Der relative afferente Pupillendefekt (RAPD) kann
mit dem ,,Swinging flashlight test“ [11] quantifiziert werden. Im Gegensatz zur Peri-
metrie ist dieser Test objektiv. Viele Sehnervenerkrankungen gehen mit einer Sto-
rung des Farbensehens einher. Diese konnen mit Ishihara-Farbtafeln dokumentiert
werden, wobei auch nach relativer Farbentsittigung zu fragen ist. Die Prominenz ei-
ner Papillenschwellung kann mit dem direktem Ophthalmoskop gemessen werden,
indem man die zum Scharfsehen notwendige Dioptrienzahl einmal an der Stelle der
hochsten Prominenz und dann peripapilldr an einem Netzhautgeff§ bestimmt. Die
Differenz entspricht der Prominenz der Schwellung, wobei eine Dioptrie ungefahr
0,3 mm Schwellung entspricht. Wichtig ist dabei, dass der Untersucher nicht akkom-
modiert. Aufwendiger, aber auch genauer, ist die Vermessung der Papille mit dem
Heidelberger Retinatomographen (HRT).

Vaskuldre Ursachen der Papillenschwellung
Anteriore ischamische Optikusneuropathie (AION)

Die AION ist die hdufigste Form der Papillenschwellung. »>Ursachen sind zum einen
Kapillarverschliisse im laminaren oder retrolaminaren Teil des Sehnervenkopfes,
welcher hauptsichlich von Asten der kurzen hinteren Ziliararterien versorgt wird,
zum anderen Storungen der vaskuldren Autoregulation [28]. P> Risikofaktoren fiir
die AION sind die Arteriitis temporalis, Nikotinabusus, Diabetes mellitus, Hypercho-
lesterindmie und arterielle Hypertonie [32], aber auch nichtliche arterielle Hypoto-
nie [19] sowie das Schlafapnoe-Syndrom. So ist es nicht verwunderlich, dass die AION



Vererbbare Storungen des
Blutgerinnungssystems.
» Diagnose AION

Typische sektorielle Papillenschwellung.

P> Arteriitis temporalis

» RAPD

Hyperbare Sauerstofftherapie und
isovoldamische Hamodilution sind
wirkungslos!

> ASS

Abb. 1 < Anteriore ischamische
Optikusneuropathie

in 73% nachts auftritt und die Patienten die Sehstérung beim Erwachen bemerken.
Ein weiterer Risikofaktor ist die Papillengrofie. Je kleiner die Papille, desto héher die
Wabhrscheinlichkeit, an einer AION zu erkranken (,,disc at risk“). Einzelfille von AION
wurden bei vererbbaren Stérungen des Blutgerinnungssystems beschrieben, der Zu-
sammenhang ist aber statistisch nicht gesichtert.

Die P> Diagnose AION ist in den meisten Fillen leicht zu stellen. Die Patienten -
meist 40 bis 70 Jahre alt - berichten {iber eine plotzliche Sehverschlechterung. Die
Sehschirfe liegt im Mittel bei 0,05. Bei der Untersuchung findet man typischerweise
eine sektorielle Schwellung der Papille (Abb. 1).

Tritt die AION bei P> Arteriitis temporalis auf, ist diese Schwellung auffallend
blass und ischdamisch (Abb. 2). Hiufig finden sich Blutungen am Papillenrand. Da
diese in der Nervenfaserschicht liegen, sind sie streifenférmig angeordnet. Ferner
findet sich ein »RAPD und ein meist tiefer, sektorférmiger Gesichtsfeldausfall mit
scharfer Begrenzung. Haufig ist ein Rand des Gesichtsfeldausfalls horizontal orien-
tiert. Im Gegensatz zur Neuritis nervi optici ist der Durchmesser des retrobulbéren
Teils des Sehnerven bei AION im Ultraschall-Bild nicht vergroflert [13]. Schmerzen
treten bei Augenbewegungen im Gegensatz zur NNO nur in 3% der Fille auf [14].

Nach einem Jahr erholt sich die Sehschirfe bei immerhin 41% der Patienten um
3 Zeilen oder mehr, in 51% findet sich keine Verdnderung,in 8% verlieren die Patien-
ten 3 oder mehr Zeilen auf der Visustafel. Die Wahrscheinlichkeit, dass das Partner-
auge betroffen wird, liegt nach 5 Jahren bei 19%. Diese Daten wurden im IONDT
(Ischemic optic neuropathy decompression trail) erhoben, einer amerikanische Mul-
ticenterstudie, bei der der Effekt der Optikusscheidenfensterung bei AION unter-
sucht wurde [20]. Diese Studie wurde vorzeitig abgebrochen, da sich herausstellte,
dass die Operation einen schéddlichen Einfluss hatte.

Andere Behandlungsformen wie hyperbare Sauerstofftherapie [3] und die isovol-
dmische Himodilution [38] haben sich als wirkungslos herausgestellt. P> Acetylsali-
cylsdure war in Bezug auf die Erkrankungswahrscheinlich des Partnerauges in zwei
Studien ohne Einfluss [9,20],1in einer anderen Studie war sie protektiv [25]. Kiirzlich
wurde iiber einen postiven Effekt von Levodopa bei AION berichtet [21]. Es sollte ab-
gewartet werden, ob sich diese Ergebnisse von anderen Arbeitsgruppen reproduzie-
ren lassen. Ferner sind z. Z. drei multizentrische Studien geplant, in denen Brimoni-

Abb.2 < Anteriore ischamische Optikus-
neuropathie bei Arteriitis temporalis
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Bei arteriitischen Form der AION
Behandlung mit hochdosierten
Steroiden.

