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Sehschärfenminderung bei
prominenter Makula und Myopie

Anamnese

Im April 2017 stellte sich eine 53-jäh-
rige kurzsichtige Patientin wegen beid-
seitiger Sehschärfenminderung in unse-
rer Sprechstunde vor. Die Patientin be-
klagte einen Visusabfall, links mehr als
rechts, seit etwa 2 Monaten mit Wahr-
nehmung von Metamorphopsien links.
Versorgtmit formstabilenKontaktlinsen,
betrug die Myopie rechts –6,75dpt und
links –7,25dpt.

Klinische Befunde

Die Sehschärfe mit Kontaktlinse betrug
am rechtenAuge 0,3 und am linkenAuge
0,4 pp. Die Untersuchung der vorderen
Augenabschnitte zeigte eine geringgra-
dige Linsentrübung. Der Augeninnen-
druck betrug beidseits 13mmHg.Bei der
Fundoskopie zeigten sich beidseits ein
Conusmyopicus, eine aufgelockerteMa-
kula mit Pigmentepithelverschiebungen
sowie gestreckt verlaufende Gefäße.

Abb. 28OCT-Aufnahmedes rechtenund linkenAuges vorTherapiebeginn.Beidseits ist die ProminenzderMakula zuerken-
nen. Am linkenAuge subretinale Flüssigkeit undVerdacht auf eine sekundäre CNV

Retinale Bildgebung

Die optische Kohärenztomographie
(OCT) (HRA und OCT-Spectralis; Hei-
delberg Engineering GmbH, Heidelberg,
Deutschland) zeigte am rechten Auge
einen foveal regelrechten Strukturauf-
baumit parafovealen Pigmentepithelver-
schiebungen (. Abb. 1). Auch am linken
Auge fanden sich Pigmentepithelver-
schiebungen und zusätzlich der Nach-
weis subretinaler Flüssigkeit (. Abb. 2).
Die Höhe der makulären Prominenz
betrug am rechten Auge 575μm und am
linken Auge 576μm.

Abb. 18 Fundusfoto des rechten unddes linkenAuges.Man beachte die Aufhellung im Bereichder
Makula beidseits

InderFluoreszenzangiographie(FLA)
präsentierte sich am rechten Auge eine
Hyperfluoreszenz im Bereich der para-
fovealen Läsionen. Das linke Auge wies
eine teils verstärkte sowie teils reduzierte
Autofluoreszenz bei Pigmentepithelde-
fekten auf. In der Frühphase der FLA
wurden eine parafoveale Hyperfluo-
reszenz mit Staining und im weiteren
Verlauf das Vorhandensein einer de-
zenten Leckage diagnostiziert (. Abb. 3
und 4). Die Leckage wurde als Hinweis
auf eine chorioidale Neovaskularisation
(CNV) bewertet.
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Abb. 38OCT-Aufnahmedes rechtenundlinkenAuges.LinksnachderTherapiemitRanibizumabbeiVerdachtaufsekundäre
CNV. Die subretinale Flüssigkeit ist verschwunden unddie zentrale Netzhaut deutlich abgeflacht

Abb. 48 FLA des rechten unddes linkenAuges. Links deutliche Exsudation inder Spätphase als Hin-
weis auf eine sekundäre CNV

D Wie lautet Ihre Diagnose?

Therapie und Verlauf

Die initiale Therapie umfasste die 3-ma-
lige intravitreale Medikamenteneingabe
von Ranibizumab am linken Auge je-
weils imAbstand von 4Wochen.Die An-
sammlung subretinaler Flüssigkeit war
im Verlauf rückläufig, jedoch nicht voll-
ständig aufgehoben, sodass die Thera-
pie mit weiteren intravitrealen Injektio-
nen von Ranibizumab fortgesetzt wurde.
Die Patientin erhielt im 4-wöchigen Ab-
stand insgesamt 8 Injektionen, wodurch
sich die subretinale Flüssigkeit vollstän-
dig resorbierte. Bei einer Kontrolle nach
1 Jahr wurde erneut subretinale Flüssig-
keit links nachgewiesen, sodass die intra-
vitreale Medikamenteneingabe mit Ra-
nibizumab nach dem Treat & Extend-
Schema erneut aufgenommen wurde.

