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Visusverlust und Sehstorung (2. Teil)

Langsamer Verlust des Sehvermégens 1

Troubles visuels (2°¢ partie)

La perte lente de I'acuité visuelle 1

Balder P. Gloor, Gian-Marco Sarra®
a Universitats-Augenklinik, Inselspital, 3010 Bern

Quintessenz

@® Langsamer Verlust des Sehvermdgens ist tiickischer
als plotzlicher oder schneller Einbruch des Sehvermogens,
weil letzteres dem Patienten kaum entgeht.

@® In Friihstadien sucht der Patient nur bei Storungen der
zentralen Sehschirfe (Lesevermogen) drztliche Hilfe auf.

@® Die wichtigsten Ursachen einer subjektiv leicht wahr-
nehmbaren Sehstérung sind die Presbyopie, die Katarakt
und die altersbedingte Makuladegeneration.

@® Die wichtigsten Ursachen von subjektiv nicht oder spét
wahrgenommenen Sehstérungen sind Augenerkrankun-
gen im Sduglings- und Kleinkindesalter. Diese stellen be-
sonders hohe Anforderungen, da Siduglinge und Klein-
kinder ihre Sehstérung nicht kundtun kénnen. Der Nicht-
ophthalmologe muss rasch reagieren bei

— friih (und spéter) auftretendem Schielen;

— nicht schwarzer Pupille (Leukokorie);

— ungleich grossen oder grossen Augen;

— Lichtscheu und Trédnen;

— familidren Augenerkrankungen;

— Infektionskrankheiten wihrend der Schwanger-
schaft.

@ Hinter der altersabhéngigen oder diabetischen Maku-
ladegeneration treten von der Hiufigkeit her die in jiinge-
ren Jahren auftretenden erblichen Makularerkrankungen
stark zuriick. Sie sind jedoch von funktionellen Visus-
storungen abzugrenzen, die im gleichen Alterssegment
und mit der gleichen Héiufigkeit auftreten

CME zu diesem Artikel finden
Sie auf S. 290 oder im Internet
unter www.smf-cme.ch

Quintessence

@ Laperte lente de 'acuité visuelle est plus malin que la
perte aiguée ou rapide, car la derniere n’échappe presque
pas au patient.

@® Aux stades initiaux, le patient ne consulte un médecin
que s’il présente des problemes de vision centrale (lecture).

@ Les causes les plus fréquentes de troubles visuels bien
remarqués sont la presbyopie, la cataracte et la dégéné-
rescence maculaire sénile.

@ Les causes les plus fréquentes des troubles visuels pas
remarqués ou tard sont la presbyopie, la cataracte et la
dégénérescence maculaire sénile.

@ Les causes les plus fréquentes des troubles visuels pas
remarqués ou tard sont les maladies des yeux chez les
nourrissons et petits enfants. Celles-ci posent des proble-
mes particuliers, car les nourrissons et petits enfants ne
peuvent pas communiquer leur trouble visuel. Le non-oph-
talmologue doit réagir vite en cas de

- strabisme précoce (et plus tardif);

— pupille pas noire (leucocorie);

— yeux de grandeurs différents ou trop grands;
— photophobie et larmoiement;

- maladies des yeux familiales;

- maladies infectieuses pendant la grossesse.

@ Chez les jeunes les pathologies maculaires héréditai-
res sont beaucoup moins fréquentes. Cependant celles-ci
doivent étre différenciés des troubles fonctionnels, qui se
présentent au méme dge et avec la méme fréquence.

