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4. Sitzung: Lider, Opllkus; S71Ccmerkrankungen, Trlnenapparac 

Geiger, K •• (Fran/ifurt am Mai11) 
Nachweis von CMV im Ncrvus Optikus bei 1 UV-lnrektion 

&nn, B. (/JoseQ 
Pilozyt!lrcs Astrozytom des N. opticus bei Morbus Rccldinghausc:n 

Tost, F. (/lalle/Saale) 
Lldhypoplasic bei Chimllrcn 

Braun. M. (Erlangen) 
Mcrkclzcll-Karzinom des Lides 

Walc/1, A. (Jena) 
Klarzcllhidradcnom (cccrincs Acrospirom) des Unterlids 

/.ilßler, 1\. U. (Fnib11rR) 
•xnnthom" dea l.ldc.' 

l'j"11111IJ:.r1/11rj; ,'lt. (11'1lr:hur,:} 
l.ldmcln.'itnsc eines Nh:rcnzcllknriinums 

V-..ro~, IA R111111lrt, l\.C. (Rc1:tmsburR) 
SnrkolJm1c Jcr TftncudrU5C 

Borggrrfe, J. (Wür:burg) 
Pleomorphes Adenom der TrancnJr1lsc 

Scl1audig. U. (//amburg) 
Transitionalzcllcarc:inom des Trancnsackcs 

Spraul, C. W. (Atlanta, GA, U.S.A.) 
Rcparativcs Ricscnzcllgranulom in der Orbita 

Gebl1ardt. K. (Kiel) 
Karzinoid der Orbita 

18.00 Uhr Tagungsende 

Wir danken für die Unterstützung: 

AMO - Phann-Allcrgan 

Chiron-Adatomcd 

Ciba - Vision 

Pharmacia & Upjohn 

Dr. Winzer 

Tagungsort: 

H •• lO l111r 
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DOP XXIX. Jahrestagung 
Frankfurt am Main, 25. September 1996 

Mikroskopiersaal des Anatomischen Institutes 
Haus 27, EG 

l'n'.f.. l>r. n11•1I. Clrr. Ol1d•!U.fl·iw1~fr1„t 11111 M.1i11) 
lkgrtltlun~ 

llder11t 1 

Ocrciter-llti/111, J. (Frui11ifur1 am Mai11) 
Akustische mikroskopische Untersuchungen vun Zellbewegungen 

9.00 Uhr J. Sitzung: Okulllre Fehlbildungen, Syndrome, Orbil11, Bindehaut 

Wc11M!I, II. (Erla11ge11) 
Echogralischer Nachweis einer prllnalalcn Katarnkt als l.eitbcfund des 
Walker· Warburg-Syndroms 

Fußbe11der, 1\. (Mciilu) 
l'eters-Anomalie assoziiert mit corncalcr J\myluiJose 

de Gottrmt. /'. (Cic11f) 
Auge eines "1 larlequin" Kindes 

ll'e11k.stern, A. (/leidelberg) 
Hilaterales l lydroeysmJcnum 

Sobolfka, ß. {Tübi11s:e11) 
Liroidproleinose Urbach· Wiclhc 

ll'esc11dulrl. Tli. (Freiburg) 
Multifokaler •rscudotumor• 

/loops, J.I'. (Mti11cl1c11) 
Varicosis orbi1ae 

An1111u11, J. (Ulm) 
Orhilalcs. exlraduralcs Mcrningcom 

Aliclz, II. (l\üll1) 
Malignes Schwannom des Sinus EthmoiJalis 

Stcfani, F.11. (Al1i11cl1c11) 
25 fahre sp:llcr: Malignes Schwannom der Orbita 



D.JO Uhr 

D.SO Uhr 

1.10 Uhr 
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Coupland. S. (Berlin) 
Diagnostische Probleme bei einem Fall .einer reaktiven lymphoiden Hyperplasie 
der Orbita ;. 

Nagel, G. {1Yitm) 

Rhabdomyosarkom der Orbila bei einem 21-jllhrigcn 

&lwndo, IY. (Bonn) 
Primllrcs cmbl)'nales Rhnbdomyosarkom der Konjunktiva 

llannsens, M. (Gent) 
Rezidivierendes TalgdrOscnkarzinom der Karunkel 

Pause 

Kcrcr•C 2 

l J.•r1111i1•/1„, ,f, t/oiw1J..f11nl A111i11) 
,,.. :t.um (ilulu111111mc1abullsmus In der Retina: Carrl~r un~ Hn~ymo _ ) 

~t,v..+~c..--l -> ~~~ ( I~ c/. ~ ~ 
2. Sllzuna: IJlndch•uC, Hornhaut, l.lnsc, Sklera 

Edarrlt, U. (Franlifurt am Main) 
PapillomatOsc Ulcphuilis 

Schlote, T. (l'ühingen) 
Allergisches Granulom der Dindchaut (Splcndorc-l locppli·Phllnomcn) 

Stnmpel, 1. (Marhurgj 
Tumoren der Bindehaut: De nacvo oder de Novo? 

Rolll'hach, J. M. (l'ühingen) 
Exzidierte Frontalisschlinge 

J/Jnemann. A. (Er/011gen) 
Epibulbllrcs Plattcnepithelkarzinom nls Maskerade-Syndrom 

Kalmen. Th. (Howton. TX. U.S.A.) 
Lcnsinzicrung der Vorderkammer 

Lieb, W. (1Yanhurg) 
Nodullrc Skleritis 

ßlum, M. (Jena) 
lntrasklcralcr FrcmdkOrpcr nach perforierender Augenverletzung 

Tetz. M. (lleidelberg) 
Kcralomykosc bei Systcmmykosc 

Gdclde, //. (Ulm) 
AkanthamObenkcratitis ·ein Fallbeispiel 

Ruggli, G.-M. {Züricll) 
Thcrapicrcsistcnles llornhaululcus nach Behandlung einer paccilomyccs 
lilacinus Endophthalmilis 

IYiezom1/i. R. (llamhurg) 
Amyloidosc der l lomhaut 

12.55 Uhr 

14.0D. Uhr 

14.20 Uhr 

IS.40 Ul1r 

16.10 Uhr 
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Pliilipp, IY. (Innsbruck) 
Primllrc lipoidale Dcgcneralion der l lomhau1 

SJMicltcr, /, (l111trbr11d) 
1 lomhautbefundc bei Mukopolysaccharidose Typ IV Morquino 

frics, U. (Fra11kfurt am Alai11) 
Connalal envorbene 1 lomhaulnnrbcn durch 1:orccpscx1raktion 

Millagspause: Cafe Gt1/erie im Rose11garte11, J.OG 

RereracJ 

Korf. 11.-IY. (Fra11kfi1rt am Afa/11) 
Primitive neurocl.:todcrmnlc Tumoren mil PhotorczcplordifTcrcnzicrung. 
Rcti11oblas10111, l'incalmn. Mi:dulloblölstom 

J. Silzung: U•·H, Ntlzl1au1, Glaskilrper 

ll'i/liclm. F. (Greiftll'a/d) 
Ualloniertcr Naevuszcllnaevus Jer Iris 

Auw-1/üdric/1, C. (Freiburg) 
lntraoculnrer Tumor bei Mamma·C;r.reinom 

Bcclll'a/Us, N.E. (Bcrli11) 
Mclastn.~icrcndes Nicrcnulllmrlinom in der Adcrhau1 

Morres, S. (Esse11) 
l'lasmozytom der Adcrhaul 

Mcssmcr. E. Al. (All111c/1c11) 
Malignes Melanom der Aderhnut nach l!nlfornung eines serüscn 
Cys1aJcnocarci110111s des Ov:ir 

Ja/111, R.. (Aloili:) • 
Phakoanaphylaktischc Uveilis mit V.a. Mischbild einer sympathischen 
Ophthalmie 

Gordu, R.-S. (Guild/ord. U.K.) 
GlaskOrperzcllcn bei Uvcilis 

Peters, 8. (Kiel) 
1:usarium solani Endophthalmilis 

Meyer, P. (llascl) 
Sino-orbitale Aspergillosc mil Defäll des hinlercn Uulbusabsehnillcs 
bei akuler l.ymrhalischer l.eukllmic 

l{irsc/1, Clir. (l/cidclbcrs:J 
folrnnkularc IJlutungen hci Anli~tmgulantien-Thcrnpic 

Pause 

Referat 4 

.v/1/mc. II'. (Fr1111lfur1 c1m ,lf,11•1} 
Rcgi:ncration im Ncn·us oplkus 



XIX. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophth almologischen Gesellschaft (DOP), Frankfurt 
25. Sept. 1996 

Patient: 
Histologie-Nr. 

Vorgeschi eh te: 

T. G. geb. 15.05.49 
97-96 

MuJtifokaler Pseudotumor 

Dr. Thomas Wesendahl 
Univ.-Augenklinik 
Ki llianstr. 5 
D-79106 Freiburg 

Im März 1996 stellte sich der Patient mit einem Tumor der linken Orbita sowie der linken Schläfe 
in der Univ.-Augenklinik vor. Bereits 1990 war aus der Orbita eine PE entnommen worden 
(Diagnose: entzündlicher Pseudotumor). Neben der Entfernung des hier vorliegenden Präparates 
aus der linken Orbita wurden in gleicher operativer Sitzung auch größere Gewebeanteile des linken 
Schläfenbereiches entfernt, die durch Knochen und Periost von dem intraorbitalen Anteil getrennt 
waren. 

Im Februar 1983 war eine erste Operation in Bulgarien erfolgt. Damals wurde eine partielle 
Exstirpation eines kraniospinaren Tumors durchgeführt, der histologisch als kfan iospinales 
Meningeom diagnostiziert wurde. Zehn Monate später erfolgte in der Neurochirugischen Univ.­
Klinik Freiburg eine zweite Operation derselben Raumforderung am kranio-cervicalen Übergang. In 
dem histologischen Gutachten des Neuro-pathologischen Institutes der Univ. Freiburg wurde die 
Raumforderung als Tumor-bildende granu lomatöse Läsion vom Typ eines sog. Plasmazell­
Granuloms (entzündlicher Pseudotumor) beschrieben. Aus neurochirurgischer Sicht ergab sich bei 
der letzten Kontrolle kein Behandlungsbedarf. 

He/und:: 97-96: 

a) makroskopisch 

Es handelt sich um mehrere derbe, unregelmäßig begrenzte Gewebsstücke, die z.T gelblich­
glasig erscheinen. Das gößte dieser Gewebsstücke mißt 14 x 11 x5,5 mm. 

b) mikroskopisch 

Histologisch zeigt sich vorwiegend kol lagenes Bindegewebe, das granulomatös-entzündlich 
infiltriert ist und abschnittsweise d eutUch vernarbt erscheint. Dazwisch en finden sich einzelne 
Lipidvakuolen sowie ausgedehnte Ansammlungen lipidreicher Makrophagen, Lymphozyten und 
Plasmazellen. 

Die Plasrnazellen finden sich teilweise isoliert, teils in Gruppen angeordnet. Hin und wieder sind 
sie atypisch, sehr großkernig und zeigen Mitosefiguren. Vereinzelt finden sich Russel-bodies 

Einige wenige Blasten ohne ZeUatypien finden sich im Bereich d er Rundzel linfiltrate. 

Die dazwischen eingestreuten Kapillaren weisen ein hohes Endothel auf ohne wesentliche 
Peri vasku 1 i tis. 

c) im111 1mhistoche111isch 

Die zahlreichen Lymphozyten und Plasmazellen zeigen eine intensive, membranstänctige 
positive CLA (Common Lyrnphocyte Antigen) Reaktion. Beim Nachweis der Immunglobuline 
erkennt man eine biklonale Expression der leichten Ketten, die die Abgrenzung dieser Läsion von 
einer Neoplasie erlaubt. 

Die Expression von Lysozym ist Ln zahlreichen histiozytären Ze ll en zu beobachten. Zytokerati ne 
und Gliafaserproteine lassen sich nicht nachweisen. 



Histologische Diagnose: 

Multifokale Fibrosklerose? 

Diskussion: 

Das histologische Bild der zu unterschiedlichen Zeitpunkten entnommenen Gewebeproben 
entsprach jeweils dem eines entzündlichen Pseudotumors, wobei der Fettgewebsanteil in der 
zeitlichen Abfolge geringer wurde und einer ausgeprägten Fibrosierung wich. Somit könnte man 
diese Läsion als einen fibrosierenden Pseudotumor der Orbita einordnen. 

Möglicherweise stehen die in der Zeit von 1989 bis 1996 entfernten Tumoranteile im 
Zusammenhang mit dem in Bulgarien entfernten und als kraniospinales Meningeom 
(fehl)diagnostizierten Tumor in Zusammenhang, wenn man unterstellt, daß es sich möglicherweise 
um eine hypertrophe intracranielle Pachymeningitis gehandelt haben könnte. In diesem Fall könnte 
damit die Diagnose einer Multi.fokalen Fibrosklerose untermauert werden. Neu an dem hier 
vorgestellten Fall ist jedoch die Lokalisation von Tumoranteilen in der Schläfenregion und im 
Nackenbereich. 

kDi~ferTentialdiachgnosRiti~ch komm
11 

t aAuchche":' MErorbhuhs ErdhdeimLi-CI:tdest~r ins Betrafchtd, d?chch fanchdeEinn sich --, 
eme outons en esenze en. u eme ö ung er · p1 e Im erum an SI ni t. · 

N ekrobiotisches Xanthogranulom erscheint uns ebenfalls eher unwahrscheinlich. Typische 
nekrotische Bereiche waren nicht vorhanden, ebenso fand sich kein Anhalt für eine monoklonale 
Gammopathie. 

Während das histologische Bild eher typisch für einen orbitalen Pseudotumor ist, bereitet die 
Kombination der verschiedenen Lokalisationen bei der Klassifikation des Tumors Schwierigkeiten. 
Eine Tumorausbreitung in der hier vorliegenden Form ist noch nicht beschrieben. Eine genaue 
Zuordnung des Befundes zu einem bekannten Krankheitsbild ist daher schwierig und die Diagnose 
einer multifokalen Fibrosklerose erscheint aus dieEem Grund fraglich. 

