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Einseitiges Verschwommensehen
assoziiert mit kombiniertem
Makula- und Papillenodem

Fall eines 34-jahrigen Patienten

Anamnese

Ein 34-jahriger Mann lateinamerikani-
scher Abstammung stellte sich mit akut
aufgetretenem Verschwommensehen seit
5 Tagen am linken Auge vor. Weitere oph-
thalmologischen Symptome einschlief3-
lich Schmerzen wurden nicht angegeben.
Das Partnerauge war beschwerdefrei. Es
bestanden keine ophthalmologischen
oder allgemeinen Vorerkrankungen, und
der Patient nahm keine Medikamente ein.

Klinischer Befund und
Diagnostik (Tag 5)

Bei der Erstuntersuchung lag der best-
korrigierte Visus am rechten Auge bei 1,0
und am linken Auge bei 0,25. Der Augen-
innendruck war beidseits im Normbe-
reich. Funduskopisch zeigte sich am lin-
ken Auge ein zentrales Makulabdem und
eine sektorielle Papillenschwellung mit
Papillenrandunschérfe im temporal obe-
ren Quadranten. Der sonstige Untersu-
chungsbefund der vorderen und hinte-
ren Augenabschnitte war unauffillig, ins-
besondere fanden sich keine retinalen Ex-
sudate. Der Befund des Partnerauges war
unauffillig. Die optische Koharenztomo-
graphie (OCT) zeigte in der Netzhautdi-
ckenkarte ein massives zentrales Maku-
laddem am linken Auge mit Ausdehnung
bis zur Papille (8 Abb. 1). In den Einzel-
scans stellte sich ein intraretinales Odem
in der dufleren plexiformen Schicht und

dufleren Kornerschicht sowie subretinale
Fluissigkeit im Foveabereich dar.

Verlaufskontrolle (Tag 12)

Bei der Verlaufskontrolle 7 Tage spéter
gab der Patient eine weitere Visusver-
schlechterung am linken Auge mit einem
tiber die letzten Tage zunehmenden Zen-
tralskotom an. Der Visus des linken Au-
ges betrug nun Fingerzéhlen bei weiter-
hin vollem Visus des Partnerauges. In der
Funduskopie zeigte sich am linken Au-
ge ein vollstindiger Riickgang des Maku-
laddems und ein teilweiser Riickgang des
Papillenodems. Als neu aufgetretener Be-
fund stellten sich disseminierte retina-
le Exsudate im Bereich des ehemaligen
Netzhautodems dar, die in der Makula
eine Sternfigur bildeten (B Abb. 2). Die
OCT-Untersuchung bestitigte den Riick-
gang des Makulabdems mit nun seiten-
gleichen Netzhautdickenwerten im Nor-
malbereich (8 Abb. 1). Eine zu diesem
Zeitpunkt durchgefiihrte Fluoreszeinan-
giographie (FA) zeigte in der Spatphase
am linken Auge eine sektorielle Leckage
im Bereich der temporal oberen Papille
(»hot disc®), aber keine Leckage im Ma-
kulabereich (8 Abb. 3).



Abb. 1 A Optische Koharenztomographie (OCT) an Tag 5 und 12 nach Auftreten der Symptome (Netz-
hautdickenkarten und Einzelscans bei 0° und 90°). Der 90°-Scan an Tag 12 ist bei visusbedingt herab-
gesetzter Fixation leicht dezentriert

Rotfrei

Abb. 2 A Farbfundusphotographie (a,b) und rotfreie Aufnahmen (c) an Tag 12

Abb. 3 A Fluoreszeinangiographie (Spatphase) an Tag 12

lhre Diagnose?
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Diagnose: Leber’sche idiopathische
Neuroretinitis stellata