Vous trouverez les questions a choix multiple
concernant cet article a la page 292 ou sur internet
sous www.smf-cme.ch



Abgrenzung funktioneller Stérungen
von erblichen Makulaerkrankungen
in jingeren Jahren

In einem ersten Artikel im Schweizerischen
Medizin-Forum im Jahre 2001 [1] wurde Allge-
meines zu Sehstorungen sowie die Beschreibung
von Untersuchungsmethoden, welche auch von
Nichtophthalmologen durchgefiihrt werden kén-
nen, abgehandelt. Dabei wurde eine Ubersicht
iiber die wichtigsten Ursachen von plétzlichem,
raschem und allméhlichem Visusverlust erstellt.
Dieser Artikel handelt {iber den langsamen
Visusverlust. Langsamer Visusverlust ist tiicki-
scher als plotzlicher oder rascher Einbruch des
Sehvermdogens, weil letztere einem normal intel-
ligenten Menschen kaum entgehen, was aller-
dings noch nicht sicher bedeutet, dass dieser
Patient auch gleich den Arzt oder Augenarzt auf-
sucht. Nicht wenige und nicht nur &ltere Patien-
ten neigen zu Dissimulation und warten
auf eine spontane Besserung, was aber kata-
strophale Folgen haben kann!

Ausgehend von der Symptomatologie ist es
sinnvoll, zwei grosse Gruppen zu unterscheiden,
ndmlich die subjektiv leicht und die subjektiv
schlecht wahrnehmbare Sehstorung (Tab. 1 &).
Die leicht wahrgenommenen Sehstérungen fiih-
ren den Patienten in der Regel zum Arzt, die
anderen muss der Grundversorger, der Internist,
der Padiater, der Neurologe, ja vielleicht sogar
der Chirurg, erfragen und suchen!

Tabelle 1. Langsamer Verlust des Sehvermdégens.

Leicht wahrnehmbar

Storungen des zentralen Sehvermdgens

Presbyopie (Verlust des Akkommodations-
vermogens)

Katarakt (grauer Star)

Altersabhangige Makuladegeneration

Makulopathie bei diabetischer Retinopathie

Zystoides Makuladdem bei Uveitis, bei Zentral-
venenthrombose und Venenastthrombose

Erbliche juvenile Makuladystrophien

Optikuslasionen

Schwer wahrnehmbar

Periphere langsam fortschreitende
Gesichtsfeldausfalle

Priméres Offenwinkelglaukom

Prozesse in der Sehbahn

Kompression! Chiasmal

Netzhautdystrophien (z.B. Retinitis pigmentosa)
Retinoschise

Malignes Melanom der Aderhaut

Zu den ersteren gehoren vor allem Erkrankun-
gen, welche das zentrale Sehvermogen be-
eintrachtigen (Lesevermdogen: Texte, Ortstafeln,
Tramnummern, Schwierigkeiten bei feinen
Handarbeiten). Diese haben meistens ein patho-
logisch-anatomisches Substrat, konnen aber
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auch vorgetéuscht sein, so von Kindern bevorzugt

im Alter von ca. 7 bis 16 Jahren («funktionelle

Sehstérung») oder nach Unféllen (Simulation).

Zu der zweiten Gruppe gehoren Erkrankungen,

— welche primédr mit Gesichtsfeldveranderun-
gen ausserhalb des Zentrums einhergehen,
insbesondere wenn die Verdnderungen im
einen Auge durch eine topographisch anders
gelagerte Alteration im zweiten Auge kom-
pensiert werden, was beim Glaukom héufig
der Fall ist (Bjerrumskotome, z.B. aufgrund
eines Nervenfaserbiindelausfalles am rechten
Auge in der oberen Gesichtsfeldhilfte, am
linken in der unteren, welche bei beiddugi-
gem Sehen vom Patienten nicht bemerkt
werden [2];

— welche extrem langsam fortschreiten, allenfalls
beide Augen unterschiedlich rasch befallen;

- welche auftreten, ohne dass der betroffene
Patient sich &dussern kann (Neugeborene,
Séduglinge, Kleinkinder, bewusstlose oder
narkotisierte Patienten, geistig Behinderte).

Ursachen subjektiv leicht
wahrnehmbarer Sehstérungen

In der ersten Gruppe stehen in westlichen Lan-
dern Alterskrankheiten weitaus im Vordergrund:
Presbyopie, Katarakt und altersbedingte Maku-
ladegeneration. Dazu kommt noch die Makulo-
pathie bei diabetischer Retinopathie.