Literatur: 

Mombaerts I. Goldschm.eding R Scblingemann R Koornneef L: 
What is Orbital Pseudotumor? 
Survey of Ophthalmology 41(1): 66-78, 1996 

Aylward GW. Sullivan TJ. Gamer A. Moseley 1. Wright JE. 
Orbital involvement in multifocal fibrosclerosis. 
British Journal of Ophthalmology. 79(3):246-9, 1995. 

Levine MR. Kaye L. Mair S. Bates J. 
Multifocal fibrosclerosis. Report of a case of bilateral idiopathic sclerosing pseudoturnor and 
retroperitoneal fibrosis. 
Archives of Ophthalmology. 111(6):841-3, 1993. 

Blodi FC. Gass JDM 
lnflammatory Pseudotumor of the Orbit 
British Journal of Ophthalmology. 52: 79-93, 1968. 

Kitano A. Shimomura T. Okada A. Takahashi K. 
Multifocal fibrosklerosis with intracranial pachymeningitis 
Interna! Medicine 34(4):267-71,1995 

Wagner W. Gerding H. Busse H. 
Der Pseudotumor orbitae-ein Chamaleon in Diagnostik und Therapie? 
Strahlentherapie und Onkologie. 168(9):528-35, 1992 Sep. 

91~~ /l(rl/t~ 
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XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmo-Pathologen IDOP), 
Frankfurt am Main (25.September 1996) 

ORBITALES. EXTRADURALES MENINGEOM 

H., A. 14.10.1963 
Histo-Nr. 785 

Anamnese: 

J. Amann 
Universitäts-Augenklinik Ulm 

Ein 30jähriger Mann stellte sich im Juli 1994 mit einer schmerzlosen Schwellung im Bereich des 
medialen Lidwinkels des linken Auges in unserer Ambulanz vor. Die Schwellung bestand seit 2 Jahren 
und zeigte eine langsame Größenzunahme. Der Patient berichtete weiterhin über leichte Epiphora. 

Ophthalmologische Befund: 
Visus R/L: 1,0 Tensio: R l 7mmHg, L 18mmHg. 

Vordere Augenabschintte: 
R: regelrecht 
L: geringgradige, verschiebliche Raumforderung im Bereich der anterioren Orbita, posterior der Crista 
lacrimalis. 
Funduskopie: R/L: regelrecht 
Dakryozystographie: regelrecht 
Sehschulstatus: R/L: regelrecht 

Weiter Diagnostik: 
Comoutertomographie: 
Im Bereich des linken Nasenwinkels hyperdenser, kugeliger Tumor mit buckligem Rand ohne 
osteoplastische Reaktionen; Knochendefekt zur Nasenhöhle hin, leichte Aufweitung des Ductus 
nasolacrimalis 

Kemspintomographie: 
Weichteildichte rundliche Raumforderung medial des Bulbus 

Therapie: 
Op.: Es erfolgte eine makroskopisch vollständige Entfernung des Tumors über einen orbitalen Zugang 
vom nasalen Lid\\inkel aus. Der Tumor hatte keine Verbindung zur Dura der vorderen Schädelgrube 
oder zum Fasciculus opticus. An der Tumorbasis zeigte sich ein ausgeprägter Knochendefekt zur 
Nasenhöhle hin. 
Der operative und postoperative Verlauf waren komplikationslos. 

Pathologisch-anatomischer Befund: 
Makroskopie: 
Solides Gewebestück: Mäßig derbes, graurosa Gewebestück 
Abmessungen: 2,2 x 1,4 x lern 
Mikroskopie: 
Monomorphe, fibroblastäre Zellen mit umgebenden, breiten Bündeln kollagener Fasern. Unterschiedlich 
große, teilweise ektatische Gefäße durchziehen den Tumor. Immerwiederkehrend kommen in 
unterschiedliche Dichte Z\\iebelschalenartig angeordnete fibro- bzw. endotheliomatöse Zellverbände zur 
Darstellung. Verkalkungen im Sinne von Psammomkörperchen oder Mitosen fallen nicht auf. 

Diskusion: 
Meningeome gehören zu den häufigsten Twnoren des Zentralnervensystems. Sie machen 18% aller 
primär intrakraniellen Neoplasien und 25% aller primär intraspinalen Neoplasien aus. Im Gegensatz 
hierzu werden sie sehr selten (1-2% aller Meningeome) primär extrakraniell bzw. extraspinal gefunden. 



KI "fik f d xt k • II M . ass1 1 a 1on ere ra rame en enmS?eome nac hH oye et al. und K.ieldsber2 und Minckler 
1 Sekundär Extrakranielle Meningeome, die Ausläufer eines intrakraniellen Meningeoms sind 
II Primär Extrakranielle Meningeome, welche von Arachnoidalzellen abstammen, die zu 

Nervenscheiden von Hirnnerven gehören 
III Primär Ektopische Meningeome, die keine sichtbare Verbindung zu einer der Foramina 

oder zu Hirnnerven besitzen 
IV Sekundär Extrakranielle Meningeome, 

Meningeoms sind 
die Metastasen eines malignene intrakraniellen 

Die histologische Klassifikation ist komplex, da unterschiedliche Untersucher unterschiedliche 
Einteilungen vorgeschlagen haben. Russel und Rubinstein unterscheiden folgende histologische Typen: 
Synzytiale, transitionale, fibroblastische und angioblastische Meningeome. Bailey und Bucy 
unterscheiden unter andern das meningotheliomatöse, psammöse, fibroblastische sowie angioblastische 
Meningeom. Hierbei entspricht der meningotheliomatöse Typ dem synzytialen oder transitionalen Typ. 
Der psarnmöse Typ entspricht dem transitionalen Typ assoziert mit vielen Psammomkörperchen. 
Das Meningeom unseres Patienten wurde histologisch als fibroblastisch klassifiziert. Dieser Typ scheint 
bei Meningeomen, welche ihren Ausgang vom orbitalen Periost nehmen, häufiger vorzukommen. Nach 
vollständiger lokaler Resektion haben die Patienten eine gute Prognose. Rezidive wurden bei keinem 
Patienten in der Literatur beschrieben. 
Über 98% aller Meningeome haben ihren Ursprung im Bereich der Meningen des Zentralnervensystems 
einschließlich des Fasciculus opticus. Mechanismen, die zur Entstehung ektoper Meningeome im Bereich 
der Orbita führen können, sind in folgender Tabelle zusammengefaßt. 

1.) Während der intrauterinen Entwicklung versprengte Meningozyten beim Schluß von 
Mittellinienstrukturen (Einschlüsse in Fusionslinien) 

2.) Entwicklung aus Meningozyten, welche in der Nähe von Knochennähten sowie Schädel- oder 
intervertebralen Foramina gefunden werden, insbesondere entlang von Perineuralscheiden der 
Hirnnerven 

3.) Entwicklung im Bereich der Scheide des Fasciculus opticus mit sekundärem Verlust der 
Verbindun und Mi ation durch die Orbita 

In der Literatur sind bisher nur 29 Patienten mit gesichertem ektopem (extraduralem) intraorbitalem 
Meningeom beschrieben worden. 

Literatur: 
1.) Bailey OT, Bucy PC. The origin and nature of menigeal tumors. Am J Cancer 1931; 15: lS-54. 
2.) Craig W, Gogela LJ. Intraorbital meningiomas. Am J Ophthalmol 1949; 32: 1663-1680 
3.) Friedmann CD, Costantino PD, Teitelbaum B, berktod RE, Sisson GA Sr. Primary extracranial 
meningiomas ofthe had and neck. Lamgoscope 1990; 100: 41-48 
4.) Hoye SJ, Hoar CS, Murray JE. Extracranial meningioma. Am J Surg 1960; 100: 486-489. . 
5.) Kershisnik M, Callender DL, Batskis JG. Pathology consultation: extracranial extraspinal 
meningiomas of the head and neck. Ann Othol Rhinol Laryngol 1993; 102: 967-971. 
6.) Kjeldsberg CR, MincklerJ. Meningioma presenting as nasal polyps. Cancer 1972; 29; 53-56. 
7.) Rubinstein LJ. Tumors ofthe central nervous S)'Stem. Fascicle 6. Armed Forces Institure of Pathology, 
Washington, DC. 1972. 
8.) Rubinstein DS, Rubinstein LJ. Pahtology of Tumors of the Nervous System. Chap 3, 4rd ed. 
Baltimore, Williams & Wilkins Co, 1977: 65-100. 
9.)Schreck E. Zur Klinik und pathologischen Anatomie der Orbitaltumoren. Klin Monatsbl Augenheilkd 
1939; 103: 1-44. 
10) Shuangshoti S. Meningioma ofth op 
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Beitragender: 

Deutschsprachige Opthalmo-Pathologen 

XXIX. Jahrestagung 

Frankfurt am Main, 25. September 1996 

Nikolaos E. Bechrakis 
Augenklinik 
Universitätsklinikum Benjamin Franklin 
Freie Universität Berlin 

Metastasierendes Nierenzellkarzinom in der Aderhaut 

Fall Nr.: 9 5-96 

Klinik 
Es wird ein 48-jähriger Patient vorgestellt, bei dem 1991 ein Nierenzellkarzinom 
diagnostiziert wurde. Im März 1991 erfolgte eine linksseitige Tumornephrektomie 
und die Diagnose lautete pT3 aP No Mo GIII Nierenkarzinom links. Im 
darauffolgenden Jahr konnte eine komplette Tumorremission diagnostiziert 
werden, jedoch fanden sich im März 1993 multiple pulmonale Filiae. Daraufhin 
wurde eine Kombinationstherapie mit Interpheron alpha 2b und 5-Fluorouracil 
eingeleitet. In den folgenden 3 Monaten zeigte sich eine partielle Remission der 
pulmonalen Metastasen mit Befundstabilität unter laufender Chemotherapie bis 
Juni 1994. Wegen erneuter Befundprogression ab Juli 1994 wurde zusätzlich 
Interleukin 2 in das therapeutische Schema einbezogen. Nach vorübergehender 
Befundstabilität zeigte sich erneut ab Januar 1995 eine Zunahme der pulmonalen 
Filialisierung mit seit Juli 1995 hinzugetretenen mediastinale Lymphomen, sodaß 
zusätzlich noch eine mediastinale Bestrahlung mit einer Zielvolumendosis von 
50,4 Gy durchgeführt wurde. Seit Februar 1996 bemerkte der Patient eine 
Sehverschlechterung am linken Auge. Bei der ophthalmoskopischen Kontrolle 
fand sich ein "fleischfarbener" transluzider Tumor mit einer echographischen 
Prominenz von 7 ,2 mm mit einer irregulären U-förmigen mittelhohen internen 
Tumorreflektivität. Der opthalmoskopische und echographische Befund 
entsprachen dem einer choroidalen Metastase und in Anbetracht der 
Vorgeschichte wurde die Diagnose eines metastasierten Nierenzellkarzinoms in 
der Aderhaut gestellt. Dem Patient wurde die Durchführung einer perkutanen 
Radiatio der Aderhaut mit einer Zielvolumendosis von 40 Gy empfohlen. Der 
Patient wünschte die Durchführung der Radiatio in der Nähe seines Heimatortes, 
und stellte sich nach 10 Wochen erneut in der Tumorsprechstunde vor. Es fand 
sich eine Tumorvergrößerung mit einer Verdoppelung der Prominenz auf 15, 1 
mm. Nach Überprüfung der Bestrahlungsplanung fand sich eine unzureichende 
Dosis in der anterioren Tumorhälfte, sodaß nach ausführlicher Besprechung mit 
dem Patienten über die Option einer Brachytherapie mittels Ruthenium­
Applikator von Seiten des Patienten die Enukleation des betroffenen Auges 
bevorzugt wurde. 

Histopathologische Untersuchung 
Makroskopisch: Es handelt sich um ein linkes Auge, das 22 x 25 x 25 mm groß 
ist. Der Nervus opticus ist 3 mm lang. Die Hornhaut mißt 11,5 x 11 mm im 
Durchmesser. Der Bulbus wird vertikal eröffnet. 
Es findet sich ein großer unpigmentierter Tumor in der unteren Zirkumferenz 
dessen Basis 24 x 21 mm breit ist. Die Prominenz ist 11 mm. 
Mikroskopisch: Der vordere Augenabschnitt ist altersentsprechend 
unauffällig. Iris, Ziliarkörper und Linse beinhalten keine pathologischen 
Veränderungen, insbesondere sind keine Anzeichen einer Katarakt vorhanden. 
In der unteren Zirkumferenz von der Ora serrata bis an die Papille reichend 
findet sich eine Proliferation eines tubulär zystischen Tumors, der aus 



mittelgroßen Zellen mit einem basophil~n ~ytoJ?lasma besteI:t. Es finden sich 
einzelne Mitosen und die Tumorvaskulansat1on ist sehr pronunent. Der Tumor 
bleibt in allen angefertigten Schnittstufen in der Aderhaut begrenzt und zeigt 
keine Anzeichen einer skleralen Infiltration. Der Tumor respektiert ebenfalls die 
Bruch'sche Membran und die darüber liegende Netzhaut ist abgesehen von einer 
Atrophie der äußeren Netzhautschichten unauffällig. Es findet sich lediglich 
parapapillär eine flache seröse Netzhautablösung. Die obere Zirkumferenz der 
Netzhaut ist unauffällig, es findet sich nur eine periphere mikrozystoide 
Netzhautdegeneration. Schnitte durch den Nervus opticus beinhalten keine 
pathologischen Veränderungen. 
Bei einer vergleichenden Untersuchung des Bulbus mit dem bekannten primären 
Nierenkarzinom läßt sich nachweisen, daß es sich um den selben Tumor handelt. 

Diagnose: 
Aderhautmetastase eines drüsig papillären nicht klarzelligen Nierenkarzinoms. 