Diskussion

Die Dome-shaped-Makulopathie zeich-
net sich durch eine makuläre Promi-
nenz aus und geht oft mit einer Seh-
schärfenminderung sowie derWahrneh-
mung von Metamorphopsien einher. Sie
ist häufig assoziiert mit einer höheren
Myopie sowie einem Staphyloma posti-
cum, wobei Autoren wie Lorenzo et al.
darauf hinwiesen, dass eine hoheMyopie
keine zwingende Voraussetzung für ei-
ne Dome-shaped-Makulopathie ist [1].
Es gibt Hinweise darauf, dass eine Ab-
lösung des retinalen Pigmentepithels so-
wie eine extrafoveale Retinoschisis häufi-
ger vorkommen können. Die genaue Pa-
thogenese für diese Befunde konnte bis-
her nicht eindeutig geklärt werden. Gau-
cher et al. nehmen an, dass die makuläre
Vorwölbung durch eine Verdickung der

Aderhaut entsteht [2]. Diskutiert wurde
jedoch auch ein Defekt in der Bruch-
Membran, der einen Kollaps der hinte-
ren Netzhautschichten verursacht sowie
einevitreomakuläreTraktion,die füreine
Vorwölbung der Makula verantwortlich
sein könnte. Andere Autoren wie Ima-
mura et al. vermuten, dass eine Verdi-
ckungderSkleraursächlichseinkann[3].
Hierdurch könnte die Choroidea kom-
primiert werden, sodass die Blutzirku-
lation im Bereich der hier vorhandenen
Gefäße gestört ist und ein Flüssigkeits-
austritt entsteht. Viola et al. diskutierten,
dass eine Verdickung der Aderhaut für
diemakuläreVorwölbungursächlichsein
kann, und vergleichen den Pathomecha-
nismus mit dem der Chorioretinopathia
centralis serosa (CCS) [4]. Differenzial-
diagnostisch muss bei Visusminderung,
MetamorphopsienundderAnsammlung
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subretinaler Flüssigkeit, wie im hier be-
schriebenen Fall, eine Chorioretinopa-
thia centralis serosaundaucheine sekun-
däre CNV in Erwägung gezogen werden.
Hinsichtlich dieser beiden Veränderun-
gen sollten engmaschige Nachuntersu-
chungen durchgeführt werden.

DerVerlauf derDome-shaped-Maku-
lopathie ist meist über viele Jahre stabil.
DieKrankheitsmerkmaleundSymptome
bei der Dome-shaped-Makulopathie tre-
ten häufig erst in der 2. Lebenshälfte auf.
Typische Risikofaktoren einer CCS wie
Stress und die Einnahme von Steroiden,
ein geringes Alter oder das männliche
Geschlecht sind nicht typisch für eine
Dome-shaped-Makulopathie.

» Diagnose: Dome-shaped-
Makulopathie beidseits mit
sekundärer CNV links

Therapeutisch konnte bisher für die
Dome-shaped-Makulopathie kein all-
gemein akzeptiertes Konzept erarbeitet
werden. Die intravitreale Injektion von
VEGF-Hemmern konnte einen oft nur
vorübergehenden Visusanstieg zeigen,
ist aber insbesondere bei Hinweisen auf
eine sekundäre CNV zu empfehlen. Die
intravitreale Eingabe von Ranibizumab
führte bei unserer Patientin zu keinem
anhaltenden Erfolg und wurde in ein
Treat & Extend-Schema überführt [1].

Die orale Einnahme des Aldosteron-
antagonisten Spironolacton zeigte in der
Studie von Dirani et al. bei einigen Pa-
tienten eine Reduzierung der subretina-
len Flüssigkeitsansammlung. Sie führte
bisher aber nicht zu einer langfristigen
Befundverbesserung [5]. Therapeutisch
ebenfalls zu erwägen ist die photody-
namische Therapie, die durch intrave-
nöse Gabe des photosensiblen Medika-
ments Verteporfin und anschließend ge-
zielter nichtthermischer Laserapplikati-
ondieEndothelzellenderAderhaut schä-
digt. In der darauf folgenden Abheilung
erlangen die Gefäße dann ihre normale
Permeabilität („vascular remodeling“).

Fazit für die Praxis

Die Dome-shaped-Makulopathie tritt
häufig bei Patientenmit einer Myopie in

der zweiten Lebenshälfte auf. Differen-
zialdiagnostisch sollte bei der Ansamm-
lung subretinaler Flüssigkeit sowie bei
der Abhebung des retinalen Pigment-
epithels bei der Dome-shaped-Makulo-
pathie auch an eine sekundäre CNV und
an eine Chorioretinopathia centralis se-
rosa gedacht werden. Eine myope CNV
ist bei fehlender Prominenz der Makula
zu erwägen. Die Nachuntersuchungs-
intervalle sollten entsprechend gestal-
tet werden. Therapeutisch können die
intravitreale Medikamenteneingabe
von VEGF-Hemmern, insbesondere bei
Vorliegen einer sekundären CNV, und
alternativ auch die photodynamische
Therapie bei der Dome-shaped-Makulo-
pathie erwogen werden.
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