Die Presbyopie, der Verlust der Akkommoda-
tionsfahigkeit, holt alle ein («au revoir fillettes,
bonjour lunettes!»). Die ersten Lesestorungen
manifestieren sich etwa um das 45. Altersjahr,
zuerst abends als Ermiidungserscheinung der
Ziliarmuskeln, dann iiber den ganzen Tag, aber
auch mit Brennen und Jucken, was erfolglos als
Konjunktivitis behandelt wird. Bei Weitsichtigen
zeigt sich der Verlust an Akkommodationsver-
mogen frither, weil bei kurzem Auge das Akkom-
modationsvermogen rascher an eine Grenze
stosst. Aber auch der Kurzsichtige braucht hédu-
fig schon vor dem 40. Altersjahr eine geringere
Korrektur oder einen Nahzusatz, weil er nicht
mehr im gleichen Ausmass wie in jungen Jahren
dauerakkommodieren kann. Mit Verschreiben
einer Nahbrille wird diese Symptomatik be-
hoben. Die Anpassung der ersten Nahbrille ist
der Moment eines ersten Glaukomscreenings [2].
Im spéteren Lebensalter entwickelt ein Grossteil
der Bevdlkerung eine Alterskatarakt. Ubermis-
siger Alkoholgenuss und Rauchen beschleunigen
die Entwicklung, ebenso ein Diabetes. Die cha-
rakteristischen Symptome sind: zunehmende
Blendempfindlichkeit bei Gegenlicht, nahe bei-
einanderliegende Doppelbilder wegen unter-
schiedlicher Brechkraft von Linsenkern und
Linsenrinde, wahrnehmbar beispielsweise als
Verdoppelung oder Vervielfachung der Schein-
werfer entgegenkommender Fahrzeuge in Tun-



neln und in der Nacht, Notwendigkeit, die Bril-
lengldser zu verdndern, sowie die Abnahme
der Lesefdhigkeit. Die Behebung derselben
mittels extrakapsuldrer Kataraktoperation und
Implantation einer Kunstlinse ist zum Allge-
meinwissen der Bevilkerung geworden. Hinge-
gen stellt sich die Frage: «Muss nach gelungener
Kataraktoperation am ersten Auge auch das
zweite operiert werden?» Massgebend ist in
erster Linie das subjektive Empfinden des Pa-
tienten. Es gibt Menschen, welche eine Katarakt
am zweiten Auge kaum stort und welche eine
Operation selbst bei einer Visusreduktion auf
0,1 als unnotig empfinden. Zur Operation raten
muss man diesen Menschen vorerst nicht.
Kommt es aber zur deutlichen Vergridsserung
der Linse oder zur (Uber-)Reife der Katarakt,
wird die Linse fiir das Auge gefahrlich und kann
zu einem linsenbedingten akuten Winkelblock-
glaukom oder einer phakogenen Uveitis fiihren.
Die Entfernung der Linse wird damit unumgéng-
lich. Die meisten Menschen sind aber durch
eine einseitige Katarakt bzw. eine Katarakt am
zweiten Auge aus mehrfachen Griinden massiv
gestort:
- weil das triibe Bild des Kataraktauges sich
iiber das gute Bild des operierten Auges legt,
— wegen Doppelbildern,
— wegen ungleich grossen Bildern (Aniseikonie)
und
— wegen des Verlusts des rdumlichen Sehens.

