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Bis einem Horen und Sehen vergeht ...

Flavia Schmid?, PeterTrittibach®, Andreas W. Schoenenbergere, Christoph A. Fux?

Inselspital, Bern
@ Universitatskliniken fir Infektiologie, ® Augenheilkunde, ¢ Allgemeine Innere Medizin

Summary

Till hearing and sight fail ...
Hearing loss and visual impairment after a romance in Paris

We report the case of a 47-year-old patient with hearing loss followed by acute
visual impairment due to retinal vasculitis with macular oedema of the right
eye. Extensive patient history revealed an antecedent painless chancre and a
generalised rash following a romance in Paris. The diagnosis of syphilis was
confirmed by a reactive VDRL and a positive TPHA titre. Neurosyphilis with oc-
ular and auricular manifestations was verified by pathological cerebrospinal
fluid examination with mononuclear pleocytosis, increased protein levels and
positive VDRL and TPHA titres with a positive VDRL liquor/serum index. Treat-
ment with 6x4 m IU penicillin IV daily for 14 days elicited a good serological re-
sponse but only discrete visual recovery.

Fallbeschreibung

Ein 47-jahriger Schweizer stellt sich wegen zu-
nehmender Visusminderung des rechten Auges
vor. Die ophthalmologische Untersuchung zeigt
eine bilaterale retinale Vaskulitis mit Papillitis so-
wie ein Makuladdem rechts mit Visusabfall auf 0,1
(Abb. 1 und 2 EX). Fiinf Monate friiher erlitt er eine
akute bilaterale Horminderung auf 10%, deren
Ursache damals unklar blieb und die auf eine ein-
wochige Therapie mit Pentoxifyllin und Kortikoste-
roiden nicht ansprach.

Abbildung 1

Die Fundusfotografie (oben) und die optische Koharenztomo-
graphie (unten) des rechten Auges zeigen ein Makuladdem
mit grosser zentraler Zyste (%).

Der internistische und neurologische Status ist bis
aufeine generalisierte diskrete Lymphadenopathie,
die Horminderung beidseits und Visusverminderung
rechts unauffillig. Das Differential-Bluthild, CRP, die
Leberwerte und der Urinstatus sind normal. Im
Rahmen der Uveitisabkldrung findet sich eine posi-
tive Lues-Serologie mit einem Treponema-Pallidum-
Hamagglutinations-Titer (TPHA) von 1:>327 680
und einem Venereal-Disease-Research-Laboratory-
Titer (VDRL) von 1:128. Der HIV-Test ist negativ.
Die Liquoruntersuchung zeigt eine zu 99% mono-
nukledre Pleozytose von 133 (Norm <4) M/L und
eine diskrete Proteinerhéhung von 0,52 (<0,45) g/L
bei normalen Laktat- und Glukosewerten. Der
Liquor/Serum-Index ist positiv fiir VDRL und ne-
gativ fiir TPHA. Das Angio-MRI des Schédels zeigt
keine intrazerebrale Pathologie.

Auf gezielte Nachfrage beschreibt der Patient ein
kurz vor dem Horverlust aufgetretenes kleinfle-
ckiges Exanthem an Torso und Armen. Dieses, wie
auch eine wenig frither aufgetretene Ulzeration
am Penis, habe er kaum beachtet und bis zur ak-
tuellen Konsultation nicht mehr erwdhnt. Als se-
xuelle Risikosituation ldsst sich eine Romanze in
Paris rund ein Monat vor Auftreten der ersten
Symptome eruieren.

Unter der Diagnose einer frithen Neurosyphilis be-
handeln wir mit 6x 4 Mio. IE Penicillin i.v. pro Tag
wiahrend 14 Tagen. Wegen der floriden Entziin-
dung im Auge und zur Prdvention einer Jarisch-
Herxheimer-Reaktion verabreichen wir zudem
Prednison (1 mg/kg Korpergewicht fiir 3 Tage,
dann langsame Reduktion tiber 4 Wochen). Im Ver-
lauf bessert sich der Visus leicht, nicht aber das
Gehor. Der Abfall des VDRL-Titers im Serum auf
1:16 sowie die bis auf die Zellzahl von 6 (<4) M/L
vollstindige Normalisierung der Liquorbefunde
inklusive Negativierung des Liquor-VDRL sechs
Monate nach Therapie dokumentieren ein gutes
Ansprechen.

Kommentar

In den letzten Jahren musste man, inshesondere
unter homosexuellen Médnnern, eine weltweite Zu-
nahme der Syphilisfille beobachten [1]. Entspre-
chend wurde 2006 in der Schweiz die Meldepflicht
wieder eingefiihrt. Gerade bei nicht mehr jungen
und keiner Risikogruppe angehdérenden Men-
schen wird die Diagnose aber weiterhin hdufig erst
spit gestellt. Dieser Fall unterstreicht die Wichtig-
keit einer umfassenden Systemanamnese auch bei
scheinbar organspezifischen Beschwerden.