Weitere Diagnostik und Verlauf

Auf spezifische Nachfrage verneinte der
Patient Grippesymptome, Kontakt mit
Katzen und Zeckenbisse im Vorfeld der
Visusbeschwerden. Eine umfassende in-
ternistische Abkldrung einschlie8lich
Differenzialblutbild, Serologie, Standard-
laborwerten, Blutzucker, Blutdruck und
korperlicher Untersuchung ergab kei-
nen Hinweis auf eine systemische Grund-
erkrankung, insbesondere keine Anzei-
chen einer Infektionskrankheit. Der Pa-
tient wurde tiber die gute Prognose der
Erkrankung aufgekldrt, und eine Thera-
pie wurde nicht empfohlen. Bei der Ver-
laufskontrolle nach 3 Monaten gab der
Patient eine deutliche Besserung der Vi-
susbeschwerden an. Die Sehkraft betrug
nun am rechten Auge 1,0 und am linken
Auge 0,8. Die makuldren Exsudate waren
funduskopisch deutlich riicklaufig, aber
noch nachweisbar (8 Abb. 4). Die Papil-
le stellte sich seitengleich randscharf und
vital dar.

Diskussion

Das Krankheitsbild wurde erstmals 1916
von Theodor Leber als Retinitis stellata
beschrieben und als ,.entziindlicher Pro-
zess, der hauptséchlich im Sehnerven lo-
kalisiert ist®, gedeutet [5]. Leber charakte-
risierte dabei den initialen klinischen Be-
fund bereits als 6dematose ,, Triibung und
Schwellung der Papille mit ,Weiterver-

breitung der Triibung in die Netzhaut®
und erwahnte auch die zeitliche Abfol-
ge der Fundusverdnderungen mit Aus-
bildung der makulédren Sternfigur erst im
Rahmen der Riickbildung des papillore-
tinalen Odems. Als Ursache der Erkran-
kung wird heute eine autoimmune Vas-
kulitis pralaminarer Arteriolen des Seh-
nervenkopfes angesehen, moglicherwei-
se ausgelost durch eine vorausgegangene
unspezifische Virusinfektion [1, 2]. Um
die primére Beteiligung des Sehnerven zu
verdeutlichen, schlugen Dreyer et al. die
aktuelle Bezeichnung Leber’sche idiopathi-
sche Neuroretinitis stellata (,Leber’s idiopa-
thic stellate neuroretinitis, LISN) vor [3].

Der hier beschriebene Patient repra-
sentiert den typischen klinischen Befund
und Verlauf dieser seltenen Erkrankung,
wie er in der Verlaufsstudie von Dreyer
et al. beschrieben wird [3]. LISN betrifft
demnach v. a. junge Erwachsene ohne Ge-
schlechtspradilektion und tritt in der Re-
gel einseitig auf. Initial zeigt sich eine dif-
fuse oder segmentale Papillenschwellung
mit Ausdehnung des Odems bis in die
Makula. Im OCT stellen sich ein intrare-
tinales Odem in der duf3eren plexiformen
Schicht und dufleren Kornerschicht sowie
foveale und peripapilldre subretinale Fliis-
sigkeit dar [4, 7]. Etwa am 9. bis 12. Tag
nach Auftreten der Symptome bildet sich
das Makuladdem zuriick und hinterldsst
die charakteristischen sternformig ange-
ordneten Exsudate in der Makula. Die Pa-
pillenschwellung kann noch 2 bis 3 Mona-

Abb. 4 A Farbfundusphotographie 3 Monate nach Erstvorstellung
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te, die Exsudate 6 bis 12 Monate nachweis-
bar sein. Die Visusprognose ist sehr gut
mit einer in der Regel vollstindigen Spon-
tanremission innerhalb von etwa 2 bis
3 Monaten. Einzelfille von persistieren-
der ausgeprégter Visusminderung, mog-
licherweise aufgrund eines entziindlich
bedingten Gefifiverschlusses der Papille,
wurden jedoch ebenfalls beschrieben [3].
Die LISN unterscheidet sich kli-
nisch und pathogenetisch von anderen
Optikusentziindungen wie der Neuritis
nervi optici (NNO). Insbesondere findet
sich im Gegensatz zur NNO keine Asso-
ziation mit multipler Sklerose [6]. Neben
dem idiopathischen Auftreten wird eine
Neuroretinitis stellata auch bei System-
erkrankungen wie Diabetes mellitus und
arterieller Hypertonie beobachtet, dann
aber meist mit entsprechenden beglei-
tenden Fundusveranderungen. Aufler-
dem kann sie im Rahmen einer Vielzahl
von Infektionserkrankungen auftreten,
insbesondere der Katzenkratzkrankheit
(Bartonellose), Syphilis und Lyme-Borre-
liose [1, 2]. Ein Ausschluss dieser behan-
delbaren Grunderkrankungen bei Ver-
dacht auf LISN ist daher anzuraten.