Ursache: diabetische Mikroangiopathie.

Demyelinisierung von Axonen.
» Diagnose MS

» Papillenschwellung

> Papillitis
» Retrobulbarneuritis
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Abb.3 <« Papillenschwellung bei
arterieller Hypertonie

din auf einen neuroprotektiven Effekt bei AION hin untersucht wird. Man kann zu-
sammenfassen, dass es fiir die AION noch keine Behandlung gibt, deren Wirksamkeit
erwiesen ist. Dennoch ist eine niedrigdosierte Gabe von Acetylsalicylsdure zu erwi-
gen, da sie bei anderen vaskuldren Erkrankungen einen positiven Effekt hat und ko-
stengiinstig ist. Bei der arteriitischen Form der AION muss umgehend hochdosiert
mit Steroiden behandelt werden.

Papillenschwellung bei Diabetes

Bei Diabetikern kann es spontan zu einer ein- oder beidseitigen Papillenschwellung
kommen, die bei Patienten ohne Diabetes praktisch nicht auftritt [2]. Im englischen
Sprachraum wird sie als ,,diabetic papillopathy bezeichnet. Ursache ist die diabeti-
sche Mikroangiopathie. Diese Art der Papillenschwellung kann bereits im Friihstadi-
um der diabetischen Retinopathie auftreten. Typischerweise ist dabei die Sehfunkti-
on fast nicht gemindert, sodass man die diabetische Papillopathie bei beidseitigem
Vorkommen leicht mit Stauungspapillen verwechseln kann. Die Prognose ist gut. Die
Schwellung verschwindet nach einigen Monaten ohne Funktionsverlust [29]. Meist
sind Typ-II-Diabetiker betroffen. In 50% der Fille finden sich angiographisch Kapil-
larverschlussgebiete, 70% dieser Patienten haben ein Makuladdem, was die Abgren-
zung von einer Stauungspapille erleichtert.

Arterielle Hypertonie

Eine maligne Hypertonie kann zu einer beidseitigen Papillenschwellung bei norma-
ler Sehfunktion fithren. Begleitende Netzhautverdnderungen wie enge Arterien, un-
gleichmiflige Geféfikaliber, Mikroinfarkte und Exsudate helfen bei der Differenzial-
diagnose zur Stauungspapille (Abb. 3).

Papillenschwellung bei Autoimmunerkrankungen
Neuritis nervi optici (NNO)

Ursache der NNO ist eine Demyelinisierung von Axonen, wie sie auch bei Multipler
Sklerose (MS) vorkommt. Die klinisch definierte »>Diagnose MS wird dann gestellt,
wenn zwei demyelinisierende Entziindungsschiibe zeitlich getrennt an zwei Orten
aufgetreten sind. Einer davon kann eine NNO sein. Bei ungefédhr einem Drittel der
Patienten mit NNO ist die P>Papille geschwollen. In diesen Fillen liegt der Entziin-
dungsherd nahe oder in der Papille (Abb. 4). Die Schwellung ist bei Papillitis nicht so
stark wie bei voll ausgebildeten Stauungspapillen, Blutungen kommen selten vor.
Die Zuordung einer Papillenschwellung in den Formenkreis der NNO ist wegen
der typischen Anamnese und Befunde leicht: Die NNO betrifft jiingere Menschen,
meist zwischen 10 und 40 Jahren, wobei innerhalb dieser Gruppe die jiingeren zur
» Papillitis und die &lteren zur P>Retrobulbédrneuritis mit normaler Papille neigen.
Die Sehverschlechterung entwickelt sich innerhalb von Stunden bis Tagen. In 92%
der Fille sind Augenbewegungen schmerzhaft [14]. Nach einigen Tagen liegt die Seh-
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Abb.4 < Papillitis

schirfe im Mittel bei 0,25. Das Ausmaf} der Visusminderung ist sehr variabel. Die
Prognose ist gut: Nach einem Monat liegt die Sehschirfe in 65% der Félle wieder bei
mindestens 1,0, in 95% iiber 0,5 [5, 6]. Einige Patienten berichten, dass die Sehsto-

» Uthoff-Zeichen rung bei Erhohung der Kérpertemperatur zunimmt ( »>Uthoff-Zeichen). Weitere ty-
pische Zeichen sind:

1. ein RAPD,

2. eine Farbentsdttigung,

3. eine Verdickung des retrobulbédren Sehnerven im Ultraschall-Bild [13] und
4. ein zentral betonter Gesichtsfeldausfall mit flachen Flanken [15].