Der Nachweis einer stattgehabten Lues-Infektion
beruht auf einem positiven TPHA-Titer, der aller-
dings mit anderen Spirochédten kreuzreagieren
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kann. Krankheitsaktivitit und Therapieanspre-
chen werden durch den VDRL-Titer quantifiziert
[1, 2]. Die Einteilung in primére, sekundére, frith
und spét latente sowie tertidre Syphilis erfolgt auf-
grund der Klinik und der Dauer seit dem Infek-
tionszeitpunkt und bestimmt die Therapiemodalitét

(Tab. 1 &).

Abbildung 2

In der Fluoreszenzangiographie des rechten Auges zeigt
sich eine Vaskulitis und Papillitis mit Leckage von Farbstoff
entlang der Gefasse (&), im Bereich der Makula («m)

und der Papille ().

Tabelle 1. Stadieneinteilung der Syphilis.

Syphilis-Stadium Zeitpunkt

Klinik Standard-Therapie

Primar 2-3Wochen (3-90Tage) schmerzloser Schanker
nach Ansteckung
Sekundar Wochen bis mehrere Exanthem
Monate nach Systemische Penicillin
Ansteckung Symptome 1x 2,4 Mio. IE im.
Latent bis 1 Jahr nach
—frih Ansteckung
Latent >1 Jahr nach o
— spat Ansteckung Pen|C|II|n. )
(oder unbekannt) 3% 2,4 Mio. IE im.
Soa — in wochentlichem
pat/tertiar 1-30 Jahre nach Aortitis Abstand
Ansteckung Gummae
Neurosyphilis Penicillin
— Tabes dorsalis 6x 3-4 Mio. IE/Tag i.v.
— generalisierte Paresis fir 10-14 Tage
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Obwohl rund ein Viertel der Patienten mit frither
Syphilis eine ZNS-Invasion durch Treponemen
zeigt, sind symptomatische Neurosyphilitiden
heutzutage selten. Bei dokumentierter Syphilis ist
eine Liquoruntersuchung empfohlen bei neurolo-
gischen oder okuldren Symptomen, bei HIV-posi-
tiven Patienten mit spét latenter Syphilis oder Sy-
philis unbekannter Dauer, bei tertidrer Syphilis
sowie bei Therapieversagen [1, 2]. Die Diagnose
einer Neurosyphilis erfordert dabei zumindest einen
der folgenden Liquorbefunde: 1) Erhéhung von
Zellzahl und/oder Protein, 2) reaktiver VDRL-
(sehr spezifisch) oder TPHA-Titer (sehr sensitiv),
3) positiver TPHA-Liquor/Serum-Index als Indi-
kator einer intrathekalen Antikérperproduktion,
4) positive PCR fiir T. pallidum.

Die okuldre Syphilis ist selten, kann aber in allen
Stadien auftreten und sich sehr heterogen priasen-
tieren [3-6]: Sowohl die vorderen Augenabschnitte
(Konjunktivitis, Episkleritis, Skleritis, stromale
Keratitis und anteriore Uveitis) als auch die hin-
teren Augenabschnitte (Vitritis, Chorioretinitis,
retinale Vaskulitis, Papillitis, serése Netzhautab-
hebung und Makuladdem) kénnen einzeln oder in
Kombination betroffen sein. Die hdufigste okuldre
Manifestation einer Syphilisist die Uveitis (anterior
und posterior), die in 2,5-5% der Patienten mit einer
Neurosyphilis [5] und in bis 9% der HIV-Patienten
auftritt [6].

Die okuldre Syphilis wird wie die Neurosyphilis
mit Penicillin i.v. fiir 14 Tage behandelt [3]. Peni-
cillin gilt als Standardtherapie, Ceftriaxon ist un-
geniigend dokumentiert [1]. Bei einer Penicillin-
allergie sollte in Absprache mit einem Allergologen
eine Desensibilisierung versucht werden, welche
innerhalb von 24 Stunden durchgefiihrt werden
kann. Die erste Antibiotikagabe kann — insheson-
dere bei Behandlung einer sekundédren Syphilis
mit hoher Spirochétendichte —innert 1-2 Stunden
zu einer liberschiessenden Entziindungsreaktion
fithren, der Jarisch-Herxheimer-Reaktion. Diese
kann durch vor Therapiestart verabreichte Ste-
roide und nichtsteroidale Entziindungshemmer
verhindert werden.

Fiir ein Therapieansprechen muss ein VDRL-Titer
von >1:32 im Serum innert 12-24 Monaten um
zumindest zwei Titerstufen abfallen, kann aber
langfristig niedrigtitrig positiv bleiben [1, 2]. Das
Therapieansprechen einer Neurosyphilis soll durch
Liquorkontrolle alle sechs Monate bis zur Norma-
lisierung von Zellzahl, Protein und VDRL monito-
risiert werden.
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