Trotzdem kam das Eidgenossische Versiche-
rungsgericht auf Verwaltungsgerichtsbeschwerde
des BSV zum Schluss [3], dass die IV eine Kata-
raktoperation am ersten (und folgerichtig, wenn
das erste Auge operiert ist, am zweiten) Auge
als Wiedereingliederungsmassnahme nur zu
iibernehmen hat, wenn der Beruf des Wieder-
einzugliedernden Stereopsis, d.h. rdumliches
Sehen, verlangt. Die anderen drei Punkte hat
das Gericht nicht beriicksichtigt. Wie storend
und ausserordentlich ermiidend diese sein kon-
nen, das wird wohl erst beriicksichtigt, wenn
die Verwaltungsgerichtsheschwerde einlegen-
den Mitarbeiter des BSV und die Bundesrichter
in die Lage kommen, dies selbst zu erleben. Ver-
lorenes rdumliches Sehen und die anderen er-
wahnten Einschriankungen fithren nicht nur in
praktisch allen Berufen zu schwerer Beeintréach-
tigung, sondern sind fiir dltere Menschen, fiir
Menschen mit Gangstorungen und mit Arthrosen
sehr gefdhrlich (Sturzgefahr).

Die Abnahme der Lesefdhigkeit verlangt dann
aber die differentialdiagnostische Abgrenzung
der Katarakt von der altersabhingigen Makula-
degeneration (AMD) — mit entsprechender Zu-
ordnung der korrespondierenden Visuseinbusse
bei Vorliegen beider Erkrankungen. Wéhrend
die kataraktbedingte Sehstorung — wenn nicht
Zusatzerkrankungen vorliegen — in gegen 98%
der Félle praktisch komplikationslos behebbar
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ist, stellt die altersbedingte Makuladegeneration
in der westlichen Welt bei der Bevolkerungs-
gruppe iiber 50 Jahren die hdufigste Ursache
fiir den Verlust des zentralen Sehvermdgens dar.
Die Prdvalenz der zu Visusverlusten fiihrenden
Spétlasion der AMD (choroidale Neovaskularisa-
tion oder geographische Atrophie) ist altersab-
héngig und steigt von praktisch inexistent (mit
50 Jahren) iiber 2% (mit 70 Jahren) auf {iber
6% (mit 80 Jahren) an [4]. Ein Viertel der iiber
90jdhrigen mit AMD werden (nach gesetzlichen
Definitionen) blind [5]. Die Krankheit priasentiert
sich in den verschiedenen Kontinenten ophthal-
moskopisch unterschiedlich. Vieles spricht fiir
eine erbliche Komponente; dass aber die Erkran-
kung in Japan in den letzten 20 Jahren massiv
zugenommen hat, weist beziiglich Ursache auch
auf Umwelteinfliisse hin (z.B. andere Erndh-
rung). Gesichert ist, dass fiir ein Drittel der Félle
das Zigarettenrauchen (mit-)verantwortlich ist!
Der Forschungsaufwand bei der Suche nach
Ursache(n) und effizienten Behandlungen ist
enorm, was sich jedoch bis jetzt an therapeuti-
schen Moglichkeiten herauskristallisiert hat, ist
marginal — und sehr teuer. Die Therapie mit
Verteporfin (Visudyne®), abgehandeltim Schwei-
zerischen Medizin-Forum im Jahre 2002 [6],
kann in Einzelfdllen den Verlust der Lesefdhig-
keit hintanhalten und/oder Zustédnde konsolidie-
ren. Dasselbe gilt fiir Behandlungen mit dem
Laser. Zur peroralen medikamentdsen Therapie
mit Antioxidantien [5, 8] liegen zwei placebo-
kontrollierte Doppelblindstudien vor: Die iiber
7 Jahre dauernde sog. AREDS-Studie [8] lief mit
zu vielen Substanzen (Gruppe 1: Antioxidantien:
Vitamin C 500 mg/d, Vitamin E 400 IU/d und Be-
takarotin 15 mg/d; Gruppe 2: Zinkoxyd 80 mg/d
und Kupferoxyd 2 mg/d; Gruppe 3: Antioxidan-
tien und Zinkoxyd; Gruppe 4: Placebo), als dass
sie sichere Resultate zugelassen hétte. Die vier
Jahre lang dauernde, sich auf nur eine Substanz
konzentrierende Vitamin-E-Studie begrub die
Hoffnung, dass Vitamin E eine Wirkung habe [5].
Psychologische Fithrung der héufig reaktiv de-
pressiven Patienten, Anpassung von Sehhilfen
und die Zusammenarbeit mit Sehbehinderten-
stellen sind wichtige Palliativmassnahmen.

