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Anamnese

Drei Patienten im Alter zwischen 27 und
45 Jahren stellten sich erstmalig mit der
Überweisungsdiagnose einer „beidseiti-
gen Salzmann’schen nodulären Hornhaut-
degeneration“ (SND) vor.

Klinischer Befund und Diagnostik

Bei der Erstuntersuchung lagdie bestkorri-
gierte Sehschärfe bei 0,63/0,5 bei Patient 1
(rechtes (RA)/linkes (LA) Auge) bzw. 0,25
bei Patient 2 (RA/LA) und 0,4 bei Patient 3
(RA/LA). Bei allen Patienten bestanden
subjektive Beschwerden im Sinne einer
Visusminderung bzw. von verschwom-
menem Sehen und wiederkehrenden
Schmerzen bzw. Fremdkörpergefühl. Da-
rüber hinaus klagten 2 Patienten über
Lichtempfindlichkeit. Die Beschwerden
hätten anamnestisch bei allen Patienten
zwischen dem 15. und 25. Lebensjahr
begonnen und im Verlauf zugenommen.
Spaltlampenbiomikroskopisch und kohä-
renztomographisch zeigten sich im vorde-
ren Augenabschnitt zentrale, prominente
subepitheliale weißliche Ablagerungen
an beiden Augen, die differenzialdiagnos-
tisch an eine SND denken lassen könnten
(.Abb. 1 und 2). Zudem lag eine diffuse
stromale Trübung („Haze“) vor, welche
sich von Limbus zu Limbus erstreckte
(.Abb. 1). Kohärenztomographisch wa-
ren bei Patient 1 zudem periphere präde-
scemetale Trübungen sichtbar (. Abb. 2).
In der Hornhauttopographie fand sich ein
irregulärer Astigmatismus bei allen Augen
(.Abb. 3). Anamnestisch bestand bei 2
der 3 Patienten auch bei weiteren Fami-

lienmitgliedern eine Hornhaut-„Trübung“,
es lagen hierzu jedoch keine schriftlichen
Befunde vor.
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Abb. 18 Spaltlampenbiomikroskopische Befunde von Patient 1, 2 und 3, jeweils Übersichtsaufnahmedes rechten (RA) und
linken (LA)Augesmit zentralen,prominenten subepithelialenweißlichenAblagerungenundbreiteSpalteinstellungmitDar-
stellung der diffusen stromalen Trübung („Haze“)
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Abb. 29Optische
Kohärenztomogra-
phie des vorderen
Augenabschnitts
des jeweils rechten
Auges von Patient 1,
2 und 3mit Darstel-
lung der subepi-
thelialen Ablage-
rungen (dicke Pfei-
le) undperipheren
prädescemetalen
Trübungen (dünne
Pfeile)

D Wie lautet Ihre Diagnose?

Therapie und Verlauf

Bei ausbleibender Besserung unter Trä-
nenersatzmitteln sowie bei ausgeprägten
Beschwerden imSinneeinesweiterhinvor-
liegenden Fremdkörpergefühls, Schmer-
zen und Lichtempfindlichkeit wurde bei
4 der 6 Augen eine Abrasio corneae und
Excimerlaser-assistierte phototherapeuti-
sche Keratektomie (PTK) durchgeführt. Die
Ablationstiefe der PTK wurde präoperativ
kohärenztomographisch patientenindivi-
duell festgelegt und variierte bei den
behandelten Augen zwischen 45 und
110μm. Nach vorheriger Abrasio corneae
erfolgte eine Abtragung ohne Maskierung
und 2-mal eine Abtragung mit Maskie-
rungsflüssigkeit. Postoperativ kam es zu
einer subjektiven Befundverbesserung
mit im Verlauf deutlicher Schmerzreduk-
tion. Spaltlampenmikroskopisch wurden
die weißlichen Auflagerungen („Maku-
lae“) vollständig entfernt (. Abb. 4) und
topographisch konnte eine Abnahme
und Regularisierung des Astigmatismus
erreicht werden (. Abb. 5). Der Visus ver-

besserte sich postoperativ bei Patient 1
(LA) von 0,5 auf 0,63, bei Patient 2 (LA) von
0,25 auf 0,4 und bei Patient 3 beidseits
von 0,4 auf 0,63.

Diskussion

Die makuläre Hornhautdystrophie („ma-
cular corneal dystrophy“ [MCD]) gehört zu
den stromalen Hornhautdystrophien und
wird autosomal-rezessiv vererbt. Krank-
heitsbeginn ist das Kindesalter bis zum
jungen Erwachsenenalter. Sie beruht auf
einer Störung des CHST6-Gens (Carbohy-
drate Sulfotransferase 6) auf Chromosom
16q22, was zu einer Ablagerung von
unvollständig oder nicht sulfatierten Gly-
kosaminoglykanen im Hornhautstroma
führt. Die für die MCD typischen Makulae
variieren in Größe, Dichte und Lokalisa-
tion innerhalb der Hornhaut. Während
zentrale Ablagerungen größer und sub-
epithelial/im vorderen Stroma lokalisiert
sind, finden sich periphere Veränderun-
gen meist diskreter und tiefer im Stroma,
teilweise bis zur Descemet-Membran [2,
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Abb. 38 Beispielhafte Vorderflächenkrüm-
mungskarte (PentacamHR (Oculus Optikgeräte
GmbH,Wetzlar, Deutschland))mit hohem irre-
guläremAstigmatismus von Patient 3