Kommentar 
Die genaue Inzidenz von okulären Metastasen ist nicht bekannt. Es ist vermutet 
worden, daß 4% aller an Karzinomen verstorbenen Patienten okuläre 
Manifestationen haben. Dies wurde einer viel höheren Inzidenz als die des 
uvealen Melanoms entsprechen. Häufigste in die Uvea metastasierende 
Primärtumoren sind zweifelsohne bei der Frau das Mamma-Ca und beim Mann das 
Bronchial-Ca. Es wird angenommen, daß die dritthäufigste uveale 
Metastasenmanifestation das primäre Nierenzellkarzinom ist. Bei Erstdiagnose 
eines Nierenzellkarzinoms finden sich bereits bei ca. 30% der Patienten 
Metastasen. Dieser Tumor metastasiert hauptsächlich in Lunge, Leber und 
Knochen. Ophthalmologische Manifestationen dieses Tumors sind selten und 
betreffen meistens die Orbita ( 1,2,3 ). Besonders erwähnenswert ist das 
ophthalmoskopische Erscheinungsbild von Nierenzellkarzinommetastasen. Der 
Tumor ist erwartungsgemäß amelanotisch, bemerkenswert ist jedoch die auffällig 
transluzide Binnenstruktur insbesondere bei schmalem Beobachtungsstrahl. Von 
den meisten Autoren wird als Therapie der Wahl bei uvealen Metastasen die 
perkutane Bestrahlung vorgeschlagen. Dies ermöglicht den Patienten die 
bekanntlich eine sehr begrenzte Überlebensprognose haben einen möglichst 
langen Visuserhalt. 
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Intraskleraler Fremdkörper nnch perforierender Augenverletzung 

Dr.mcd.t>-1.Ulum 

Augenklinik der Universität Jena 

Dachslr.18 

D- 07740 Jena 

Ärzllichcr Dircklor: Prof. Dr.J.Slrobcl 

~ Patient 11.S.: 41 Jahre 

I listologic-Nr. 19778 (Ophthalmopathologischcs Labor der Uni\'crsiUits Augenklinik I Icidclhcrg) 

Anlngen: 1 histologisches Sdmillprlip<m1t 

Anamnese: 

1992 erlilt der Patient eine perforierende Verletzung des rechten Auges durch einen Metallfremdkörper. 
Im CT wurde der metallische Fremdkörper nahe der Papille in der hinteren Sklera steckend lokalisiert 
und der Verdacht auf eine Doppeltperforation sowie auf eine von lateral erfolgte Verletzung des Nervus 
opticus geäußert. 

Klinischer Verlauf: 

In der gleichen Nacht wurde eine Wundversorgung mit Abtragung eines Irispolaps im Wundspall und 
Hornhautnaht durchgeführt. Zwei Tage spfüer Vitrektomie und Versuch der Fremdkörperentfernung, 
welche nicht gelingt. Wenige Tage spfüer erfolgt die Cataractextraction und Implantation einer Vorder­
kammerlinse. 

~ Trotz dieser Operationen besteht nach wenigen Wochen eine Amaurosis des Auges. In den folgenden 
Monaten entwickell der Patient einen chronischen Reizzustand des Auges. Ein klinischer Anhalt für eine 
sympatische Ophthalmie bestehl nichl. Nach Entwicklung eines schmerzhaften Sekundürglaukoms 
drängle c.ler Patient 1995 auf eine Enuklcation. 

Diese wird im März 1996 komplikationslos durchgeführt Der Patient ist seilc.lem beschwerdefrei. 

Makroskopischer Befund: 

Der Bulbus hat uie Maße '.26x'.23x'.23 mm. Der vertikale Hl-1-Durchmesser ist 11 mm, der horizontale 13 
mm. Der Optikus ist 1 mm lang. Neben uem Optikus befindet sich eine 0,8 mm prominente Abkapse­
lung. Diese enthält den metallischen FK, der deutlich auf das Anhalten eines Magneten reagiert. Der Bul­
bus ist nicht durchleuchtbar. Nach Eröffnung zeigt sich eine Vorderklammerlinse in loco sowie eine 
Amotio lotalis, uie mit einer retrocornealcn Membran vcrbunucn ist. 

Mikroskopischer Befund: 

Das Hornhautepithel ist veruUnnt, uie ßowman 'sehe Membran Uber weite Strecken nicht nachweisbar. 
Im Stroma sind zwischen unrcgclmUßigen Lamellen Gefößansdmille sichtbar, die Dcscement ist an einer 
Stelle durchbrochen mit Ausbildung einer retrocornealcn Membran. Es sind keine Endothelzellen er­
kennbar. Es besteht eine Aphakie, Reste der Linsenkapsel sind hinter der Iris verbacken. Im Kammer­
winkel ist eine Schlaufe der implantierten Vorderkammerlinse in die Irisbasis eingewachsen. Der Ziliar-



körper zeigt eine pseudomyxomatöse Hyperplasie. Es besteht eine Amotio totalis mit Atrophie der inne­
ren Netzhautschichten sowie einer perirelinalcn Gliose. Die Sklem ist intakt. Retrobulbär ist eine massi­
ve Sidcrosis im orbitalen Fettgewebe nachweisbar. Für eine sympalische Endophthalmilis oder intraoku­
lare Mclallose findet sich kein Hinweis. 

Kommentar: 

Treffen Fremdkörper mit hoher Energie auf den Bulbus, so können sie ihn doppelt perforieren - oder der 
Fremdkörper kann an der rückwertigen Anschlagstelle in der Bulbuswand steckenbleiben. Die Bezie­
hung des Splillers zur Bulbuswand und zum Augeninneren kann trotz Röntgen und Ultraschall nicht im­
mer mit Sicherheit geklärt werden. Ragt ein Teil des Fremdkörpers in das Augeninnere, besteht die Ge­
fahr einer Metallose und er sollte bald entfernt werden. Ist die Austrillswunde aus dem Bulbus verschlos­
sen und der Fremdkörper - wie in diesem Fall - bindegcwebig eingekapselt, ist eine metallische Schädi­
gung des Augeninneren unwahrscheinlich. In der Regel ist die Entfernung des Fremdkörpers aus dem rc­
Lrobulbärraum nicht unbedingt notwendig. 

Auch nach jahrelanger Einwirkung des Eisenfremdkörpers findet man zellarmes Bindegewebe mit Eisen­
ablagerungen, jedoch keine massive entzündliche Reaktion. Das Bulbuspräparat selber spiegelt jedoch 
das sch\vere traumatische Ereignis wider. Walzer erklärte bereits 1976, daß im Gegensatz zum Tierexpe­
riment mit intraokularen Metallfremdkörpern bei klinischen Fallbeispielen der zusätzliche traumatische 
Faktor in Form von Hämorrhagien und Gewebszerreißungen eine erhebliche prognostische Bedeutung 
hat. 

Stefani differenzierte nach perforierenden Augenverletzungen vier Arten von Eisenablagerungen intra­
bulbür. Sie entsprechen dem Mech~mismus des intraokularen Eisenlransporls nach Blutungen. Eisen aus 
dem Et)'throzytenabbau hat nichl den gleichen toxischen Effekl auf die Netzhaut wie exogenes Eisen aus 
intraokularen Fremdkörpern. 
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XXIX. Jahrestagung der deutschsprachigen Ophthalmo-Pathologen (DOP) 

25. September 1996 in Frankfurt am Main 

Pleomorphes Adenom der Tränendrüse 

M.B., geb. 29.10. 35 
Hist.-Nr. 181-95 

Klinische Vorgeschichte 

Dr. J. Borggrefe 
Augenklinik der 
Julius-Maximilian-Universität 
97080 Würzburg 

Die ·60-jährige Patientin hatte seit einem halben Jahr eine zunehmende, schmerzlose 
Schwellung des rechten Oberlides bemerkt. Seit einem Monat waren Doppelbilder beim Blick 
nach rechts oben aufgetreten. 

Klinischer Befund und Verlauf 
lm Bereich des temporalen Oberlides war eine derbe, in die Tiefe der Orbita reichende 
Raumforderung tastbar. Der Bulbus war nach medial unten verdrängt. Im Seitenvergleich 
bestand ein F.xophthalmus von 4 mm. Die Ultraschalluntersuchung zeigte einen 
niedrigreflektierenden, gut abgrenzbaren Tumor mit heterogener Binnenstruktur, der sich von 
der Tränendrüse bis in die temporal obere Orbita ausdehnte. In der Computertomographie der 
Orbita waren die Mm. rectus superior et lateralis und auch der Bulbus gut von dem Tumor 
abgrenzbar. Über eine laterale Orbitotomie nach Krönlein wurde der den gesamten orbitalen 
Anteil der Tränendrüse ausfüllende Tumor entfernt. Der postoperative Heilungsverlauf war 
komplikationslos. 

Makroskopischer Befund 
Eingesandt wurde ein 32 x 29 x 18 mm messender, weißlicher, nodulärer Tumor von derber 
Konsistenz. 

Mikroskopischer Befund 
Histologisch findet sich ein buntes ·und wechselndes Bild epithelialer und mesenchymaler 
Strukturen. Das Epithel ist überwiegend strang- und netzförmig angeordnet, z. T. finden sich. 
aber auch Acini. Die Epithelzellen sind teils hell mit einem breiten Zytoplasmasaum, teils klein 
und dunkel. Umgeben wird das Epithel von einem mukoiden und myxornatösem Stroma. 
Sowohl im Stroma, als auch im Übergang von Epithel zu Stroma finden sich mehr spindelartig 
geformte Zellen myoepithelialen Ursprungs. 
Immunhistochemisch können duktale Epithelien und myoepithelialen Zellen des Stromas mit 
polyklonalen Antikörpern gegen Zytokeratin identifiziert werden. Das S- 100-Protein ist nur in 
myoepithelialen Zellen positiv. Gleiches gilt für Färbungen auf saures Gliafaser-Protein 
(GF AP): Eine Anfärbung findet sich nur bei den epitheloid erscheinenden Zellen des Stromas. 



Diagnose 
Pleomorphes Adenom der Tränendrüse 

Kommentar 
Erstbeschrieben wurde der „Mischtumor" der Speicheldrüse von Theodor Billroth 1859. Die 
heutige Bezeichnung „pleomorphes Adenom" geht auf Willis zurück. Mehr als 50% der 
epithelialen Tumoren der Tränendrüse sind pleomorphe Adenome. Differentialdiagnostisch 
kommt ein Karzinom, eine Metastase, ein Lymphom oder ein Pseudotumor orbitae in Betracht. 
Histologisch ist das pleomorphe Adenom gegenüber malignen Transformationen, insbesondere 
dem Adenokarzinom, aber auch dem adenoid-zystischen, dem Plattenepithelkarzinom und dem 
undifferenzierten Karzinom abzugrenzen. 
Immurihistochemische Untersuchungen haben zum Verständnis der Histogenese pleomorpher 
Adenome beigetragen. Antikörper gegen Aktin färben sowohl duktale Epithel in der normalen 
Tränendrüse, als auch epitheliale Strukturen innerhalb eines pleomorphen Adenoms. Soweit 
diese immunhistochemischen Gemeinsamkeiten Rückschlüsse erlauben, kann von einem 
identischen Ursprung ausgegangen werden. Das S-100-Protein kann innerhalb der normalen 
Tränendrüse an den myoepithelialen Zellen nachgewiesen werden, welche die Acini umgeben. 
Ebenso werden die spindeligen Zellen des Stromas pleomorpher Adenome von Antikörper 
gegen S-100-Protein angefärbt. Somit scheint sich das Stroma pleomorpher Adenome aus den 
myoepithelialen Zellen der Acini abzuleiten. 
Spezifisch für pleomorphe Adenome ist der Nachweis des sauren G liafaser-Proteins (GFAP). 
Das im Normalfall nur in Gliazellen nachzuweisende Protein findet sjch in epithelialen Zellen 
des Stromas pleomorpher Adenome, ist aber im Gewebe normaler Tränendrüse nicht 
nachweisbar. Bei dem GF AP handelt es sich somit um ein spezifisches, Tumor-assoziiertes 
Antigen. 
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Ophth. Path. Nr. 26429 
1 HE Schnitt 1 Diapositiv 

Merkelzell-Kaninom des Lides 

Klinik 

Martin Braun 
Erlangen 

Der 86-jährige Mann stellte sich mit einem seit drei Monaten gewachsenen schmerzlosen, etwa kirschgroßen 
rötlichen Tumor an der lateralen rechten Oberlidkante sowie einem extramarginalen Basaliom im Bereich des 
lateralen Unterlides vor. Die Tumorexzision und Rekonstruktion erfolgte mit einer Bogenplastik. Im 
Nachbeobachtungszeitraum von ! Jahr und 8 Monaten trat keine Mf;tastasierung oder Rezidiv auf. Bei dem 
Patienten fand sich präoperativ kein Hinweis auf eine systemische Eäkrankung. 

Mikroskopie 
Lichtmikroskopisch fanden sich TUf!lorzellen in trabekulärer, teils pseudoglandulärer Anordnung mit rundlich­
ovalen uniformen Kernen, feiner Chi-omatinstruktur, ein bis drei Nukleoli. schmalem Zytoplasmasaum und 
7.ahlreichen Mitosen. Elektronenmikroskopisch waren z.ahlreiche neurosekretorische Granula und "fibrous bodies" 
(paranukleäre Aggregate von Intermediärfilamenten) charakteristisch. Immunhistochemisch zeigte der Tumor eine 
positive Reaktion aufNSE, Zytokeratin 18 und CAM 5.2. negativ waren die Färbungen aufChromogranin A, S 
lOOundEMA. 