Fazit fiir die Praxis

Das charakteristische sternformige ma-
kuldre Exsudat bei LISN bildet sich in der
Regel erst 9 bis 12 Tage nach Auftreten
der Visusbeschwerden aus. Bei friihzei-
tiger Erstvorstellung und typischem kli-
nischem Befund von kombiniertem Ma-
kula- und Papillenodem ist deshalb auch
bei fehlenden Exsudaten an diese Diag-
nose zu denken. Eine Verlaufskontrolle
14 Tage nach Beschwerdebeginn ist zur
Untersuchung auf eine makulare Sternfi-
gur und somit zur Diagnosesicherung zu
empfehlen. Behandelbare systemische
Ursachen wie Diabetes mellitus, arteriel-
le Hypertonie, Katzenkratzkrankheit, Sy-
philis und Lyme-Borreliose sollten aus-
geschlossen werden. Im Unterschied zur
Neuritis nervi optici besteht keine As-
soziation mit multipler Sklerose. Die Vi-
susprognose ist sehr gut, und die Mehr-
zahl der betroffenen Patienten zeigt eine
Spontanremission innerhalb weniger
Monate.
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Einseitiges Verschwommensehen assoziiert mit kombiniertem
Makula- und Papillenodem. Fall eines 34-jahrigen Patienten

Zusammenfassung

Wir prasentieren klinische Bilder eines Falls
von Leber'scher idiopathischer Neuroretini-
tis stellata (,Leber’s idiopathic stellate neu-
roretinitis”, LISN). Ein 34-jahriger Mann stell-
te sich mit akut aufgetretenem, einseitigem
Verschwommensehen seit 5 Tagen vor. Die
klinische Untersuchung zeigte ein sektoriel-
les Papillenddem und ein massives Makula-
6dem des betroffenen Auges. Mittels opti-
scher Koharenztomographie liel3 sich intra-
retinale Flussigkeit in den duBeren Netzhaut-
schichten und subretinale Fliissigkeit im Fo-
veabereich nachweisen. Sieben Tage spater

hatte sich das Makuaddem véllig zuriickge-
bildet. Es fanden sich sich nun disseminierte
retinale Exsudate, die eine makuldre Sternfi-
gur bildeten. Eine systemische Grunderkran-
kung war nicht nachweisbar. Bei der Verlaufs-
kontrolle nach 3 Monaten zeigte sich eine
weitestgehende Spontanremission der Fun-
dusveranderungen und eine fast vollstandige
Normalisierung der Sehkraft.

Schliisselworter
Leber'sche idiopatische Neuroretinitis
stellata - Optikusneuritis - Makuladdem

Unilateral blurred vision associated with combined macular
and papillary edema. A 34-year-old male patient

Abstract

We present clinical images of a case of Leb-
er's idiopathic stellate neuroretinitis (LISN). A
34-year-old male presented with acute-on-
set unilateral blurred vision for 5 days. Clinical
examination revealed sectorial papillary ede-
ma and extensive macular edema in the af-
fected eye. Using optical coherence tomog-
raphy we detected intraretinal fluid in the
outer retinal layers and subretinal fluid un-
der the fovea. Seven days later, the macu-

lar edema was completely resolved, and dis-

seminated retinal exudates had appeared, re-
sembling a macular star figure. No underly-
ing systemic disease was identified. Follow-
up examination after 3 months demonstrat-
ed almost complete spontaneous resolution
of fundus changes and near-normalization of
visual acuity.

Keywords
Leber’s idiopathic stellate neuroretinitis -
Optic neuritis - Macular edema
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