In ca. 20% finden sich in der Netzhautperipherie Gefifleinscheidungen. Die Patien-
ten mit NNO, bei denen Gefédfleinscheidungen sichtbar sind, haben eine h6here Wahr-
scheinlichkeit, an MS zu erkranken [30].
Man muss sich bei dem Gespréach mit dem Patienten dariiber bewusst sein, dass
NNO kann Beginn einer Multiplen die NNO der Beginn einer Multiplen Sklerose (MS) sein kann. Es stellt sich daher die
Sklerose (MS) sein. Frage, ob und wann man die Patienten dariiber aufkldren sollte. Frither war man in
Anbetracht der psychischen Belastung eher zuriickhaltend, auch weil keine genauen
Daten zur Haufigkeit der MS nach NNO vorlagen. Ferner waren die therapeutischen
Moglichkeiten bei MS recht beschrénkt. Da aber heutzutage relativ sichere Daten zur
MS-Héufigeit vorliegen, es neue Therapieformen gibt, und die Patienten im Internet-
» Patienten-Aufklarung zeitalter besser informiert sind, erscheint eine »Aufkldrung iiber den Zusammen-
hang zur Multiplen Sklerose meist angezeigt. Zeit und Einfithlungsvermégen sind
bei diesem Aufklarungsgesprach besonders wichtig (Das Suizidrisiko ist bei MS-
Kranken sieben mal héher als bei Gesunden). Die Wahrscheinlichkeit einer Konver-
sion zur MS, d. h., dass mindestens ein zweiter entziindlicher Schub auftritt, hiangt
von der Anzahl an Entmarkungsherden im Gehirn ab, die man im T,-gewichteten
» MS-Wahrscheinlichkeit MRT findet: Sind keine weiteren Herde im MRT zu sehen, liegt die »>MS-Wahrschein-
lichkeit nach 5 Jahren bei 16%. Sind einer oder zwei Herde zu sehen, liegt sie bei 37%.
Sind drei oder mehr zu sehen, liegt sie bei 51% [7]. Diese Daten stammen aus dem
»Optic neuritis treatment trial“ (ONTT), in dem zwei verschiedene Therapien gegen
Placebo gepriift wurden: Niedrigdosierte, oral verabreichte Steroide, waren wirkungs-
los. Hochdosierte, iiber 3 Tage intravends verabreichte Steroide fithrten zu einer
schnelleren Erholung der Sehschirfe. In dieser Gruppe war nach zwei Jahren die MS-
Hiufigkeit etwas geringer. Dieser Unterschied war allerdings nach 5 Jahren nicht mehr
vorhanden. Auch Sellebjerg et al. fanden nach hochdosierter, oraler Steroidgabe in
den ersten 3 Wochen eine schnellere Erholung der Sehschirfe als in der Placebogrup-

» Therapieempfehlung pe [33]. Wir Pempfehlen Patienten mit stark reduzierter Sehschérfe deshalb 500 mg
Methylprednisolon oral iiber 5 Tage, welches dann iiber 10 Tage ausgeschlichen wird.
P Interferone In letzter Zeit haben die P Interferone viel Beachtung gefunden [37]. Bedeutsam

ist das Ergebnis der CHAMPS-Studie (Controlled high risk Avonex® MS prevention
study), in welche Patienten nach einer einmaligen demyelinisierenden Entziindung
aufgenommen wurden und dann mit Interferon-beta-1a i.m. einmal wochentlich be-
handelt wurden: Nach zwei Jahren lag die MS-Haufigkeit bei 35% versus 50% in der
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Patienten zur Interferontherapie an
Neurologen tiberweisen.

P> Vaskulitis
P Sarkoidose

Sehstdrungen konnen Erstsymptom der
Erkrankung sein.

P Irreversible Schaden
Rechtzeitige Behandlung ist wichtig.

» Erhohter intrakranieller Druck

» Stadien
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Abb.5 <€ Granulom in der Papille bei
Sarkoidose

Placebogruppe. Nach 18 Monaten betrug die Anzahl der Herde im MRT durchschnitt-
lich 2,1 versus 5,0 in der Placebogruppe. Zu bedenken sind bei dieser Therapie aller-
dings die sehr hohen Kosten und Nebenwirkungen. Die Patienten sollten zur Inter-
ferontherapie an einen Neurologen iiberwiesen werden. Fiir diese Therapie ist ein
Sonderbudget eingerichtet worden.

Andere Autoimmunerkrankungen

Aufler der MS konnen auch andere Autoimmunprozesse den Sehnerven betreffen:
So kann eine P> Vaskulitis oder eine P>Sarkoidose (Abb. 5) zu einer Papillitis mit Pa-
pillenschwellung fithren, wenn die Geféfle bzw. das Bindegewebe der Papille betrof-
fen sind. Oft sind andere Organe mitbeteiligt, und die Diagnose ist dem Patienten
bereits bekannt. In einzelnen Fille konnen Sehstérungen aber auch Erstsymptom der
Erkrankung sein. Fast immer ist die Sehschidrfe reduziert und die Lichtunterschieds-
empfindlichkeit im Gesichtsfeldzentrum reduziert. Folgende Systemerkrankungen
kénnen zu einer Papillitis fithren:

» Sarkoidose,

» Lupus erythemadodes,

» Panarteriitis nodosa und
» Morbus Crohn [35].

Oft finden sich retinale Gefieinscheidungen, Blutungen, ein Makuladdem und Mi-
kroinfarkte. Nicht selten sind beide Augen betroffen, manchmal mit zeitlicher Verzs-
gerung. Bei Verdacht auf eine Erkrankung aus diesem Formenkreis sollten die Pati-
enten fiir entsprechende serologische Untersuchungen zu einem rheumatologisch
versierten Internisten iiberwiesen werden. Im Gegensatz zur relativ guten Prognose
der Papillitis bei MS bleiben bei diesen Formen der Papillitis P>irreversible Schiden
zuriick. Wichtig ist eine rechtzeitige Behandlung mit Steroiden. Sprechen diese nicht
an, sollten in Absprache mit einem Internisten Substanzen wie Azathioprin, Zyklo-
phosphamid, Methotrexat oder Zyklosporin gegeben werden. Oft ist die Therapie
sehr langwierig. In den Formenkreis der Vaskulitis gehdrt auch die Arteriitis tempo-
ralis, die jedoch zu einer akuten AION fiihrt.