Diagnose 
Merkelzellkarzinom des Lides 

Kommentar 
Das Merkelzell-Karzinom ist ein seltener, hochmaligner Hauttumor des höheren Lebensalters, der zum ersten Mal 
1972 von Toker (1) beschrieben wurde. Der Zusammenhang mit der 1875 von Friedrich Merkel charakterisierten 
Tastzelle wurde von Tang und Toker (2) 1978 hergestellt. Bisher sind ca. 615 Merkelzell-Karzinome beschrieben 
worden, zehn Prozent davon im Augenlidbereich. 
Klinisch und auch histopathologisch werden Merkelzell-Karzinome häufig fehldiagnostiziert. Klinisch imponiert 
der Tumor als intensiv rötliche, noduläre, schnell wachsende Veränderung, die meist an der Lidkante, aber auch 
an der Augenbraue lokalisiert ist. Differentialdiagnostisch muß der Tumor gegen das Basaliom, 
Plattenepithelkarzinom, Talgdrüsenkarzinom, maligne Melanom und andere schlecht differenzierte 
Rundzelltumoren (Lymphome, kleinzellige Bronchialkarzinome.Neuroblastome. Karzinoide, Ewing-Sarkom) 
abgegrenzt werden. Neben lokalen Rezidiven werden Metastasen in die regionalen Lymphknoten und hämatogen 
(Haut, Knochen, Gehirn, Leber, Lunge) beobachtet. Die 5-Jahresüberlebensrate wird mit 38% angegeben. 
Bei schnellem Wachstum eines kugeligen, prominenten rötlichen periokulären Tumors im höheren Lebensalter 
muß das Merkelzell-Karzinom in die Differentialdiagnose einbezogen werden. Therapie der Wahl ist die 
chirugische Exzision im Gesunden. Immunhistochemische und elektronenmikroskopische Untersuchungen können 
zur Abgrenzung gegen andere gering differenzierte Rundzelltumoren beitragen(3). 
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Patientin S.M., 13 Jahre 
1 Histologisches Präparat 
Kongo-Rot-Färbung 

24. - 25. September 1996 

Dr. Karen Faßbender 
Augenklinik der Johannes 
Gutenberg-Universität 
Langenbeckstr.1 
55116 Mainz 

Peters, Anomalie assoziiert mit cornealer Amyloidose 

Anamnese: Die 13-jährige Patientin wurde wegen eines seit Wochen schmerzhaften 
zentralen Hornhautleukoms links zur Keratoplastik überwiesen. Fremdanamnestisch 
war zu eruieren, daß im 3. Lebensmonat beiderseits eine Trabekulektomie wegen 
Buphthalmus erfolgte. Die seit Geburt bestehende Hornhauttrübung sei daraufhin 
rechts aufgeklart, während sie links bis heute fortbestand. 

Klinischer ophthalmologischer Befund (Pathologika): Rechtes Auge: flaches 
Sickerkissen, Axenfeld-Anomalie, Ektropium uveae, Regenbogenhaut zur 
Trepanationsöffnung verzogen, 7-9 über die Zirkumferenz verteilte Zysten am 
Übergang lrisbasis-Ziliarkörper. Linkes Auge: kein Sickerkissen erkennbar, zentrales 
Leukoma corneae mit Prominenz von ca. 1 mm, ultraschall-biomikroskopisch: 
erhöhte Reflektivität des oberen und unteren Harnhautdrittels sowie der 
Descemetmembran, zentraler Descemetdefekt von ca. 1,5 mm Durchmesser, 
darüber zystenförmiger ca. 1 mm tiefer Defekt des posterioren Hornhautstromas und 
Zug zweier Gewebestränge aus der Gegend des unteren Kammerwinkels zum 

~ Zentrum der Hornhaut mit Insertion am Rande des Descemetdefekts, Synchisis 
scintillans im vorderen Glaskörperdrittel. Tensio bds. im Normbereich. 

Makroskopischer ophthalmo-pathologischer Befund: Hornhautscheibchen von 6 mm 
Durchmesser mit scheibenförmiger milchiger Trübung. 

Mikroskopischer ophthalmo-pathologischer Befund: 
Das Harnhautepithel ist im Harnhautzentrum teils atrophisch, teils wächst es 
zapfenförmig in die daruntergelegenen Amyloidmassen ein. Die Bowmanmembran 
fehlt vollständig. Im Harnhautzentrum finden sich unmittelbar subepithelial und im 
vorderen Harnhautdrittel Kongo-Rot-positive Amyloidablagerungen, die auch 
typischerweise eine grüne Anisotropie auf polarisiertes Licht aufweisen. Das 
Hornhautstroma ist vaskularisiert und zeigt einen narbigen Umbau. Im 
Harnhautzentrum findet sich ein kuppel- bis zystenförmiger Defekt im hinteren 
Stromadrittel. Stellenweise wird er von einer verdickten, beiderseits von einem 
atrophischen Endothel ausgekleideten Descemetmembran überspannt, stellenweise 
von einer dünnen Descemetmembran ausgekleidet, anderenorts ist die 
Descemetmembran am Rande des Stromadefekts kolbenförmig aufgetrieben und 
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endet blind. Angelagert an diese aberrierende Descemetmembran finden sich 
Melaninpigment und pigmentbeladene Makrophagen. 

Kommentar: 
Unseres Erachtens handelt es sich bei obigem Fall um eine sekundäre lokalisierte 
Hornhautamyloidose1

•
2

•
3 im Rahmen der Peters· Anomalie4

·
5

• Zwar lassen 
Spaltlampenbefund und das histologische Verteilungsmuster der Amyloidose eine 
familiäre subepitheliale Amyloidose6 bzw. eine tropfenförmige gelatinöse 
Hornhautdystrophie7 denkbar erscheinen, jedoch tritt diese autosomal-rezessive 
Erkrankung stets beidseitig auf. Darüber hinaus ist letztere durch rasche Rezidive 
nach Keratoplastik gekennzeichnet7, wohingegen unsere Patientin knapp zehn 
Monate postoperativ noch ein klares Transplantat aufweist. Hinweise für das 
Vorliegen einer systemischen Amyloidose fanden sich nicht. 
Morphologisch gleichartige corneale Amyloidosen sind unter anderem nach 
langjähriger und ausgebrannter Herpes simplex Keratitis0

, in einem alten, 
vaskularisierten Pannus3 und nach Trichiasis9 beschrieben worden. Mit dieser 
Kasuistik wurde erstmals eine Assoziation zwischen cornealer Amyloidose und 
Peters' Anomalie dokumentiert. Die Histopathogenese der sekundären lokalisierten 
cornealen Amyloidosen ist noch nicht hinreichend geklärt. 
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Connatal erworbene Hornhautnarbe nach Forcepsextraktion 

Histopräparat Nr. 14821 
Patient: PJ. , *18.03.58 

K linik: 

U. Fries 

Ein 36-jähriger Patient stellte sich erstmalig mit der Frage der kosmetischen Keratoplastik bei 
dermoidähnlicher 2/3 temporaler Hornhaut- und 1/3 Skleratrübung nach Geburtstrauma vor. 
Es bestand eine hochgradige Amblyopie (Visus: Lichtschein bei partiell defekter Projektion), 
Strabismus div. o.s. (-35 pdpt), die Hornhaut war ultraschallbiomikroskopisch im getrübten 
Anteil deutlich verdünnt. Zur weiteren Vorgeschichte wird angegeben, daß es durch 
Forcepsextraktion zur Hornhautperforation gekommen sein soll. Direkt nach der Geburt sei 
eine Bindehautdeckung mit Rücklagerung im 5.-ten Lebensmonat erfolgt. Im 8.-ten 
Lebensjahr sei eine Schiel-OP mit Entfernung einer Zyste durchgeführt worden; die 
auswäiiigen Akten waren leider nicht verfügbar. 

Ultraschallbiomikroskopischer Befünd 

Histologischer Befund : 
Makroskopisch zeigt sich ein exzidiertes weißlich getrübtes Hornhaut-SkJera-Scheibchen von 
etwa 8 mm Durchmesser mit deutli cher Verdünnung im Trübungsbereich. 
Histologisch zeigt sich im Bereich der klaren Hornhaut ein weitgehend regel rechtes Epithel 
mit intakter Bowman'scher Membran, auf einigen Schnitten eine umschriebene 
Epithelverdickung mit unregelmäßiger Faserbildung. lm übrigen Bereich ist das unregelmäßig 
Ep.ithel verdickte, die Bowman'sche Membran fehlt, das Stroma verdünnt sich trapezoid zum 
Zentrum um dann nach peripher wider dicker zu werden. Unmittelbar mit der Verdünnung 
zeigt sich eme durchgreifende Vaskularisation der Kornea und unregelmäßige 
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zeigt sich eine durchgreifende Vaskularisation der Kornea und unregelmäßige 
Lamellenstruktur. Im Bereich der dünnsten Region sind (artefizielle ?) Spatbildungen 
erkennbar. Die Descemet'sche Membran ist im gesamten Bereich weitgehend unbeschadet 
vorhanden. 

Diskussion: 
Im vorliegenden Fall bestehen nicht die üblichen Descemetfalten nach Forzepsextraktion. Eine 
die anamnestisch angegebene Perforation bestätigende intrakorneale Narbenbildung konnte 
nicht gefunden werden. Differentialdiagnostisch muß u. E. primär sowohl an einen 
Jamellierenden Homhautverlust intra Partum ggf. durch das Abrutschen einer Forzepsbranche 
als auch an eine sekundäre Lipoid-Degeneration oder ein Komeadermoid gedacht werden. 
Am wahrscheinlichsten erscheint uns ein primäres lamellierendes Geburtstrauma, welches zu 
massivem Hornhautstromaverlust führte und eine anschließende sekundäre Lipiddegeneration. 
Die zentralen Septen könnten die durch die in der Paraffinschnittherstellung verwandten 
Alkohole herausgelösten Cholesterinkristalle darstellen. Die tiefe Vaskularisation würde bei 
Fehlen der oberen Hornhautschichten diese Ätiologie stützen. Wir möchten diesen Befund 
klinisch als kongenital erworbene schwere Hornhautschädigung, welche zum Leukom führte 
und danebenliegenden Homhautfacetten interpretieren. 
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Akanthamöbenkeratitis, ein Fallbeispiel 

Patientin H.W. geb.17.11.1937 
Histo-Nr. 1068 

Anamnese: 

H.C. Gäckle 
Universitäts-Augenklinik Ulm 

Eine 59-jährige Patientin litt seit 2 Jahren unter rezidivierenden, einseitigen extrem 
schmerzhaften Keratitiden. Man vermutete eine Herpes-simplex Keratitis. 
Von 1993-1995 wurde die Patientin insgesamt 5 mal zur stationären Therapie aufgrund der 
rezidivierenden Keratitiden aufgenommen. Die Krank:enhausaufenthaltsdauer betrug insgesamt 
132 Tage. 
Während diesem Zeitraum wurde lokal und systemisch antiviral, antibiotisch, sowie 
hornhautoberflächenpflegend therapiert. Durch diese Therapie waren immer wieder kurzfristige 
Verbesserungen erzielbar. Aufgrund der immer häufiger auftretenden Rezidive und der 
Erkrankungsdauer wurde am 21.8.1995 eine perforierende Keratoplastik durchgeführt. 
Bei der histologischen Untersuchung konnte die Diagnose einer Akanthamöbenkeratitis gestellt 
werden. 

Befunde: 

1.) Makroskopischer Befund: Hornhautscheibchen mit einem Durchmesser von 7 mm und einer 
zentralen weißlichen Trubung. 

2.) Lichtmikrokopischer Befund: 

Das Hornhautscheibchen ist vor allem zentral mit Akanthamöbenzysten und vereinzelten 
Trophozoiten bestückt. Um die tieferliegenden Zysten zeigt sich teilweise eine nur gering 
ausgeprägte entzündliche Reaktion. An der Oberfläche ist eine gemischte entzündliche 
Reaktion zu beobachten (Leukozyten und polymorphe Zellen). 
In der Gridley-Färbung ist die Zystenwand grun gefärbt, Zellorganellen violett /bläulich, der 
Zellkern etwas dunkler. Inkorporierte Erythrozyten erscheinen rot (hier nicht zu sehen). Die 
Zysten sind rund und haben eine grune Zystenwand mit kompakten rundlichen Zellorganellen; 
Trophozoiten erscheinen eher länglich mit durchgängig violettem Stroma und dunklem Kern 
mit abgrenzbarem Nukleolus ("bull' s eye"). 

Färbetechnik / Sicherung der Diagnose: 

Als Färbungen wurden initial HE I PAS, später Gridley-Färbung (8) als amöbenspezifische 
Färbetechnik (modifizierte HE-Färbung, kombiniert mit Naphthol Grün) angewandt. 
Grundsätzlich sind Akanthamöbenzysten, wenn in ausreichender Anzahl vorhanden, auch mit 
den konventionellen Färbungen (z.B. HE) sehr gut sichtbar. Eine Calcoflour-white Färbung 
(13, 17) von Abkratzpräparaten zeigt eine Fluoreszenz von Akanthamöbenzysten (und Pilzen) 
im UV-Licht. Calcoflour white hat eine Affinität zu den Polysaccharid Polymeren der Amöben­
Zyste. 
Bei Verdacht auf eine Akanthamöbeninfektion und unsicherem lichtmikroskopischen Befund 
z.B. bei spärlichem Befall, kann durch indirekte Immunfluoreszenz von Ak:anthamöben der 



Erregemachweis erbracht werden ( 6, 14). Die indirekte Immunfluoreszenz mit Antikörpern mit 
Antiakanthamöbenseren gegen z.B. A. castellani, A. polyphagea u.s.w. dient außerdem der 
Artdifferenzierung. 
Durch die konfokale Mikroskopie wurden von einigen Autoren in vive Beobachtungen von 
Trophozoiten und Zysten beschrieben. 
Eine weitere Möglichkeit zur Diagnosesicherung ist die Kulturanzüchtung eines Abstrichs von 
Akanthamöben z.B. aufE.Coli (gelingt nicht immer, Dauer ca 1 Woche). 

Therapie: 

Die besten Therapieerfolge werden derzeit mit einer lokalen Dreifachtherapie über 1 Jahr mit 
folgenden Medikamenten erzielt (1,2,4, 15): 

1.) Polyhexamethylenbiguanid (PIDv.IB) 0,02% =Antiseptisch wikendes Biguanid, bekannt 
als Schwimmbadreiniger (Baquacil®) oder Chlorhexidin 0,02% ebenfalls ein Antiseptisches 
Biguanid, bekannt als Haut- und Schleimhautdesinfizienz. Beide Präparate sind wirksam gegen 
Akanthamöbenysten. 
2.) Propamidin 0,1% (Brolene®, Golden EyeDrops®) = Antiseptikum (Wirkung gegen 
Gram+ Bakterien, Pilze und Akanthamöben), in Deutschland derzeit nicht erhältlch. Alternativ 
dazu kann eine Pentamidin-Lösung als Augentropfen zubereitet verwendet werden (sichere 
Wirkung gegen Protozoen, nachgewiesene in vitro Aktivität gegen Akanthamöben). Bekannt 
geworden ist Pentamidin als Mittel gegen Pneumocystis carinii Pneumonie. Eine Pentamidin­
Lösung zeigt eine hohe Hornhautepitheltoxizität. Gefährlich ist die starke systemische 
Toxizität durch Störungen des Glucose und Polyaminstoffwechsels. 
3.) Kanamycin oder Neomycin Augentropfen. Aminoglykoside schädigen die Zellmembran 
von Bakterien. Die Wirkung der Aminoglykoside gegen Akanthamöben beruht zum einen auf 
der Verhinderung einer bakteriellen Superinfektion, sowie zum anderen auf dem dadurch 
erzielten ''Nahrungsentzug" der Akanthamöben durch ihre bakterizide Wirkung. 
Obligat ist eine Zykloplegie sowie die Schmerzbekämpfung. Steroide werden nicht 
empfohlen. 