Abzugrenzen von der altersabhédngigen Makula-
degeneration ist die Makulaerkrankung bei dia-
betischer Retinopathie (DR), welche je nach Auf-
treten eines Diabetes auch wesentlich jiingere
Altersgruppen als die AMD erfasst. Als Mass-
nahme weit im Vordergrund steht die Prophy-
laxe der Retinopathie mit bestmoglicher Einstel-
lung des Blutzuckers, bestmoglicher Behandlung
einer Hypertonie und Kontrolle des Lipidstoff-
wechsels [9, 10] sowie bei Vorliegen einer dia-
betischen Retinopathie die zeit- bzw. stadienge-
rechte Lasertherapie. Das einmal aufgetretene
Makuladdem bleibt dann aber der wichtigste
Grund der schweren Visusbehinderung des Dia-
betikers. Neuere Untersuchungen zur Patho-



genese diabetischer Gewebsverdnderungen, so
u.a. auch in der Retina [10, 11], legen nahe, dass
die Zusammenarbeit zwischen den Diabetologen
und den Augendrzten moglichst frith einsetzen
sollte. Bei Typ-I-Diabetes ist eine erstmalige
ophthalmologische Kontrolle fiinf Jahre nach
Diagnosestellung, bei Typ-II-Diabetes bei Dia-
gnosestellung angezeigt und nicht erst, wenn es
zu Visusstorungen gekommen ist [9]. Die neuer-
lich aufgekommene Behandlung des zystoiden
Makuladdems mit intravitrealer Injektion von
Kortikosteroiden (Triamcinolonacetonid) kann
auch nur ein ephemerer Ansatz sein, bis die
immer wieder vorausgesagten besseren Medika-
mente zur Behandlung der DR klinisch erprobt
sein werden [12].

Hinter der altersabhéngigen und der diabeti-
schen Makuladegeneration treten zahlenméssig
die im Kindes- und Jugendalter auftretenden
erblichen Makuladystrophien zuriick, nehmen
aber, weil fiir die intellektuelle und berufliche
Entwicklung von grosser Bedeutung, in der
Ophthalmologie einen wichtigen Platz ein. Die
wichtigsten sind die autosomal dominante vitel-
liforme Makuladystrophie (Morbus Best), welche
meist eine auch Lesevermdogen verlangende Be-
rufswahl zuldsst, und die meist autosomal re-
zessiv, seltener autosomal dominant vererbte
juvenile Makuladystrophie (Morbus Stargardt),
welche in einem langsamen Verlauf zu viel
schwererer Einschrankung fiihrt. Erste Krank-
heitszeichen sind geringe Storungen des zen-
tralen Visus, Storungen beim Lesen, ohne dass
ophthalmoskopisch sichere Verdnderungen in
der Makula erkannt werden konnen; dies in
einem Alter, in welchem in etwa derselben Hdu-
figkeit auch funktionelle Stérungen auftreten.
So stehen denn, wenn ein Kind im Schulalter —
nicht selten vor der Pubertdt — klagt, es konne
nicht mehr lesen, Eltern, Lehrer und Augenarzt
damit vor einer eigentlichen Herausforderung:
einerseits darf einem Kind mit tatséchlicher
Stargardtschen Makuladystrophie nicht Unrecht
getan werden und die Diagnose muss erkannt
werden, andererseits darf kein iiberméssig gros-
ser diagnostischer Aufwand betrieben werden,
um nicht eine funktionelle Stérung ausweglos zu
fixieren. Anamnese, Abklarung der familidren
(geschwisterlichen!) und schulischen Verhilt-
nisse und die Anwendung geeigneter Testverfah-
ren [13] lassen die funktionelle, d.h. eine vor-
getduschte Storung erkennen; zu warnen ist
allerdings davor, eine gleichzeitige organische
Verdnderungen zu tibersehen [14, 15]. Konfron-
tation bei funktioneller Sehstérung im Kindes-
alter ist kontraproduktiv, Briicken bauen zum
allméhlichen «Gesundwerden» ist essentiell,
psychiatrische Hilfe wiinschenswert. Liegt aber
eine organisch bedingte juvenile Makuladystro-
phie vor, treten berufliche Beratung, Ausniitzung
aller moglichen Hilfsmassnahmen und -institu-
tionen in den Vordergrund.
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Ursachen subjektiv nicht oder spat
wahrgenommener Sehstérungen