Stauungspapille

Stauungspapillen sind Folge P>erhéhten intrakraniellen Drucks. Da der Subdural-
raum des Gehirns mit dem des Sehnerven kommuniziert, wird der Druck in die Seh-
nervenscheide fortgeleitet und fithrt dort zu einer Blockade des axoplasmatischen
Flusses, was die Axone anschwellen ldsst. Stauungspapillen entwickeln sich langsam
innerhalb von mehreren Tagen bis Wochen. In den meisten Fillen treten sie beidsei-
tig auf. In ca. 5% kann aufgrund von angeborenen oder erworbenen Verwachsungen
im Subduralraum der Druck in einem Sehnerven nicht weitergeleitet werden, so dass
nur eine Papille anschwillt.

Bleibt eine intrakranielle Hypertension iiber Wochen und Monate bestehen,
durchlduft die Papille mehrere »-Stadien. Als erstes findet man eine Venenstauung als



» Venenpuls

Zunehmende Schwellung.

» Optikusatrophie

VergroBerung des blinden Flecks.

P> Gesichtsfeldausfille

Intrakranielle Tumoren meist Ursachen
einer intrakraniellen Hypertension.

> Idiopathische intrakranielle
Hypertension (I1H)

Abb.6 < Stauungspapille

Ausdruck einer Ausflussstérung. In diesem Zusammen sei auf den »Venenpuls hin-
gewiesen, welcher bei den meisten Menschen vorhanden ist: Sieht man ihn, ist eine
intrakranielle Hypertension sehr unwahrscheinlich. Sieht man keinen Venenpuls,
darf man im Umkehrschluss nicht von einer intrakraniellen Hypertension ausgehen.
Als nichstes findet man eine Schwellung zuerst dort, wo die Axone am dichtesten
sind, also am oberen und unteren Papillenrand. Dann nimmt die Schwellung an H6-
he zu und erfasst die gesamte Papille (Abb. 6). Streifige Blutungen sind dabei nicht sel-
ten. Typisch ist, dass die Gefdfle am Papillenrand von den gestauten Axonen zuge-
deckt sind. Dies findet man bei Drusen nicht. Die Stauung kann so weit gehen, dass
die Prominenz bis in die Makula hineinreicht. Manchmal sieht man konzentrische
peripapilldre Netzhautfalten.

Im Laufe von Wochen bis Monaten gehen allmédhlich immer mehr Axone unter,
und es bildet sich eine POptikusatrophie aus. Mit dem Absterben der Axone nimmt die
Prominenz ab, was nicht als Riickgang des intrakraniellen Drucks gedeutet werden darf
(Abb.7).Ist der Grof3teil der Axone untergegangen, wird die Papille flach und blass. Der
Papillenrand ist dann unscharf begrenzt und verwaschen. Nicht selten bilden sich bei
lange bestehender Papillenstauung vendse retinochoroidale Umgehungskreisldufe aus.
Der Fiillungszustand dieser Gefifie ist ein guter Indikator des intrakraniellen Drucks.

Bei frischer Stauungspapille sind Sehschirfe und Gesichtsfeld zunichst prak-
tisch normal. Man findet lediglich eine Vergroflerung des blinden Flecks. Bei ldnger
bestehender Stauung treten P> Gesichtsfeldausfille auf, meist nasal unten, dhnlich wie
bei einer AION, was auf eine vaskuldre Komponente hinweist [17].

Der Durchmesser der aufgeweiteten Sehnervenscheide lisst sich gut sonogra-
phisch dokumentieren und ist ein geeigneter Verlaufsparameter des Drucks in der
Sehnervenscheide.

Die Abgrenzung einer Stauungspapille von anderen Formen der Papillenschwel-
lung ist leicht, da die Sehfunktion trotz starker Schwellung lange gut bleibt und der
Befund meist an beiden Augen ziemlich gleich ist. Bei Verdacht auf Stauungspapillen
sollte man nach anderen Zeichen intrakranieller Hypertension fragen:

1. Transiente visuelle Obskurationen in Form von sekundenlangen Sehminderun-
gen bei Lagewechsel z. B. bei raschen Aufstehen,

2. Tinnitus,

3. Kopfschmerzen

4. Nackensteifigkeit. Intrakranielle Hypertension kann zu Hirnnervenparesen fiih-
ren, wobei meist der N. abducens betroffen ist.

Ursachen einer intrakraniellen Hypertension sind in drei Viertel der Flle intrakra-
nielle Tumoren. Der Rest ist durch Erkrankungen wie Sinusvenenthrombose, ange-
borene Fehlbildung des knéchernen Schédels, Meningoenzephalitis, Hydrozephalus
internus oder karzinomatdse Meningitis bedingt. Diese Erkrankungen lassen sich
teilsweise erfolgreich therapieren, was auch den intrakraniellen Druck normalisiert.

Es gibt aber auch Situationen, in denen sich keine Ursache fiir den erhohten
Hirndruck finden ldsst. Man spricht dann von P>idiopathischer intrakranieller Hy-
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» Erreger

» HIV-Patienten
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Abb.7 < Atrophische Stauungspapille
(dasselbe Auge wie in Abb. 6)

pertension (ITH), frither auch Pseudotumor cerebri genannt. Diagnostische Kriteri-
en sind Erh6hung des Liquordrucks bei normaler Liquorzusammensetzung und nor-
malem MRT. Typischerweise sind tibergewichtige Frauen im gebarfahigen Alter be-
troffen. Wichtiges, aber auf Dauer schwer umzusetzendes Ziel, ist die Gewichtsab-
nahme. Die Sofortbehandlung besteht in der Gabe von Acetazolamid (Diamox® bis zu
2 g/d). Zur Uberwachung sollte zunéchst nach Diagnosestellung alle zwei bis drei Wo-
chen computergestiitzte Schwellenwertperimetrie durchgefiihrt und die Papillenpro-
minenz beurteilt werden. Verschlechtern sich trotz Acetazolamidtherapie die Ge-
sichtsfelder, muss die Sehnervenscheide operativ gefenstert und damit druckentlastet
werden. Stehen bei der ITH nicht Sehstérungen sondern beispielsweise Kopfschmer-
zen im Vordergrund, wiirde man eher einen ventrikulo-peritonealen Shunt anlegen.