Diskussion: 

Der erste Fall einer Akanthamöbenkeratitis wurde 1974 in Amerika beobachtet, in Deutschland 
1978 (12). Seitdem zeigt sich eine kontinuierliche Zunahme der beobachteten Fälle. 
Akanthamöben kommen ubiquitär in Erde, Luft und Wasser vor. Aufgrund der sehr hohen 
Verbreitung der Akanthamöben müßte es sich um eine häufige Erkrankung handeln, bestimmte 
Bedingungen müssen aber wohl erfüllt sein, daß es zu einer Infektion kommt (18). 
Akanthamöben gelangen über ein Bagatelltrauma oder nach einer vorausgegegangenen 
bakteriellen (gute Nahrungsgrundlage) oder viralen Hornhautschädigung in das Gewebe 
(epitheliale Vorschädigung). 
Es wird beschrieben, daß Akanthamöben die Fähigkeit haben ihre Antigene vor dem zellulären 
Immunsystem zu maskieren und damit die Funktion der eingewanderten Makrophagen zu 
unterdrücken (14). Oft finden sich nur wenige "Entzündungszellen" im Präparat. 
Wichtig ist die möglichst frühe Diagnosestellung der Erkrankung, bevor die Erreger in das tiefe 
Stroma gelangen und sich dort enzystiem. Im Frühstadium ist noch eine konservative Heilung 
möglich. Aus volkswirtschaftlicher Sicht bleiben durch die rechtzeitige Diagnosestellung hohe 
Krankenhauskosten erspart. 
Akanthamöben ernähren sich hauptsächlich von Bakterien. Unter günstigen 
Umweltbedingungen Leben sie als sogenannte Trophozoiten {15-25µm) unter .. weniger 
günstigen Bedingungen ist ihr Weiterleben als ruhende Zyste (10-25 µm) möglich (überleben 
der Zysten unter dem Gefrierpunkt oder in gechlortem Wasser ist möglich). Die Trophozoiten 
haben die Fähigkeit zur Replikation und sind mobil. Gefährlich sind sie durch ihre Fähigkeit der 
Gewebsinvasion durch Enzymproduktion (Proteasen mit trypsinähnlicher Aktivität). 
85% der Patienten mit Akanthamöbenkeratitis sind Kontaktlinsenträger (11), mangelnde 
Hygiene der Kontaktlinsen ist bei den Erkrankten oftmals nachgewiesen worden. Vl eitere 
Risikofaktoren sind Saunabesuche und Whirlpools bei nicht intakter Hornhautoberfläche. Die 



Patientin in dem vorgesteilten FaII trug jedoch niemals Kontaktlinsen, und besuchte vor und 
während des Erkrankungszeitraumes weder ein Sauna, noch badete sie in einem Whirlpool. 
Es ist jedoch auch nicht ganz auszuschließen, daß im hier beschriebenen Fall initial tatsächlich 
eine Herpetische Hornhautinfektion vorlag und die Akanthamöben sekundär ·nach erfolgter 
Hornhautschädigung leicht eindringen konnten. 
Typisch für eine Akanthamöbenkeratitis sind die ungewöhnlich starken Schmerzen von Beginn 
an. Frühzeichen (innerhalb 2 Wochen) einer Akanthamöben Infektion der Hornhaut sind: 
Keratitis und radiale Keratoneuritis (Nervenschwellung durch Invasion der neuralen 
Membran), eine sogenannte Pseudodendriticafigur kann eine Herpes sirnplex Virusinfektion 
vortäuschen (2). 
Spätzeichen sind: Zentrales/parazentrales Hornhaut-Ulcus, Ringabszeß der Hornhaut. 
Differentialdiagnostisch muß eine herpetische (Hornhautanästhesie, weniger Schmerzen) oder 
eine bakterielle Keratitis (akuteres Geschehen) in Erwägung gezogen werden. 
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"Karzinoid der Orbita " 

K. Gebhardt 

Klinische Anamnese: 

- 70-jähriger Patient 

- seit 1987 bekanntes Karzinoid des Dünndarms, lokale Metastasierung und Leberfiliae, 
Karzinoidsyndrom (paroxysmales "flushing", Diarrhoe) 

- Z.n. Dünndarm- und Leberteilresektion, postop. Polychemotherapie nach Ajani 

Ophthalmolor:ische Anamnese und Befunde: 

- 1986 erstmals akuter Exophthalmus rechts, vollständige Remission unter systemischer 
Steroidtherapie 

Vorläufige Diagnose: "endokrine Orbitopathie" 

- 3/90 UAK Erstvorstellung: erneut akuter Exophthalmus rechts 

Visus cc RA 0.8, LA 1.0, Tensio RA 27 mm Hg, LA 16 mm Hg 

V AA: RA: Kongestion der nasalen Bindehaut, Protrusio bulbi, 
Motilität allseits reduziert 

LA: regelrecht 

Hertel: Basis 95, RA 17 LA 13, Doppelbildsymptomatik 

Fundus: RA: dezente Netzhaut-Aderhaut-Prominenz nasal, im weiteren bds. unauffällig 

- CT/MRT rechte Orbita: großer, den Bulbus und Nervus opticus von nasal komprimierender, 
bis in die Orbitaspitze reichender Tumor, keine knöcherne Beteiligung 

- 5/ 90 Feinnadelbiopsie: histologische Verdachtsdiagnose: "Karzinoid-Metastase" 

Therapie und Verlauf: 

- aWdP konservative Therapie mit Steroiden und Somatostatin: Tumorprogredienz 

- 12/91 transethmoidale Tumorexstirpation: 

Histologische Diagnose: "Metastase des bekannten Karzinoids" 

- 1/92 Tumorrezidiv in der rechten Orbita, Progredienz der Leberfiliae 

- ab 2/92 externe 6 MeV-Photonenbestrahlung ED 2 Gy, GD 46 Gy 

- 9/92 Exitus letalis durch Linksherzversagen 
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Makroskopischer Befund: 3,0 x 2,2 x 1,3 cm großes, stark vaskularisiertes Tumorexzidat 

Mikroskopischer Befund: Teils solide, teils tubulär angeordnete und an Rosetten erinne:nde 
Tumorzellkomplexe, durchzogen von feinen fibrovaskulären Septen. Im Randbereich Pahsadenan­
ordnung. Die Tumorzellen weisen hyperchromatische, gestippte Kerne mit prominenten Nucleoli 
sowie ein eosinophiles Zytoplasma auf. Dieses enthält eine Vielzahl feinster Granula, die sich ent­
lang angrenzender Gefäße ausrichten. Insgesamt mäßige Kempolymorphie und Mitoserate. Umge­
bend kollagenes Bindegewebe, quergestreifte Muskulatur und orbitales Fettgewebe. Vereinzelt 
PAS-positives Material im Zentrum der tubulären Strukturen. Argentaffine Reaktion nach Fontana­
Masson positiv. 

Immunhistochemischer Nachweis von NSE, Chromogranin und Synaptophysin 

Kommentar: Karzinoide sind langsam wachsende, potentiell maligne Tumore der enterochromaf­
finen Zellen des Gastrointestinakraktes und anderer diffus neuroendok:riner Zellen. Charakteri­
stisch ist die Fähigkeit zur Synthese biogener Amine und Peptide, die unter anderem für das klassi­
sche Karzinoid-Syndrom verantwortlich gemacht werden. Die Metastasierung, die in der Literatur 
mit einer Inzidenz zwischen 5% und 71 % angegeben wird, erfolgt überwiegend lymphogen, aber ~ 
auch hämatogen bevorzugt in Lymphknoten, Leber und Knochen. Ophthalmologische Manifesta­
tionen gelten dabei als Rarität und wurden bisher für Iris, Ziliarkörper, Choroidea, Sehnerv, Trä­
nendrüse und Orbita beschrieben. Klinische Symptome, di~. neben Zeichen der Tumorverdrängung 
vor allem eine konjunktivale Gefäßinjektion, periorbitales Odem, Epiphora sowie eine retinale Va­
sokonstriktion mit Sludge-Bildung umfassen, stehen dabei im Vordergrund und müssen als okuläre 
Beteiligung des Karzinoid-Syndroms angesehen werden. Interessant und bisher ungeklärt ist die 
Tatsache, daß orbitale Metastasen analog zu unserem Fallbeispiel überwiegend von Karzinoiden 
des Dünndarms ausgehen, uveale Absiedelungen dagegen ihren Ursprung im Bronchialsystem ha-
ben. Da Karzinoide häufig erst durch ein metastatisches Wachstum klinisch auffällig werden, 
könnte dieses Verhalten für die Diagnostik der Erstmanifestation von Bedeutung .sein. 

Histologisch weisen sowohl Primärtumor als auch Metastasen die gleichen Charakteristika auf. Ty­
pisch sind die im Zytoplasma enthaltenen neurosekretorischen Granula, die sich einerseits mittels 
argyrophiler und argentaffiner Färbungen, andererseits durch verschiedene immunhistochemische 
Reaktionen, beispielsweise die oben angeführten, darstellen lassen. Der Nachweis tumorspezifi­
scher Hormone ist in 86 % möglich. · 
Differentialdiagnostisch könne!1- Karzinoide bei rosettenartiger Tumorzellanordnung an Retino-
oder Neuroblastome erinnern. Ahnlichkeiten mit amelanotischen Aderhautmelanomen wurden be­
~üglich der charakteristischen Orange-Färbung des Tumors ebenfalls beschrieben und fehlinterpre- ~ 
ttert. 

K~inoide ~elten im Gegens~tz zu vielen anderen epithelialen Malignomen als prognostisch gün­
stig und weisen Fünf-Jahres-Uberlebensraten zwischen 57% und 95% in Abhängigkeit von der Pri­
IP,ärlokalisation auf. Selbst nach Diagnosestellung solitärer oder multipler Metastasen konnten 
Uberlebenszeiten bis zu fünfzehn Jahren registriert werden. Konsequente therapeutische Maßnah­
men sowie langfristige Nachbeobachtungen sind daher unerläßlich. 
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Nachweis von CMV imNervus Opticus beilllV-fufektioa 

Kathrin Geiger und Wolfgang Schlote 

Virale Infektionen von Augen und Gehirn gehören zu den häufigsten Zweiterkrankungen des 
~entralnervensystems (ZNS) bei Patienten mit AIDS. Dabei spielen Viren der Herpesgruppe 
eme besondere Rolle. Während zerebrale Infektionen mit Varizella zoster oder Herpes simplex 
vergleichswise selten auftreten, erleiden 20-50 % ( 1, 2) der Patienten mit AIDS eine durch das 
Zytomegalievirus (CMV) verursachte Retinitis oder Enzephalitis, die auch ohne Nachweis einer 
systemischen Infektion mit CMV auftreten kann (3). Die Bevölkerung westlicher Länder zeigt 
einen hohen Durchseuchungsgrad mit (ca 60% Seropositivität, floride Erkrankungen sind 
jedoch bei der immunkompetenten erwachsenen Normalbevölkerung eher selten. Daher wird 
vermutet, daß die Erkrankung des ZNS auf dem Boden einer inapparenten latenten Infektion 
entsteht, die entweder konnatal oder im späteren Leben erworben wurde (4). Alternativ dazu 
könnte auch eine Reinfektion bei lmmundefizienz zur Erkrankung führen. Bisher fanden 

\ mehrere Studien einen Zusammenhang zwischen dem Auftreten einer Retintis und der 
Erkrankung an Enzephalitis (5). Infektionswege und Ausbreitung der CMV-Infektion im ZNS 
sind jedoch erst teilweise geklärt. Noch spärlicher sind Angaben über die Beteiligung des 
Nervus opticus am Krankheitsgeschehen (5, 6). Tierexperimentell konnte bei Kaninchen nach 
intravitrealer Injektion von CMV eine schleichend verlaufende Infektion erzeugt werden, die 
zunächst ohne apparente Schäden die Retina und das Gehirn befiel (7). Die Ausbreitung des 
Virus in das Gehirn erfolgte über den Sehnerven. Die wenigen Studien, die sich bisher mit der 
Beteiligung des Sehnerven an einer CMV-Retinitis bei HIV-Patienten beschäftigten, fanden 
jedoch eine geringe Beteiligung des Sehnerven an diesen Ereignissen von ca 2% (5). Die 
Beurteilung einer CMV-Infektion erfolgte in diesen Studien weitgehend nach morphologischen 
Kriterien, eine inapparente Infektion könnte dabei leicht übersehen werden. Wir haben daher 
eine systematische Untersuchung der Sehnerven von verstorbenen AIDS-Patienten auf CMV­
Infoktionen begonnen. Die hier vorgestellten Ergebnisse umfassen bisher nur eine kleine 
Patientengruppe und sind als vorläufig anzusehen. 

Methoden: Wir verwendeten Sehnervengewebe von Patienten, die an einer CMV 
Enzephalitis oder -Retinitis gelitten hatten. 5µm dicke Schnitte von paraffineingebetteten 
Sehnerven, die eine Verweildauer des Gewebes in Formalin von unter 3 Monaten aufwiesen, 
wurden morphologischen und immunhistochemischen Untersuchungen auf CMV unterzogen 
Histologische Untersuchungen beinhalteten Färbung mit Hämatoxylin/ Eosin und PAS, für 
immnhistochemische Untersuchungen diente ein polyklonaler CMV-Antikörper der Firma 
DAKO unter Verwendung der indirekten Immunproxidase-Methode mit biotinyliertem 
Sekundärantikörper (Vector) und ABC-Reagentien (Vector). Die Darstellung erfolgte mittels 
Diaminobenzidin und Gegenfärbung mit Hämatoxylin. Für die PCR-Amplifikation eines 215 
bp Fragments des pol-Genes von CMV (Genzyme) wurden 30 µm dicke Paraffinschnitte 
entparaffiniert und anschließend über mindestens 16 Stunden mit Proteinase K 4mg/ml verdaut. 
Die Amplifizierung erfolgete entsprechend den Empfehlungen der Firma. Darstellung der DNA­
Banden erfolgte in 2% Agarose-Gelen nach Bindung an Ethidiumbromid unter der UV-Lampe. 