Sehstérungen im Sauglings-
und Kleinkindesalter
Sehstorungen im Sduglings- und Kleinkindes-
alter sind unter den subjektiv nicht wahrgenom-
menen Sehstérungen subsumiert: Der Sdugling
kann seine Sehstorungen nicht kundtun, er
nimmt sie auch kaum als solche wahr, d.h., seine
Sehstorung bleibt noch stummer als die subjek-
tiv nicht oder spdt wahrgenommene Storung
des Erwachsenen. Friihkindlich aufgetretene
teilweise Zerstorungen des Sehapparates, wie
z.B. eine Hemianopsie nach Aneurysmablutung,
erleben die Betroffenen aber kaum je als Be-
hinderung, weil die Welt fiir sie nie anders aus-
gesehen hat! Sie werden dies auch, nachdem
sie reden gelernt haben, kaum verbalisieren. Es
liegt somit an der Umgebung, den Eltern, den
Grundversorgern und den Pédiatern, Entwick-
lungsstorungen, Fehlbildungen ungewohnliche
lokale Befunde und frithe Erkrankungen des
Sehapparates von Sduglingen und Kleinkindern
moglichst frith wahrzunehmen. Ganz wichtig ist
die Erhebung einer Schwangerschafts- und Fa-
milienanamnese, um je nachdem gezielt nach
angeborenen oder vererbten Erkrankungen zu
suchen (Infekte widhrend der Schwangerschaft
[Rubeolen, Toxoplasmose], angeborene Kata-
rakt, Glaukom, Retinoblastom).
Auch wenn die Ursachen fiir Sehstorungen im
Saduglings- und Kleinkindesalter mannigfaltig
sind, so dominieren doch fiinf Krankheitsgrup-
pen, geordnet nach Héaufigkeit:
— friih (und spéter) auftretendes Schielen,
— die noch nicht offenen Tranen-Abflusswege,
— die angeborene Katarakt,
- das kongenitale Glaukom und
— das zwar sehr seltene, aber nie geniigend
hervorzuhebende Retinoblastom (ca. 1 auf
20000 Geburten). Nicht zu vergessen sind die
Verletzungen, die aber kaum Erfassungspro-
bleme bieten.

Tabelle 2 & gibt eine Ubersicht, auf was beim
Sdugling und Kleinkind zu achten ist.

Bei dauernd iiberlaufenden Augen (emotions-
loses Trédnen) ist am wahrscheinlichsten die
Verbindung des Trdnen-Nasen-Kanals mit der
Nase noch nicht offen. Zusammen mit Blendung
(Abwenden des Kopfes vom Licht), insbesondere
wenn zusétzlich eine grosse Kornea und ein
Hornhautédem vorliegen, besteht der Verdacht
auf ein angeborenes Glaukom («schéne grosse
Augen» verlangen Abkldrung!). Ungleich grosse
Augen fallen gliicklicherweise auf. Ein ungleich
ausgepragtes kongenitales Glaukom, ein Tumor
im grosseren oder ein persistierender hyper-
plastischer priméarer Glaskorper im kleineren
Auge konnen dem zugrunde liegen. Eine nicht
schwarze, im regredienten Licht nicht rote



Tabelle 2. «Sehstorung» beim Saugling und Kleinkind.