Infektionen

Eine Papillenschwellung kann auch durch eine Infektion verursacht sein. Eine solche
Papillitis ist meist einseitig. Die folgenden P>Erreger sind nach Hiufigkeit geordnet:

» Toxoplasma gondii,

» Borrelia burgdorferi,

» Bartonella henselae,

» Lues oder eine Infektion mit Toxocara canis.

Bei P>HIV-Patienten muss man ferner an Herpes-simplex- oder Cytomegalieviren
denken, wobei jedoch die typischen Netzhautverdnderungen meist im Vordergrund
stehen.

Toxoplasma-gondii-Chorioretinitis. Ist eine Toxoplasma-gondii-Chorioretinitis papil-
lennah lokalisiert, wird sie als Chorioiditis juxtapapillaris Jensen bezeichnet. Am Pa-

Abb.8 < Chorioiditis juxtapapillaris Jensen
durch Toxoplasma-gondii
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Abb.9 < Papillitis durch Borrelia Burgdorferi

pillenrand sieht man im frischen Stadium eine diffuse weiflliche Schwellung (Abb. 8).
Durch diese umschriebene Entziindung werden alle Nervenfasern zerstort, die durch
den Herd ziehen. So haben die Patienten einen absoluten Gesichtsfeldausfall, der
scharf begrenzt ist und vom blinden Fleck aus entsprechend dem Nervenfaserver-

P> Begleitvitritis lauf sektorformig bis in die Peripherie reicht. Die typische P>Begleitvitritis fithrt zur

Kombinationstherapie. Wahrnehmung von Mouches volantes. Man therapiert mit einer Kombination aus ei-
nem Antibiotikum (z. B. Clindamycin) und Steroiden. Innerhalb von Wochen heilt
die Entziindung ab. Es verbleibt eine pigmentierte Narbe. Der Gesichtsfeldausfall ist
irreversibel. Antikorpertiter sind unzuverldssige Parameter zur Diagnoseabsiche-
rung und Verlaufsbeurteilung.

Borrelia burgdorferi wird durch Zecken iibertragen und kann neben einer gan-
zen Reihe entziindlicher Verdnderungen im Auge auch eine Papillitis mit entspre-
chender Papillenschwellung verursachen (Abb. 9). Auch hierbei ist der Befund meist
einseitig. Nicht selten findet man begleitend ein Makuladdem oder eine Vaskulitis. In
letzter Zeit gewinnt der Erreger der Katzenkratzkrankheit, Bartonella henselae, zu-
nehmend Beachtung. Ca. 80% der Patienten mit Infektion der hinteren Augenab-
schnitte durch Bartonella haben eine Papillenschwellung, ca. 60% eine exsudative
Makulasternfigur in Sinne einer Neuroretinitis [34]. Sowohl bei Borrelien als auch
bei Bartonellen kann die Diagnose nur serologisch gesichert werden. Die Tests sind

» Antikorpertiterbestimmung allerdings nur mifig sensitiv. P> Antikorpertiter sollten zur Verlaufkontrolle einer
antibiotischen Therapie wiederholt bestimmt werden.

Tumoren
» Gliome und Meningeome Die hiufigsten Tumoren des Sehnerven sind »Gliome und Meningeome. In der
Gruppe der Gliome hidngt der klinische Verlauf sehr vom Alter bei Erkrankungsbe-
Neurofibromatose Typ | ginn ab. Bei Kindern, oft im Rahmen der Neurofibromatose Typ I, ist der Verlauf meist

benigne. Ca.30% der Kinder haben anfanglich eine Papillenschwellung. Bei den Glio-
men im Erwachsenenalter handelt es sich praktisch um eine andere Tumorart mit
sehr ungiinstigem Verlauf. Auch hierbei kann es zur Papillenschwellung kommen.

» Optikusscheidenmeningeom Beim P>Optikusscheidenmeningeom ist wegen des sehr langsamen Wachstums eine
Papillenschwellung selten. Man findet hierbei aber oft retinochorioidale Venen in
Folge der Blutabflussstauung. Bei Verdacht auf einen Tumor des Sehnerven sollte im-
mer ein MRT durchgefiihrt werden. Die therapeutschen Uberlegungen sind komplex
und sollen an dieser Stelle nicht diskutiert werden.

» Orbitatumoren »Orbitatumoren konnen den Sehnerven komprimieren. Am héufigsten ist im
Erwachsenenalter das kaverndse Himangiom. Haben sich ein Exophthalmus, Moti-
litdtstorungen und Gesichtsfeldausfille entwickelt, findet sich meist auch eine Papil-
lenschwellung. Diagnosesichernd ist auch hierbei das MRT. Das kavernése Haman-
giom kann in der Regel transkonjunktival entfernt werden.

» Leukdmie Im Rahmen einer P>Leukémie kann die Optikusscheide infiltriert werden. Damit
einher geht eine Papillenschwellung. Im MRT erkennt man eine Verdickung des Seh-
nerven. Eine Bestrahlung der Orbita fiihrt in den meisten Féllen zur Erholung der Seh-
funktion [39].Sehr selten metastasiert auch ein Karzinom in den Sehnerven (Abb.10).
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49% aller Patienten mit Drusen ohne
Papillenexkavation.