Ergebnisse: Von 17 Patienten, deren Sehnerv untersucht wurde, wiesen 8 (47%) eine 
CMV-Inf ektion von Gehirn und/ oder Retina auf, bei 6 Patienten (35%) war eine CMV-Retintis 
bekannt, 6 Patienten (35%) hatten eine Enzephalitis. In 4 Fällen (24%) lagen sowohl 
Enzephalitis als auch Retinitis vor, in jeweils 2 Fällen ( 12%) lagen entweder nur eine Retinitis 
oder nur eine Enzephalitis vor. Lediglich bei einem der Patienten mit Befall des ZNS (6%) war 
auch eine generalisierte CMV-Infektion bekannt, während insgesamt 10 der untersuchten Fälle 



(59%) eine systemische CMV-Infektion aufwiesen. Lediglich in einem Fall war morphologisch 
eine CMV-Infektion des Nervus opticus nachweisbar (6%). In diesem Fall lagen auch eine 
Retinitis und eine Enzephalitis vor. Im Gehirn waren CMV-infizierte Areale in allen Fällen in 
der Umgebung des Ventrikelsystems lokalisiert und betrafen entweder das Ependym und/oder 
die angrenzende weiße Substanz, einschließlich des Balkens. In einem Fall war auch ein befall 
der Stammganglien nachweisbar. CMV wurde in Neuronen, Gliazellen (v. a. Astrozyten) und 
in Makrophagen nachgewiesen. Im Bereich der Sehbahn war nur in dem einen Fall mit 
Beteiligung des Opticus eine Infektion mit CMV nachweisbar. In der Sehrinde konnten 
morphologisch keine Veränderungen festgestellt werden. Morphologischer Verdacht auf CMV 
bestand bei Auftreten von "Eulenaugenzellen" und konnte in allen untersuchten Fällen 
immunhistochemisch durch Darstellung von CMV-Antigen bestätigt werden. Fälle ohne 
morphologische Veränderungen des Gewebes zeigten eine negative Immunhistochemie. Bei 
Testung des Sehnervengewebes mittels PCR wurde in 4 Fällen eine Amplifikation von CMV 
gefunden (24% ). In allen diesen Fällen war auch eine Retinits bekannt. Negative Kontrollen 
und Proben von HSV-infiziertem Gewebe zeigten keine Amplifikation. 

Diskussion: Die Ergebnisse bestätigen frühere Studien, die einen Zusammenhang zwischen 
9.em Vorliegen von Retinitis und Enzephalitis vermuteten (5). Dabei scheint der 
Ubertragungsweg über den Nervus opticus jedoch eine eher untergeordnete Rolle zu spielen. ~ 
Bei Amplifikation von Virusgenomen ist der Anteil an infizierten Sehnerven zwar höher als 
nach der Morphologie bisher vermutet wurde, jedoch wurde bisher keine eindeutige 
Wanderung des Virus entlang der Sehbahn nachgewiesen, diese kann aber anhand der 
vorliegenden Fälle auch nicht ausgeschlossen werden. Das Fehlen morphologischer Zeichen 
einer floriden CMV-Infektion trotz positiven Virusnachweises in den untersuchten Sehnerven 
spricht für das Vorliegen einer inapparenten oder latenten Infektion (8). Der Virusnachweis 
könnte daher auch einer konnatalen oder früher erworbenen CMV-Infektion entsprechen. Die 
bisherige Methodik erlaubt noch keine Differenzierung dieser beiden Infektionsformen. Da die 
hauptsächlich befallenen Gehirnanteile in den meisten Fällen nicht entlang der Sehbahn 
angeordnet sind, ist es wahrscheinlich, daß neben der direkten Verbreitung des Virus entlang 
von Axonen, und einer möglichen Präferenz des Virus für Zellen des Ependyms auch 
hämatogene Faktoren an der Ausbreitung des Virus beteiligt sind (9). So haben verschiedene 
Studien bei Patienten mitCMV-Retinitisaucheineallgemeine Virämie nachgewiesen ((10), und 
auch eine Störung der Blut-Retina-Schranke mit systemischer Antikörperbildung gegen retinale 
Gewebe ( 11 ). Die Faktoren, die diese Form der Virusausbreitung bestimmen könnten, sind 
jedoch weiterhin ungeklärt. Die Ausbreitung der menschlichenCMV-lnfektion des ZNS weicht 
offensichtlich in erheblichem Ausmaß von der in Nagetiermodellen ab. 
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Glaskörperzellen bei Uveitis 
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Klinisclie und oplitlialmologisclie Anamnese: 

Pat. 1: - 18-jährige Patientin 
- Visusverschlechterung seit 5 Monaten L > R 
- internistische Abklärung mit Virus-, Bakterien- und Antikörper-Screening o. B., HNO-Konsil o. B. 
- Diagnose: bds. intermediäre Uveitis vom vasoproliferativen Typ 
- Therapie: einmonatige systemische Steroidtherapie, ma"<. Einzeldosis '.250 mg 

Pat. 2: - 37-jährige Patientin 
- akute Visusminderung linkes Auge seit 14 Tagen 
- langjähriger systemischer Lupus erythematodes mit: 

Glomerulonephri tis 
ZNS-Beteiligung 
Herzbeteiligung (Myokardinsuffizienz) 
ANA 1 :640 (Nuldeohistone) 

- Z. n. Hashimotothyreoiditis 
- Diagnose: LA: CMV-Retinitis 
- Serologie: CMV early antigen negativ, CMV IgG 1:100000, lgM nicht nachweisbar 
- Therapie: orales Cyclophosphamid und Z.n. Cyclophosphamid-Stoßthempie i. v. (3 x l '.2'.20 mg) 

langjährige S teroiddauertherapie 
Z.n. Plasmapherese 

Pat. 3: - 32-jähriger Patient 
- akute Visusminderung und Schmerzen rechtes Auge, seit vier Wochen progredient 
- geringe Myopie 
- langjährige Colitis ulcerosa 
- Z.n. pseudomembranöser Colitis infolge Antibiotikatherapie 
- bekannte intestinale Candida-Mykose 
- Diagnose: RA: Canclidaendophthalmitis 
-Therapie: Z.n. langjähriger systemischer Immunsuppression mit Steroiden und Azathioprin 

systemische Antimykotikatherapie 

Ophthalmologische Befunde: 

PaL 1: - Visus: RA: 0.3, LA: 1 / 25 
- Vitreus: L > R diffus zelluläre Infiltation des Glaskörpers 
- Retina: LA: Gefäßeinscheidungen, epiretinale Faltelung im papillo-makulären Bündel 

Pat 2: - Visus: RA: 0.8, LA: 1 I 25 
- Vitreus: LA: Massive zelluläre Infiltration mit kräftigem Tyndall 
- Retina: LA: ausgedehnte intraretinale Infiltrate im temporal oberen Quadranten, Randbereich mit 

typischen Blutungen 

PaL 3: - Visus: RA: 1.0, LA: 0.1 
- V AA: RA: milder Vorderkammer-Reizzustand 
- Vitreus: RA: mäßige zelluläre Infiltration mit weißlichen Strukturen, Tyndall ++ 
- Retina: Makulaödem, epiretinale Infiltrate 



Makroskopie: 

- Gewinnung je 1 ml unverdünnten Glaskörpers zu Beginn der pars-plana Vitrektomie 
- Weiterverarbeitung mittels Zytozentrifugation 
- Fixierung 
- Kryokonservierung 
- Immunfluoreszenzfärbungen 
- verwendete Antikörper: CD4 CD3 1 

IL2 HLA DR 1 
CD 5 Kimlp 1 

CDS 
Transferrin 
CD 19 

CD2 
CD68 
CD14 

CD 20 CD45 RO CD45RA 
sofern ausreichend Material vorhanden 

- anschließende Giemsafärbungen 

Ergebnisse: 

Pat. l: T-Lvmphozvten: überwiegend T-Zell-Nachweis, wobei vor allem die zytotoxischen T-Zellen mit 
gezählten 25 % positive Reaktionen aufweisen 

Mononukleäre Phagozyten und Makrophagen: hoher Anteil Makrophagen, je nach Marker über 50 % 
B-Lvmphozvten: nicht nachgewiesen 
Sonstige: Interleukin 2-Rezeptor negativ, CD 45 RO positiv ·~ 
Besonderheiten: Schlieren- und Klumpenbildung 

Pat. 2: T-Lvmphozvten: 25 % zytotoxische T-Zellen, 4 % T-Helfer-Zellen 
Mononukleäre Phagozvten und Makrophagen: CD 68- und Transferrio-Marker negativ, Kimlp in sehr 

geringem Umfang positiv, kein Nachweis mononukleärer Phagozyten. 
B-Lvmphozyten: in sehr geringem Umfang nachgewiesen 
Sonstige: minimaler Interleukin 2-Rezeptor Nachweis 
Besonderheiten: überraschend hoher Anteil neutrophiler Granulozyten (über 50 %) 

Pat. 3: T-Lymphozyten: nur 5 - 10 % Gesamt-T-Zell-Nachweis, praktisch ausschliefllich T-Helfer-Zellen · 
Mononukleäre Phagozvten und Makrophagen: 40 % bis 88 % (je nach Marker) Makrophagen und 50 % 

mononukleäre Phagozyten 
B-Lymphozvten: B-Zell Anteil um 15 % 
Sonstige: Interleukin 2-Rezeptor negativ, hoher Prozentsatz CD 45 RO Anfärbbarkeit 
Besonderheiten: kein Nachweis von Granulozyten 

Kommentar: Bei der Aufarbeitung in vivo gewonnenen Glaskörpermaterials finden sich unterschiedliche 
Zellzusammensetzungen. Es gibt T-Lymphozyten-reiche, B-Lymphozyten-reiche und Makrophagen-reiche 
Glaskörper. Verschiedene Reaktionsmuster verschiedenen Erkrankungen oder Erkrankungsstadien zuzuorden 
gelang dabei bisher nicht 
Betrachtet man das Glaskörperpunktat eines einzelnen Patienten, stößt man auf diverse Probleme. Ein Vorteil der 
von uns gewählten Technik gegenüber der FACS-Analyse ist, daß die fluoreszenzmikroskopisch beurteilten 

. Präparate anschließend wie Blutausstriche nach der Giemsa-Methode gefärbt und lichtmikroskopisch auf Ihre 
Plausibilität hin überprüft werden können. Ferner kann durch die Verwendung von Rhodaminfarbstoff bei der 
ersten Färbung eine zweite Färbung mit ATC sowie gleichzeitig eine Kerngegenfärbung mit Ethidiumbromid 
am gleichen Präparat durchgeführt werden, was eine optimale Ausnutzung der nur geringen Menge des zur 
Verfügung stehenden Materials erlaubt 
Von Präparat zu Präparat kann im selben Glaskörper die Zellzusammensetzung oft sehr variabel sein. Dies macht 
die Interpretation der Befunde schwierig. Gleichzeitige Phakektomien mit konsekutiver Verunreinigung des 
Vitreus, Einblutungen sowie Klumpen- und Scblierenbildungen auf dem Prtiparat behindern die Auszählung. 
Letztere wurden besonders häufig bei der Diagnose "intermediäre Uveitis" innerhalb unseres Patientenkollektivs 
beobachtet und repräsentieren möglicherweise die klinisch zu beobachtenden snow-balls. Die stark schwankende 
Vulnerabilität der verschiedenen Zelltypen einerseits und die im gleichen Glaskörper zu findende deutlich 
unterschiedliche Vulnerabilität desselben Zelltyps andererseits stellt ein noch ungelöstes Problem dar. Die 
Verwendung unverdünnten Materials ist deshalb wichtig, damit nicht durch zugeführte im pH-Wert differierende 
Flüssigkeiten eine zusätzliche Zellyse ausgelöst wird. Inwieweit mechanische Verletzungen der Zellen zu Beginn 
der Vitrektomie eine Rolle spielen ist bisher nicht klar. Es empfiehlt sich daher zu Beginn der Glaskörper­
Verarbeitung eine Vital-Färbung der Zellen durchzuführen, um einen Eindruck Uber die Verwertbarkeit der 
Ergebnisse zu gewinnen. Bei der Betrachtung der Zellen bedarf es Erfahrung, um die zu beobachtenden 
Phänomene richtig einzuordnen. 



Dargestellt werden drei von sechzig bisher konsekutiv untersuchten Glaskörperpunktaten. Dabei konnte generell 
keine Korrelation zwischen der Dauer der Erkrank'llng und der Höhe der Zellzahl gefunden werden. 
Die Annahme, daß die gefundenen Ergebnisse repräsentativ für die jeweilige Grunderkrankung sind, kann bisher 
nur spekulativ sein und müßte in umfangreichen Studien mit hohen Patientenzahlen bei Minimierung bzw. 
Ausschluß bestimmter Störfaktoren überprüft werden. Ob und inwieweit die gefundenen Zellzusammensetzungen 
durch vorausgegangene systemische Immunsuppression oder frühere Operationen und Störungen der Blut-Retina 
~chranke am gleichen Auge beeinflußt werden muß zum jetzigen Zeitpunkt noch dahingestellt bleiben. Bei 
Uberwindung und weitergehender Standardisierung all dieser Probleme können möglicherweise 
pathophysiologisch wichtige Hinweise über die Pathogenese und Ätiologie verschiedener Uveitisformen 
gewonnen werden. 

An dieser Stelle möchte ich Herrn Dr. Bernhard Nölle, Oberarzt an der Universitäts-Augenklinik der Christian­
Albrecht Universität.Kiel, für die zur Verfügungstellung seiner über Jahre gesammelten Glaskörperpunktate und 
für die Anregung der durchgeführten Untersuchungen sehr herzlich danken. 
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1 Schnitt 

Ph. de Gottrau 

Auge eines "Harlequin"-Kindes 

Vorgeschichte 

Nach einer problemlosen Schwangerschaft von 38 Wochen Dauer kam ein 2.95 Kg 

schweres Mädchen zur Welt. Man stellte sofort das klinische Bild einer Harlequin­

lchthyose fest. Es wurde auf eine intensive Therapie verzichtet. Nach 2 

Lebenstagen starb das Kind. Eine Autopsie wurde durchgeführt. Die verschiedenen 

Untersuchungen zeigen lichtmikroskopisch und elektronmikroskopisch die 

typischen Befunde der Krankheit. 