Dominierende Krankheitsgruppen

Frith (und spater) auftretendes Schielen

Noch nicht vollentwickelte Tranenabflusswege
Angeborene Katarakte (Linsentriibungen)
Angeborenes Glaukom

Retinoblastom (selten, aber eminent wichtig)

Verhalten und Reaktionen

Sieht der Saugling, das Kleinkind? Das eine oder das andere Auge?

Blickkontakt herstellbar?

Verfolgt Kind Personen, Gesichter, Gegenstande, Licht im abgedunkelten Raum?
Achtung: Augen werden auch auf gehdrte Stimme, Téne, Gerdusche gerichtet!
Pupillenreaktionen direkt und indirekt auslosbar?

«Swinging flash light test» regelrecht oder Afferenzdefizit? [1]

Anisokorie? Physiologisch? Pathologisch? (Pathologisch = Efferenzdefizit)
Optokinetischer Nystagmus auslosbar?

Auffallendes Verhalten

Abwehrreaktionen gegen Licht (Reaktion auf Blendung)
Haufiges Augenreiben
Abnormes Tranen

Auffallige Befunde

Grosse Augen, ungleich grosse Augen
Tribe Hornhaut
Unkoordinierte Augenbewegungen, fehlende Fixation, Nystagmus
Schielen persistierend lGber 3 Monate oder neu auftretend
Pupille nicht schwarz
im regredienten Licht nicht rot
Leukokorie = weisse Pupille
Nicht rund (Kolobom)
Iris nicht vorhanden (Aniridie)
«Rotes» Auge

Pupille (Leukokorie) verlangt eine sofortige
ophthalmologische Untersuchung. Zahlenmés-
sig stehen bei der sog. Leukokorie angeborene
Katarakte im Vordergrund, Misshildungen im
Glaskorperraum folgen, viel seltener ist das
Retinoblastom, welches aber unbedingt friih er-
fasst werden muss, einmal weil es lebensbedroh-
lich ist, aber auch weil bei frither Erkennung
eine das Sehvermdgen erhaltende Therapie
moglich ist. Weiter verlangen sichtbare Ver-
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dnderungen in der Vorderkammer, atypische
Formen der Pupille, Kolobome oder eine Aniridie
eine augenérztliche Abklarung, letztere auch die
Untersuchung durch den Kinderchirurgen.

Eine Aniridie, in ca. % der Fille autosomal
dominant erblich (AN1) mit kompletter Pene-
tranz, aber variabler Expressivitit, in ca. % spo-
radisch auftretend, ist zwar sehr selten (1/50 000
bis 1/80000 Geburten), aber aus zwei Griinden
bemerkenswert: Erstens verlangt die sporadi-
sche Form die gezielte sonographische Suche
nach Tumoren der Niere (Wilms-Tumor), die sich
in 20 bis 30% der Félle finden (WAGR-Syndrom,
11p-Deletions-Syndrom: Wilms-Tumor, Aniridie,
urogenitale Anomalien und mentale Retarda-
tion). Zweitens ist das Pax-6-Gen (Paired-Box) in
der Region 11p 13 ein hochinteressantes Gen,
welches als sog. Master-Regulatorgen fiir die
Entwicklung der Augen im ganzen Tierreich ver-
antwortlich zu sein scheint [16, 17]. Fehlt beim
Menschen ein Allel (Haploinsuffizienz von Pax-
6), kommt es zur Aniridie und weiteren Augen-
missbhildungen [18]. Vollstdndiges Fehlen ist mit
Leben nicht vereinbar.

Unkoordinierte Augenbewegungen sollten sich
bis spitestens Ende des 3. Lebensmonates
verlieren. Persistiert ein Schielen oder tritt ein
solches neu auf, ist eine genaue augenérztliche
Untersuchung mit genauer Untersuchung des
Augenhintergrundes zum Ausschluss organi-
scher Ursachen zu veranlassen. Falls keine
organischen Verdnderungen gefunden werden,
ist eine addquate Therapie des Schielens zur
Vermeidung einer Amblyopie einzuleiten.
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