> Alagille-Syndrom
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Abb. 10 d Karzinomatose Infiltration der
Papille bei Mammakarzinom

Tumoren kénnen auch direkt in der Papille wachsen und so zu einer Schwellung
fithren, manchmal auch mit subretinaler Exsudation. Dies kommt z.B.beim P>Him-
angioblastom (Abb. 11) vor, meist im Rahmen eines Morbus von Hippel-Lindau. Bei
der tuberdsen Sklerose findet man nicht selten Astrozytome in oder an der Papille
(Abb. 12).

Papillenanomalien

Drusen. Drusen des Sehnerven sind Kalkablagerungen zwischen Lamina cribrosa
und Papillenoberfldche. Man vermutet, dass sie Ablagerungsprodukte bei gestortem
axoplasmatischem Fluss in Folge einer Enge des Sklerakanals sind. 49% aller Patien-
ten mit Drusen haben keine Papillenexkavation. Diese Enge ist im Sinne einer vererb-
ten Dysplasie zu verstehen: Bei 4% finden sich Drusen im Stammbaum, bei 57% fin-
den sich Gefdflanomalien der Papille [1].

Beim P> Alagille-Syndrom, eine Variante der familidren intrahepatischen Chole-
stase, treten Drusen in einer Papille in 95%, in beiden Papillen in 80% der Fille auf

Abb.11 < Himangioblastom

Abb.12 < Astrozytisches Hamartom bei
tuberoser Sklerose
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Abb.13 < Drusenpapille

[27]. Drusen sind nicht immer ohne Einfluss auf das Sehvermogen. Im Laufe der Jah-
re schwinden die Axone. Damit einher gehen Gesichtsfeldausfille, meist nasal unten.
Bei Drusenpapillen treten Randblutungen der Papillen in 14% auf, Shuntgefafie in
7% [8].

Sind Drusen mit dem Augenspiegel sichtbar, ist die Diagnose leicht zu stellen.
Bei Kinder liegen sie jedoch héufig tief in der Papille. Sie sind dann nicht immer
sichtbar (Abb. 13) und fithren wegen der Papillenprominenz und -randunschérfe
leicht zur Verwechselung mit Stauungspapillen. In solchen Féllen kann man mit
dem kleinen Lichtkegel des direkten Ophthalmoskops einen Teil der Papille

Untersuchung der Eltern sinnvoll. beleuchten und sieht dann nicht selten die Drusen in der Tiefe neben dem Licht-
kegel aufleuchten. Wegen der Vererblichkeit ist eine Untersuchung der Eltern sinn-
» B-Bild-Sonographie voll. Zur Objektivierung und Dokumentation ist die »B-Bild-Sonographie dem

CT und der Photographie der Autofluoreszenz iiberlegen [26]. Im Sonogramm
stellen sich die Drusen als helle, echointensive Struktur mit Schallschatten in der
Papille dar.

Hyperopie. Bei Hyperopie ist die Papille oft klein und hat nur eine kleine oder gar
keine Exkavation. Insbesondere kann der nasale Papillenrand verwaschen, unscharf
und etwas erhaben sein (Abb. 14) und damit eine Papillenschwellung vortduschen.
Wegen der Beidseitigkeit wird man differenzialdiagnostisch am ehesten an eine be-
ginnende Stauungspapille denken. Finden sich keine anderen Zeichen einer intra-
kraniellen Hypertension, ist eine weitere Abklarung nicht erforderlich. Am Rande sei
erwéhnt, dass es bei einer Stauungspapille sekunddr zu Hyperopie kommen kann.

Hyperopie pradisponiert zur anterioren Ferner pradisponiert Hyperopie zur anterioren ischdmischen Optikusneuropathie
ischamischen Optikusneuropathie. [22].
Seltene Ursachen

Lebersche hereditare Optikusneuropathie (LHON). Ursache der LHON ist eine Mutation
der mitochondrialen DNA, welche zu einer Stérung des Energiehaushalts der retina-
Die LHON ist immer beidseitig. len Ganglienzellen fiihrt. Die LHON ist immer beidseitig. Manchmal vergehen Wo-

Abb. 14 < Prominente Papille bei Hyperopie
(+5,0 Dioptrien)
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Abb. 15 < Lebersche hereditire
Optikusneuropathie im Friihstadium

chen bis Monate, bis das zweite Auge erkrankt. Betroffen sind meist Ménner im Al-
ter zwischen 20 und 30 Jahren. In der Frithphase der Erkrankung ist die Papille hy-
perdmisch und randunscharf (Abb. 15). In der peripapilldren Zone finden sich Tele-
angiektasien und eine Schldngelung der Arteriolen. Innerhalb von Tagen bis Wochen
sinkt die Sehschirfe auf 0,1, und man findet einen diffusen, zentralen Gesichtsfeldde-
fekt. Das betroffene Auge ist nicht schmerzhaft. Im Gegensatz zur Papillitis zeigt sich
in der Spédtphase der Floureszenzangiographie keine Exsudation. Nach einigen Wo-
chen geht die leichte Papillenschwellung in eine Optikusatrophie iiber.

Bei Verdacht auf LHON ist die »>Familienanamnese wichtig: Die LHON kann
nur von Frauen an die Folgegeneration vererbt werden. Eine DNA-Analyse sichert
die Diagnose. Die hdufigste »>Mutation findet sich an Position 11778 der mitochond-
rialen DNA. Bei dieser Variante ist die Prognose schlecht. Bei den selteneren Mutatio-
nen an den Positionen 3460, 14484 oder 15257 kann sich die Sehfunktion teilweise
wieder erholen. Es gibt keine Therapie fiir die LHON.