Makroskopischer Befund 

Rechtes und linkes Augen mit den Abmessungen 17x15x15 mm ; 

Hornhautdurchmesser 1 Ox9 mm. Gute Durchleuchtbarkeit. Horizontale Eröffnung. 

Verdickte Hornhaut. Vergrösserte Linse mit den Abmessungen 3.75x5.75mm. 

Histopathologische Befunde 

Die Bindehaut, das Hornhautepithel sowie die Bowman'sche Lamelle erscheinen 

unauffällig. Das Hornhautstroma ist klar verdickt (1 mm) . Die Descemet'sche 

Membran und die Endothelzellen sind ebenfalls unauffällig. Der Kammerwinkel ist 

beidseits offen und die Iris zeigt einige kleine hintere Synechien. Die Linse ist 

vergrössert aber es gibt keine klare Zeichen einer Katarakt. Die Netzhaut liegt 

schön an. 

Diagnose 

- typisches "Harlequin"-Kind mit verdickter Hornhaut und vergrösserter Linse 

- 1 -
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Diskussion 

Die "Harlequin"-lchthyose ist eine seltene hereditäre autosomal dominante 

Hautkrankheit. Sie ist die schwerste bekannte Ichthyose. Ihre Lebenserwartung ist 

sehr kurz und nur einzelne Fälle können mit einer massiven und konstanten 

Behandlung während einiger Jahren überleben. Eine Frühdiagnose ist bereits 

während der Schwangerschaft durch eine Hautbiopsie oder eine Zytologie der 

amiotischen Flüssigkeit ll)öglich. Obwohl die erste Beschreibung im Jahre 1750 

stattfand, sind die Ursachen de~ Krankheit noch unklar. Die besten Hypothesen sind 

eine Mutation in der Proteindephosphorylation oder eine defekte Lipidsynthese in 

den Keratinozyten. Elektronmikroskopische Studien der Haut haben abnormale 

lamelläre Granula, eine Abwesenheit der lipidgefühlten extrazellulären Räume, 

eine erhöhte Anzahl von Desmosomen und "tight junctions", sowie gigantische 

Mitochondrien gezeigt. Die vorgestellten Schnitte dürften die ersten histologischen 

Beispiele eines "Harlequin"-Auges zu sein. Die Linse scheint die einzige betroffene 

ektodermale Struktur des Auges zu sein . Das Harnhautepithel und die Bindehaut 

erscheinen unauffällig. Die zweite Veränderung ist eine klar verdickte Hqrnhaut. 

Diese könnte mit einer Pathologie der Keratozyten, oder eventuell wie bei der 

CHED, mit defektiven Endothelzellen verbunden sein. 
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XXIV. JAHRESTAGUNG DER DEUTSCHSPRACHIGEN OPHTHALMOPATHOLOGEN 
Frankfurt am Main, 25.September 1996 

REZIDIVIERENDES TALGDRÜSENKARZINOM DER KARUNKEL 

M.Hanssens 

V.Andre, 74 Jahre alt, erwähnt in seiner Anamnese eine Nephrectomie und Huftgelenkprothese wegen Tuber­
kulose, ischämischen Myokardleiden, Herzdekompensation, Schlaganfall mit residueller rechter Hemiparese 
und leichter motorischer Aphasie, Prostatismus und Diabetes mellitus. 
Am 6/12/94 entfernt sein Augenarzt an der linken Karunkel eine runde, seit 6 Monaten anwesende Masse von 
0.7 cm, welche bei pathologischer Untersuchung als unvollständig entfernte, wenig differenzierte epitheliale 
Geschwulst von unbestimmtem Ursprung diagnostiziert wird. Immunhistochemie: SlOO und HMB45 negativ, 
CKB und CKL positiv. 
Der Tumor rezidiviert schnell im inneren Augenwinkel und der Patient \\ird am 13/2/95 für weitere Behand­
lung in das Universitätsklinikum überwiesen. 
Bei Untersuchung findet man eine feste unbewegliche Geschwulst oben im linken medialen Augenwinkel. Die 
Bindehaut und Tränenpunkte sind normal und die Tränenwege gut durchganglich. Die übrige Untersuchung 
zeigt keine nennenswerten Augenfehler. 
Ein RX-thorax zeigt nur eine Hernia diaphragmatica. CT von Gehirn und Orbita zeigt medial in linker Orbita 
eine scharf begrenzte tumorale Opacität mit homogener Kontrastfarbung und ohne Knochenerosion. Man sieht 
auch eine altersgebundene Atrophie des Hirncortex mit residueller temporaler Erweichungszone. Internistische 
Untersuchung gibt keine Anweisungen für Metastasierung. TDM des Halsgebiets zeigt normale Oropharynx, 
Rhinopharynx, Parotis und submandibuläre Drüsen. Es gibt keine pathologischen Lymphknoten. Abdominale 
TOM gibt normale Befunde. 
Am 17/3/95 wird der Tumor entfernt. Peroperative Gefrierschnitte zeigen tumorfreie Schnittrande. 
Der postoperative Verlauf ist normal. Im Mai 1996 ist der Patient bei guter allgemeiner Gesundheit ohne loka­
les Rezidiv oder Metastasen. 

Mikroskopischer Befund ("Fall 7689. 95) 

Man findet einen unvollständig verkapselden, dens zellulären Tumor von 2.4 x 1.8 x 1.7 cm. örtlich reicht der 
Tumor bis an die Schnittfläche. Der Tumor hat eine lobuläre Struktur, ist mässig differenziert und aufgebaut 
aus Strängen und Nesten von Zellen mit hyperchromatischen Kernen, prominenten Nukleolen und starkem 
Pleiomorphismus. Man findet Nekroseherde und zahlreiche Mitosen. Um die Strängen herum gibt es eine 
schwere lympho-plasmazytäre Infiltration. Einige Zellen haben ein helleres Aussehen mit spumösem vakuolä­
rem Z)1oplasma und zentralem Kern. Andere sind polygonal mit reichlichen Z)1oplasma. Die Mucinfarbung ist 
negativ. Die Fettfarbung ist positiv im Zentrum der Lobulen und in einigen polygonalen Zellen. Um den Tumor 
herum gibt es eine mässige entzündliche Infiltration. 
D/ Mässig differenziertes Talgdrüsenkarzinom der Karukel 

Diskussion 

Obwohl das Augenlid der häufigste Sitz im Körper ist (6), ist das Talgdrüsenkarzinom (TDK) trotzdem ein 
seltener Tumor in Augenlid und Karunkel. Die Frequenz wird geschätzt auf 1.5-5% von malignen Tumoren 
der Lider (2,3). TDK der Karunkel ist eben nog seltener: RAO et al. erwähnten 7 Fälle auf 95 TDK der Lider 
(7), und LUTHRA et al. haben 1 Fall gefunden auf 112 Tumoren der Karunkel (5). Nach KASS et al. entstehen 
5-11% der TDK in der Karunkel (3). 



TDK wird vorwiegend bei Frauen und im Femen Osten gefunden, undjenzeits des 45.Lebensjahres ( 3,6,8 ). 
Das Oberlid ist doppelt so häufig befallen wie das Unterlid (6). . . . 
Das TDK kann gut umschrieben oder diffus infiltrierend wach~en ~~). Khmsch kann :S all~r~~nde berugnen 
und malignen Tumoren nachahmen. Häufig wird es auch als einseitige Blepharo-Konjunkttvttis fehlgedeutet 
wenn es um ein pagetoides in Konjunktivalepithel wachsendes TDK geht (6). 
Histologisch underscheidet man lobuläre, komedokarzinomatöse, papilläre und gemischte Typen, welche gut, 
mässig oder wenig differenziert sind und wenig, mässig oder stark infiltrierend wachsen (7). In 40-80% der 
Fälle kann pagetoides Wachstum gefunden werden (3). 
Rezidive treten meistens innerhalb 5 Jahre auf, entweder in Augenlider und Orbita (6-17%) oder in regionalen 
präaurikularen und submandibularen Lymphknoten (15-30%). Hämatogene Metastasen werden in Lungen, Le-
ber und Schädel gefunden ( 2,3 ). 
Die Tumore des Unterlids haben eine bessere Prognose als die des Oberlids (3 ). Die Mortalität bei TDK der Li­
der und Karunkel wird global auf 6-30% geschätzt ( 1,3,7) und auf 14% für die TDK der Karunkel ( 7 ). 
Prognostisch ungünstig sind: Lokalisation im Oberlid, Evolution von mehr als 6 Monaten, infiltratives Wachs­
tum, mässige bis geringe Differentiation, multizentrischer Ursprung, intra-epitheliale karzinomatöse Änderun­
gen und Invasion der Orbita und Gefässe ( 7 ). 
Full-thickness Lidresektion gibt die beste Resultate ( 2,3,7 ). Exenteration ist angewiesen bei Invasion der Orbi­
ta und radikale Nackendissektion bei lymphogener Ausbreitung ( 3,7 ). Kryotherapie kann von Nutzen sein l:iei 
pagetoidem Wachstum ( 4 ). Radiotherapie und Chemotherapie geben wenig Erfolg (2). 
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Varicosis orbitae 

Anamnese: 

Augenklinik der Universität 
Mathildenstraße 8 
80336 München 
Tel.: 089 - 5160 3811 
Fax: 089 - 5160 5160 

Die 73-jährige Patientin (B.P.) klagte erstmals über Schmerzen und Rötung am 
rechten Auge. Seit Kindheit bestand ein rechtsseitiger Exophthalmus, seit 1 o 
Jahren eine Amaurose. Das linke Auge war unauffällig. Augenoperationen wurden 
bisher nicht durchgeführt. Die allgemeine Anamnese war leer bis auf eine Struma 
diffusa. 

Untersuchungsbefund: 
Visus: rechts keine Lichtscheinwahrnehmung, links cc 0,6. Augeninnendruck rechts 
38, links 16 mmHg applanatorisch. Exophthalmometrie nach Hertel: 25-112-15. 
RA: eingeschränkte Motilität in alle Richtungen. Divergenzstellung. Bindehaut mit 
mäßiger gemischter Injektion und Stauung episkleraler Gefäße. Hornhaut glatt, klar 
und glänzend. Vorderkammer mit geringem Tyndall, keine Zellen. lrisatrophie. 
Cataracta matura. Fraglich Fundusrot sichtbar. 
LA: reizfreie vordere Augenabschnitte. Cataracta incipiens, ansonsten 
Normalbefund. 
Ultraschalluntersuchung der rechten Orbita: retrobulbär sehr große, mäßig gut 
abgegrenzte Raumforderung mit Septen, die praktisch die gesamte Orbita ausfüllt. 
Der N. opticus verläuft durch den Tumor hindurch. 
CT der rechten Orbita (ohne Kontrastmittel): weichteildichter, partiell verkalkter 
retrobulbärer Tumor. Arrosionen des knöchernen Orbitadachs und partiell der 
dorso-lateralen Orbitawand sowie des Os frontale im Bereich des Sinus frontalis. 

Therapie: Enukleation des rechten Auges und Exzision des Orbitatumors. 

Pathologischer Befund (M-Nr. 88828): 

Makroskopie: Formalinfixiertes Orbitaexzidat (ca. 20 x 24 mm) mit weitlumigen, 
blutgefüllten Gefäßen an der Oberfläche. In einem oberflächlichen Gefäß findet sich 
eine annähernd runde, verkalkte Struktur. 
Mikroskopie: HE-Färbung. Im Orbitaexzidat finden sich multiple Hohlräume 
unterschiedlicher Größe mit endothelialer Auskleidung, die teils rund und teils 
unregelmäßig geformt sind. Diese Hohlräume sind mit Erythrozyten und I oder 
eiweißreicher Flüssigkeit ausgefüllt. Dazwischen besteht ein bindegewebiges 
Stroma. Die Färbung mit Mallory's Phosphorwolframsäurehämatoxylin zeigt, daß 
intrastromal stellenweise Muskulatur vorliegt. Vereinzelt ist eine chronische 
Entzündungsreaktion im Stroma sichtbar. Am Rand des Präparates findet sich 



unauff~llige~ Fettgewebe, ~ber keine Begrenzung durch eine Kapsel. An einer 
Stelle 1m Prap.arat bes.teht eine runde hyaline Struktur mit im Zentrum beginnender 
Verkalkung, die von dichtem kollagenen Bindegewebe umgeben wird. 

Histopathologische Diagnose: Varicosis orbitae mit Phlebolithen 

Diskussion: 
Varizen der Orbita können in zwei Gruppen eingeteilt werden (1 ,4): primäre 
Varizen, die aufgrund einer congenitalen venösen Maiformation der Orbita 
entstehen sowie sekundäre Varizen, die durch intrakranielle oder orbitale arterio­
venöse Shunts verursacht werden. Klinisch auffällig werden die congenitalen 
Varizen durchschnittlich in der dritten Lebensdekade, jedoch existiert eine große 
Schwankungsbreite hinsichtlich des Manifestationsalters (1 ). 
Genaue Daten zur Häufigkeit von Orbitavarizen existieren nicht. 1 n der Literatur 
wird seltenes Auftreten vermutet (1,2A) Aus radiologischer Sicht sind Varizen 
relativ häufige Zufallsbefunde (3). 
Das klinische Leitsymptom ist der intermittierende Exophthalmus, der bei 
Druckerhöhung im venösen System des Kopfes in Erscheinung tritt (Kopftiefhaltung 
oder Valsalva-Manöver) (1,4,5). Begleitsymptome können sein Schmerzen, 
konjunktivale Rötung und Stauung retinaler Venen, gelegentlich auch 
Lidschwellung (4) bei anterior in der Orbita gelegener Läsion. Eine Optikusatrophie 
ist selten (4). Nach einer Erhöhung des Augeninnendrucks sollte gesucht werden. 