4]. Subepitheliale Ablagerungen mit Salz-
mann-artigem Aspekt können erhebliche
refraktive Fehler (irregulärer Astigmatis-
mus, mitunter auch ein „Pseudokeratoko-
nus“-Profil) mit Minderung der Sehschärfe
und -qualität verursachen. Auch rezidi-
vierende Hornhauterosiones sind mög-
lich. Als konservative Therapie kommen
Tränenersatzmittel und eine Verband-
kontaktlinse infrage. Die Excimerlaser-
assistierte PTK erweist sich als effektive
Methode zur Entfernung oberflächlicher
Ablagerungen. Eine präoperative Bestim-
mung der Ablationstiefe mittels optischer
Kohärenztomographie des vorderen Au-
genabschnitts ist sinnvoll [1]. Patienten
mit MCD sollten über die Möglichkeit von
Residuen oder „Rezidiven“ nach PTK auf-
geklärt werden. Durch eine PTK kann sich
die Notwendigkeit einer perforierenden
Keratoplastik hinauszögern lassen [3]. Die-
se ist eineTherapieoptionbeidiffusenoder
tiefstromalen Veränderungen. Eine ante-
riore lamelläre Keratoplastik ist aufgrund
einer potenziellen Endothelbeteiligung
nicht empfohlen. Differenzialdiagnosti-
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Abb. 48 Beispielhafter postoperativer Befunddes rechten (RA) und linken (LA) Auges von Patient 3
mit vollständiger Entfernung derweißlichenAuflagerungen (Makulae). Übersichtsaufnahme (oben)
undbreite Spalteinstellung (unten rechts) sowie optische Kohärenztomographie des vorderen Au-
genabschnitts (unten links)

sche klinische Abgrenzungsmerkmale zur
meist peripher oberflächlich in der Horn-
haut lokalisierten SND sind der bei der
MCD vorliegende diffuse stromale „Haze“
von Limbus zu Limbus, ein jüngeres
Patientenalter und die sowohl zentrale
Lokalisation der subepithelialen Ablage-
rungen sowie die periphere Lokalisation
der tiefstromalenbis prädescemetalenAb-
lagerungen. Weiterhin kann eine positive
Familienanamnese die Diagnosestellung
erleichtern.

» Diagnose: Die klinischen
Befunde sind charakteristisch für
eine makuläre Hornhautdystrophie
(„macular corneal dystrophy“
[MCD])

Fazit für die Praxis

4 Bei fleckigen weißlichen Auflagerungen
im Bereich der zentralen Hornhaut in Ver-
bindung mit diffusem stromalem „Haze“
sollte differenzialdiagnostisch, insbeson-
dere bei jüngerem Patientenalter, an eine
makuläre Hornhautdystrophie („macular
corneal dystrophy“ [MCD]) gedacht wer-
den.

4 Die Excimerlaser-assistierte photothera-
peutische Keratektomie (PTK) ist in ge-
eigneten Fällen bei Patienten mit MCD
eine sinnvolle Therapieoption mit tempo-
rär guten funktionellen Ergebnissen und

kann die Notwendigkeit einer perforie-
renden Keratoplastik hinauszögern.
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Abb. 58 Beispielhafte Vorderflächenkrüm-
mungskarte (PentacamHR, Oculus)mit post-
operativer Regularisierung des Astigmatismus
von Patient 3
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DOG-Podcasts - Themen übers Auge für’s Ohr

Der DOG-Podcast informiert über aktuelle Entwicklungen
zu wechselnden Themen aus der Augenheilkunde.

Der DOG-Podcast „Augenheilkunde – ein Fach mit Zukunft“ wurde
neu aufgelegt. Ab sofort stellen die Sektionen und Arbeitsgemein-
schaften der DOG aktuelle Themen aus ihrem Bereich vor. Jede
Folge beinhaltet Themen aus der translationalen Wissenschaft, aus
dem Bereich klinischer Studien und aus neuen Anwendungen oder
Pathologien im jeweiligen Themengebiet der Sektion oder AG.

Sie haben Interesse, mit Ihrer Sektion oder Arbeitsgemeinschaft
eine Folge des DOG-Podcast Augenheilkunde zu gestalten? Dann
melden Sie sich gerne bei Frau Mele aus der Geschäftsstelle.

Staffel 2, Folge 7 : Wenn der Blick schwer wird – Ptosis und
Lidchirurgie zwischen Funktion und Ästhetik
Hängende Oberlider, Schlupflider oder ein dauerhaft müder Blick
können mehr sein als ein ästhetisches Problem. In dieser Folge des
DOG Podcasts „Augenheilkunde: ein Fach mit Zukunft“ spricht Frau

Dr. Schuh vom LMU KlinikumMünchen über Ptosis, Dermatokalasis
und Blepharoplastik. Sie erklärt, wie Augenärztinnen und Auge-
närzte eine Ptosis von klassischen Schlupflidern unterscheiden,
wann eine Lidchirurgie medizinisch notwendig wird und welche
Beschwerden durch herabhängende Lider entstehen können – von
Gesichtsfeldeinschränkungen über Druckgefühl bis hin zu Kopf-
und Nackenbeschwerden. Außerdem geht es um wichtige diagnos-
tische Parameter, die richtige OP-Indikation und die Frage, warum
moderne Lidchirurgie in der Augenheilkunde Funktion, Ästhetik
und Lebensqualität zusammen denkt.

Der Podcast ist auf allen gängigen Platt-
formen (Spotify, Apple Podcasts, Google
Podcasts, Deezer und als RSS-Feed) unter
DOG-Podcast Augenheilkunde sowie hier
zu finden:
https://www.dog.org/aktuell/dog-
podcasts-themen-uebers-auge-fuers-ohr/
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