Strahlenoptikusneuropathie. Wird ein Sehnerv mit mehr als 50 Gy bestrahlt, kann es
- in Analogie zur Strahlenretinopathie - zu einer Mikroangiopathie durch Endothel-
schidigung der Kapillaren kommen. Nach im Mittel 1,3 Jahren kommt es dann zu ei-
ner Papillenschwellung mit Blutungen und Exsudation (Abb. 16), welche langsam in
eine Optikusatrophie tibergeht.

Okulére Hypotonie. Wenn der intraokuldre Druck durch eine Operation stark gesenkt
wurde, kann sich im Laufe einiger Wochen eine Papillenschwellung einstellen. Man
vermutet, dass der axoplasmatische Fluss aufgrund eines Ungleichgewichts zwischen
intraokularem und intrakraniellem Druck gestort wird [23] und die Gefdflpermeabi-
litat ansteigt [12].

Abb. 16 < Strahlenoptikusneuropathie
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Abb.17 <« Papillenschwellung unter
Amiodarontherapie

Trauma. Tage bis Wochen nach einem stumpfen Bulbustrauma kann es zu einer Pa-
pillenschwellung kommen, welche sich iiber Wochen ohne grofien Funktionsverlust
spontan wieder zurtickbildet [10]. Abzugrenzen davon sind Stauungspapillen bei in-
trakranieller Hypertension nach Schidelhirntrauma.

Arzneimittelnebenwirkungen. In letzter Zeit wurde iiber Papillenschwellung nach Ga-

» Amiodarongabe be des Antiarrhythmikums Amiodaron berichtet [16]. Nach P> Amiodarongabe kann
es zu Visusminderung mit unspezifischen Gesichtsfeldausféllen und beidseitiger Pa-
pillenschwellung (Abb. 17) kommen, welche sich nach Absetzen des Medikaments zu-
riickbilden. Histologisch konnte nachgewiesen werden, dass Amiodaron in den Seh-
nervenkopf eingelagert wird.

» Immunsupressivum Cyclosporin A Auch das »Immunsupressivum Cyclosporin A kann zu einer beidseitigen Papil-
lenschwellung (Abb. 18) fithren [36]. Bemerkenswert ist, dass fast nur solche Patien-
ten betroffen sind, die das Medikament im Rahmen einer Knochenmarkstransplan-
tation bekommen haben. Bei Patienten unter Cyclosporin A sind sowohl erh6hte als
auch normale intrakranielle Druckwerte gemessen worden. Somit ist unklar, ob die
Schwellung durch eine Stauung oder eine Mikroangiopathie zustandekommt. Nach
Absetzen erholt sich die Sehfunktion teilweise. Es kann eine partielle Optikusatrophie
zuriickbleiben.

POEMS. Dieses Akronym steht fiir Polyneuropathy, Organomegalie, Endokrinopa-
thie, monoklonale Proteine und,,skin changes® Dieses Syndrom kann beim Plasmo-
zytom und insbesondere dem Subtyp des osteosklerotischen Myeloms auftreten. Da-
bei kommt es in einigen Féllen neben den erwdhnten Organverdnderungen auch zu
einer beidseitigen Papillenschwellung mit diffusen Gesichtsfeldausfillen. Unter Ste-
roidbehandlung bildet sich die Schwellung zuriick und die Sehfunktion erholt sich

(4].

Abb. 18 < Papillenschwellung unter
Cyclosporintherapie nach Knochenmarks-
transplantation
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Tabelle 1

Erkrankungsparameter
Parameter Erkrankung
Anteriore ischamische Neuritis nervi optici Stauungspapille
Optikusneuropathie
Alter >50 Jahre 20-40 Jahre Jedes Alter
Bewegungsschmerz Keiner Fast immer Keiner
Seite Einseitig Meist einseitig Beidseitig
Visus Deutlich reduziert MaBig reduziert Anfangs normal
Gesichtsfeld Altitudinaler, tiefer, Flacher, zentraler Ausfall  Anfangs normal
sektorformiger Ausfall
Farbensehen Schwankende Angaben  Reduziert Normal
Schwellung =2 Dioptrien =3 Dioptrien =10 Dioptrien
Retinale GefaBRe Haufig enggestellt 20% periphere Venen gestaut
Einscheidungen
Glaskorper Klar Manchmal Zellen Normal
Sehnervendurchmesser retrobulbdar 3 mm 4-6 mm 5-6 mm

Visuell evozierte Potentiale
Verlauf

In einigen Féllen

Transiente visuelle Obskurationen

Amplitude reduziert
Geringe Erholung

Nach 1 Monat fast
vollstandige Erholung

Keine

Fazit fiir die Praxis

Latenz verlangert

Optikusatrophie, wenn

intrakranieller Druck nicht

gesenkt wird

Keine

Anfangs normal

Haufig

Die Papillenschwellung ist ein unspezifisches Zeichen. Die Ursachen kdnnen vielféltig und
teilweise gefahrlich sein. Durch die Anamnese und einfache Untersuchungen ist die Ursa-
che in den meisten Féllen leicht zu finden. Die hédufigsten Ursachen sind die AION, Papillitis
und die Stauungspapille. Die Tabelle 1 fasst die differenzialdiagnostischen Kriterien dieser
drei Erkrankungen zusammen. Weicht die Symptom- und Befundkonstellation von den ty-
pischen Mustern ab, sind weiterfiihrende Untersuchungen wie MRT und serologische Un-
tersuchungen notwendig.
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Fragen und Antworten zur Erfolgskontrolle

1. Was ist die haufigste Ursache einer
Papillenschwellung

a) Anteriore ischamische
Optikusneuropathie

b) Stauungspapille

¢) Neuritis nervi optici

d) Sehnerventumor

e) Vaskulitis

2. Welche der folgenden Substanzen
kann eine Papillenschwellung
verursachen?

a) Chloroquin

b) Amiodaron

¢) Tamoxifen

d) Azathioprin

e) Vigabatrin

3. Welche Sehnervenerkrankung geht
mit Schmerzen einher?

a) Anteriore ischdmische Optikusneuro-
pathie

b) Stauungspapille

¢) Lebersche hereditdre Optikusneuropathie
d) Hypertensive Optikusneuropathie
e) Neuritis nervi optici

4. Es besteht der Verdacht auf Stauungs-
papille. Welche der genannten Unter-
suchungen veranlassen Sie als erste?

a) Kernspintomographie

b) Lumbalpunktion

¢) Visuell evozierte Potentiale

d) Sonographie des retrobulbdren
Sehnerven

e) Serologische Untersuchungen

5. Ein 25-jdhriger Mann ist an
Leberscher hereditarer Optikusneuro-
pathie erkrankt. Wie groB ist die
Wahrscheinlichkeit, dass seine Kinder
erkranken?

6. Welche Therapie der Neuritis nervi
optici ist heute obsolet?

a) Interferon

b) Copolymer 1

¢) Methylprednisolon, 60 mg/Tag, oral

d) Methylprednisolon, 500 mg/Tag, oral

e) Methylprednisolon, 1000 mg/Tag,
intravenos

7. Welche Zeichen sind mit einer
Stauungspapille nicht vereinbar?

a) Blutungen am Papillenrand

b) Stauung retinaler Venen

¢) Zellen im Glaskorper

d) Subretinale Exsudation

e) Abduzensparese

Die richtigen Antworten folgen

in Heft 6/2001

Anworten der Fragen aus Heft 2/2001:
1d; 2b; 3d; 4b; 5¢



lhre Abonnentennummer
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Zertifizierungsfragebogen

Wenn lhre Abonnentennummer vor dem Schrdgstrich weniger als sieben
Ziffern aufweist, fiillen Sie die verbliebenen Felder vorne bitte mit Nullen auf.

Druckschrift erforderlich

Vorname/
Name:

StraBe:

Plz./Ort:

|} Faxanschlag ||

Fax:

Dieser Antwortbogen bezieht sich auf die Fragen des vorausgehenden SAG PF.105160 69041 Heide
Weiter- und Fortbildungsbeitrags. PYST OPAG Entg. bex. Al
Aus Griinden der korrekten Identifizierung kénnen an dieser Aktion nur %“ ‘DUEgl? it 1"““'
Abonnenten von DER OPHTHALMOLOGE teilnehmen; deswegen ist die Angabe - v e

Ihrer Abonnentennummer obligatorisch. lhre Abonnentennummer finden Abonnentennummer (Beispiel)

Sie auf dem Adressaufkleber Ihrer Zeitschrift zu Beginn der dritten Zeile bzw.

auf Ihrer Rechnung neben dem Wort , Auftragsnummer”. Ihre Abonnen-

tennummer besteht aus bis zu sieben Ziffern, einem Schrégstrich und zwei

darauffolgenden Ziffern (siehe rechts).

(In Ausnahmefillen fragen Sie nach Ihrer Abonnentennummer unter 06221/3450.)

Lberg
D&TT

Unleserliche Fragebdgen bzw.Fragebdgen mit falscher Abonnentennummer
kdnnen nicht beriicksichtigt werden.

Die richtigen Antworten erscheinen in der iiberndchsten Ausgabe von
DEeR OPHTHALMOLOGE am Ende der Rubrik, Weiter- und Fortbildung”.

Im Juni und Dezember 2001 faxen wir lhnen die Auswertung lhrer Antwortfeld: (nur eine Antwort
eingesandten Antworthogen zu. Darum bendtigen wir zwingend pro Frage ankreuzen)
lhre Faxnummer.

a b ¢ d e

Noch einfacher ist die Teilnahme online unter www.medizinonline.de. Wenn
Sie lhren Fragebogen online ausfiillen, erhalten Sie die Auswertung per 1
E-Mail.Zusétzlich konnen Online-Nutzer Ihren aktuellen Ergebnisstand jederzeit
abrufen; das aktuelle Ergebnis natiirlich erst nach dem Einsendeschluss.

Bei den Landesdrztekammern Hessen, Bayern und Nordrhein gemeldete
Arzte kénnen die vom Springer-Verlag zugesandten Auswertungsbégen zur
Zertifizierung bei der Landesarztekammer einreichen. Arzten anderer
Arztekammern wird empfohlen, die Auswertungsbdgen bis auf weiteres zu
sammeln, bis auch ihre Arztekammer diese Fortbildungsinitiative zertifiziert.
Der Springer-Verlag wird Sie regelmaBig informieren.

Einsendeschluss (Eingang im Verlag) ist der 04.06.2001
Senden Sie den Fragebogen bitte nicht auf dem Postweg zuriick,

sondern an: Fax-Nummer: 06221/616477
(nurin OriginalgroBe faxen)

©O ® N o U A W N
|} Faxanschlag ||

-
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Ort,Datum Unterschrift
L 5003470000361 -
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