Das histopathologische Bild wird von weiten Gefäßlumina geprägt (1 ), in denen 
häufig ausgedehnte Thromben vorhanden sind (2,4). Die Wände dieser Hohlräume 
sind dick und enthalten neben Bindegewebe auch glatte Muskelzellen (2). Durch 
die relativ dicken Wände ergibt sich eine Abgrenzung zum cavernösen 
Hämangiom, das schmale Trabekel zwischen den erythrozytengefüllten Räumen 
aufweist (2,4). Oft finden sich Ansammlungen von Lymphozyten. Eine follikelartige 
Anordnung ist nicht untypisch (1 ). Gelegentlich liegen Phlebolithen in den venösen 
Hohlräumen, die röntgenologisch nachgewiesen werden können und als 
diagnostisches Zeichen für Orbitavarizen gelten (1 ). Differentialdiagnostisch kommt 
ein cavernöses Hämangiom infrage, das jedoch nur sehr selten eine Kalzifizierung 
aufweist (4). Die Organisation und Kalzifizierung von Thromben wird als 
Mechanismus der Phlebolithentstehung angesehen (1,4,5). Möglicherweise wirken 
die Größe der Varizen und die Dauer des Bestehens förderlich auf eine 
Steinentstehung (2). 

1. Duke-Eider S, MacFaul P. The ocular adnexa. In: Duke-Eider S, ed. System of 
ophthalmology. London: Henry Kimpton, 197 4: 825 - 834. vol XI 11. 
2. Henderson J, Campell RJ, Farrow GM, Garrity JA. Orbital tumors. New York: 
Raven Press, 1994: 128 - 132 
3. Hasten N. Auge und Orbita: Radiologische Differentialdiagnostik. Stuttgart: 
Thieme, 1995 :43 - 47 
4. Jakobiec F, Jones 1. Venous malformations. In: Jones 1, Jakobiec F, ed. Diseases 
of the orbit. Hagerstown, MD: Harper & Row, 1979: 283 - 286 
5. Rodgers 1, Jr. AG. Orbital varix. In: Albert D, Jacobiec F, Robinson N, ed. 
Principles and practice of ophthalmology. Philadelphia: WB Saunders Company, 
1994: 1975. vol 3. 



XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmolo-Pathologen (DOP) 
25. September 1996 in Frankfurt am Main 

Intraokulare Blutungen unter Antikoagulantientherapie 

C.Hirsch 

Augenklinik der Universität Heidelberg 
Direktor: Prof. Dr. H.E. Völcker 

Patient: M.K., geb. 14.2.25 
Histo. Nr. 19407 
l HE-Schnitt, 2 Diapositive 

Kasu istik: 

1983 Erstvorstellung in der Univ.-Augenkl inik Heidelberg 
R/L Umschriebene retinaJe Pigmentepithelabhebung 

3195 R ausgedehnte subretinale Hämorrhagie mit zentraler diszifonner Narbe 
Visus R HBW (anamnestisch st. Sommer'94 Visusverlust) 
Tensio R 14 mmHg, L 19 mmHg, Quick 21 % 

9195 R akutes Winkelblockglaukom, Rubeosis iridis, VK-/GK-/ 
subretinale ex1ensive Blutung mit Schmerzen 

Visus R def.LSP, L 0.1 . 
Tensio R 50 mmHg, L 22 mm Hg, Quick 24% 
= Enukleation R 

In der Anamnese fand sich kein Anhalt für ein vorangehendes Trauma, klinisch kein 
Hinweis auf HH-Ulzeration oder Bulbusperforation 

8/96 L subretinale Hämorrhagie, an eine geographische Atrophiezone angrenzend 
Visus L 0.08, Tensio L 22 mmHg 

Allg. Erkrankungen: Z. n.Apoplex 1957, Z.n.Mitralklappenersatz 1977 
Marcumartherapie seit 1977 
art. Hypertonie 



.\lakroskopie: 

~ußerl i ch um·ersehrter rechter Bulbus mit dilatierter entrundeter Pupille und aufgehobener 
emgebluteter Vorderkammer. Bulbusmaße: anterior/posterior 23 mm, horizontal 23.5 mm, 
' ertikal :?A mm. 

ach hori zontaler Eröffnung des Bulbus erkennbare Vorverlagerung der fris und Linse 
durch eine massiYe subretinale Blutung mit vollständiger Netzhautablösung und großer 
weißlicher Narbenplatte subreti nal mit darunterliegenden alten und frischen Hämorrhagien. 

Mikroskopie: 
Die Hornhaut weist ein intra-und interzelluläres Epithelödem und irreguläre Schichtung der 
Stromalamel len mit stel Jen weise vermehrter Zellkerndichte auf. Die Vorderkammer zeigt 
sich vollständig mit eosinophilem Material gefüllt, das Iris-Linsen-Diaphragma ist nach 
vorne verlagert mit Verlegung der Kammerwinkelregion. Das Irisstroma ist verdickt, es 
besteht eine ausgeprägte Rubeosis iridis. Im Ziliarkörperbereich erkennt man eine akute 
entzündliche Reaktion mit segmentkemigen Granulozyten. Hinter der Linse und vor dem 
Ziliarkörper liegt atrophisches Netzhautgewebe, durch extensive subretinale Hämorrhagie 
hierhin verlagert. Am hinteren Pol befindet sich eine subretinale fibrovaskuläre Membran 
mit Einblutungen und hämosiderinbeladenen Makrophagen, letztere in der Berliner-Blau­
Färbung gut zu erkennen. Die Berliner-Blau-Färbung zeigt auch eine Siderose der Netzhaut 
und positive Reaktion im Bereich des RPE. Das RPE ist stellenweise defekt, es finden sich 
proliferierende RPE-Zellen mit Ausbildung fibrovaskulärer Membranen. Die Netzhaut ist 
komplett abgehoben und atrophisch, die Aderhaut ebenfalls atrophisch. In den subretinalen 
Blutmassen imponieren sogenannte „cholesterol clefts". 

Diagnose : Rechter Bulbus mit folgenden Veränderu ngen: 

1. Endo-/Epitheldekompensation der Hornhaut 
2. Eosinophiles Exsudat in der teilweise aufgehobenen Vorderkammer 
3. Sekundä res \Vinkelblockglaukom mit Rubeosis iridis 
4. Vorverlagerung des Iris-Linsen-Diaphragmas 
5. Amotio retinae totalis 
6. Ausgedehnte subretinale Hämorrhagien 
7. Subretinale fibrovaskuläre Membran 
8. Opticusatrophie 
9. Siderosis bulbi 

Diskussion: . 
Im histopathologis~hen Labor der Universitäts-Augenklinik Heidelberg wurden im Verlauf 
der letzten vier Jahre noch zwei weitere Bulbi mit hämorrhagischem Winkelblockglaukorn 
unter Antikoagulantientherapie untersucht. Zusammen mit der wiederholten klinischen 
Beobachtung von okulären Blutungen unter Einnahme von Aspirin oder Marcumar stellt 
sich die Frage der ursächlichen Bedeutung dieser Medikation. 
Bei der Durchsicht der Literatur fi el eine häufige Assoziation der aJtersabhängigen 
Maculadegeneration mit massiven subretinalen und/oder vitrealen Blutungen auf. Bei 
Zusammenfassung mehrerer Publikationen (1,2,3,5,6,7,9) zeigte sich, daß nur ca. ein Viertel 
der betroffenen Patienten mit solchen massiven Hämorrhagien orale Antikoagulantien zum 



Zeitpunkt der Blutung einnahmen, und zwar ausschließlich Cumarine. Das Ausmaß der 
H~morrha.g ie .unterschied sich nicht von den Patienten ohne Antikoagulationstherapie. 
Eine Pubh kat1on ( 4) beschreibt auf die Macula beschränkte Hämorrhagien bei 109 
Patienten. auffallend ist hier der hohe Anteil der Patienten mit einer gerinnungshemmenden 
\.'1edikat1on. -t9°o erhielten Aspi rin. 6% Cumarine. Über das Vorliegen einer AMD werden 
keine detai llierten Angaben gemacht. 
lm Vergleich zur Normalbevölkerung der gleichen Altersgruppe ist ctie Zahl der 
Hypertoniker bei den Patienten mit intraokularen Hämorrhagien nicht erhöht. 
Von den genannten Hämorrhagien müssen intra- und postoperative, sowie traumatische 
expulsive Hämorrhagien abgegrenzt werden ( 8). 
Grundsätzlich scheint das Vorliegen eines locus minoris resistentiae, z.B. in Form von 
neovaskulären subretinalen Membranen, Hauptursache und Voraussetzung für das 
Auftreten massiver spontaner intraok ularer Hämorrhagien zu sein. Die Bedeutung der 
Antikoagulantientherapie und der Hypertonie ist anhand der vorliegenden Arbeiten nicht 
eindeutig zu klären. 
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XXIV . .Jahrestagung der deutschsprachigen Ophthalmo-Pathologen CDOP) 
25. 9. 1996 in Frankfurt 

Mischbild einer sympathischen Ophthalmie 
mit phakoanaphylaktischer Uveitis 

S.O. geb. 27.08.92 
Hist.-Nr.: 8261/96 

Klinische Vorgeschichte: 

R. Jahn 
Augenklinik der 
Johannes Gutenberg - Universität 
55101 Mainz 

Der dreijährige Patient hatte sich nach Explosion einer Sprudelflasche eine perforierende 
Hornhaut -Iris-Sklera-Verletzung am LA zugezogen. 

Klinischer Befund und Verlauf: 
Bei der zweiten Narkoseuntersuchung 6 Wochen nach Wundversorgung bestand am Unfall­
Auge eine Linsentrübung, hintere Synechien, Irishyperämie und eine Totalamotio. 
Das unverletzt gebliebene Partnerauge zeigte erstmals ebenfalls eine Linsentrübung und breite 
hintere Synechien. 
Bei dringendem Verdacht auf eine sympath. Ophthalmie wurde das verletzte Auge enukliert. 
Eine immunsuppressive Therapie mit Cyclosporin A und Steroiden wurde eingeleitet. 
Aufgrund einer visusmindemden Cataracta complicata bei stets schwelender Uveitis erfolgte 
eine Linsenextraktion und vordere Vitrektomie am letzten Auge. Postoperativ besteht derzeit 
ein stabiler Zustand ohne weitere klinische Verschlechterung. 

~ Mikro*opischer Befund: 
In der Ubersicht ausgeprägte granulomatöse Infiltration perilentikulär im Bere~ch der gesamten 
vorderen Uvea. Die Linse ist noch am Ort. Unterhalb der nur noch z.T. intakten Linsenkapsel 
sind Linseneiweiß phagozytierende Zellen zu erkennen.Die Netzhaut ist serös abgelöst. Dalen­
Fuchs Knötchen finden sich nicht. Die gesamte Aderhaut ist von Entzündungszellen 
durchdrungen, die Gefäße vermehrt gefüllt. Es finden sich zahlreiche Makrophagen, 
melaninphagozytierende Fremdkörper-Riesenzellen und Epitheloidzellen. Auch in der 
aderhautnahen Sklera lassen sich um Melanozyten herum mehrere Entzündungszell­
ansammlungen nachweisen. In der Immunhistologie besteht neben einer stark positiven 
Färbung für CD3 und CD68 auch eine deutliche , sich auf die gesamte Aderhaut ausdehnende 
Färbung für L26 positive Lymphozyten. 

Kommentar: 
Der hier beschriebene Fall zeigt einen klassischen Mechanismus mit Entwicklung einer sympath. 
Ophthalmie (SO) in weniger als sechs Wochen nach perforierenden Verletzung. 
Trotz des Fehlens von Dalen-Fuchs Knötchen kann aufgrund der Klinik und Befunde mit 
Epitheloidzellansammlungen in der Aderhaut und entzündlicher Sklerabeteiligung die Diagnose 
einer sympath. Ophthalmie gestellt werden( 1 ). Die im Präparat auffallenden ausgeprägten 



' " 
Infiltrate um die Linse lassen zunächst an eine phakoanaphylaktische Uveitis denken. Die 
Immunhistologie zeigte, ähnlich wie in bereits beschriebenen Fällen (2), neben der zu 
erwartenden T-Zell-Reaktion(3) auch eine starke B-Zell-Reaktion. 
Mischbilder sind nicht ungewöhnlich und werden in der Literatur in 14% bis 46% 
angegeben( 4,5). 
Im vorliegenden Fall hält die Uveitis auch nach erfolgter Enukleation und unter topischer, 
sowie systemischer Therapie noch an. Die immunsuppressive Therapie im Kindesalter ist 
belastet durch die potentiell starken Nebenwirkungen. Steroide allein reichen im beschriebenen 
Fall nicht aus. 
Neuere Ansätze zur friihzeitigen Erkennung bzw. Verlaufs- und Therapiekontrolle einer SO 
sind die Serumbestirnmung von Beta-2-Mikroglobulin(6) und Sialinsäure(7), sowie die 
Tyndallometrie(8). 
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review of 105 cases (1913-1978).0phthalmology 1980; 87 :109-121 
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immunohistochemistry study of four cases. Germ. J Ophthalm 1996 ; 5: 98-103 
3. Chan C-C, BenEzra D, Rodriguez MM, Nussenblatt RB: lmmunohistochemistry and 
electron microscopy of choroidal infiltrates and Dalen-Fuchs nodules in sympathetic 
ophthalmia. Ophthalmology 1985; 92: 580-590 
4. Croxatto JO, Rao NA, McLean JW, et al: Atypical histopathologic features in sypathetic 
ohthalmia. A study of a hundred cases. lnt Ohthalmol 1981; 4: 129-135 
5. LubinJR, Albert DM, Weinstein M: Reply to „letter to the Editor". Ophthalmology 1982; 89: 
1291-1292 
6. Sen DK, Sarin GS, Mathur :rvID: Serum beta-2 micoglobulin level in sympathetic 
ophthalmitis. Acta-Ophthalmol-Copenh. 1990; 68(2): 200-204. . . . . . 
7. Lamba PA, Pandey PK, Sarin GS, Mathur MD: Serum s1al1c acid levels m patients with 
sypathetic ophthalmitis. Acta-Ophthalmol-Copenh. 1993; 71(2):,.833-835 . . 
8. Nguyen NX, Kuchle M, Naumann G: Tyndallometrie zur Uberwachung der Therapie bei 
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Epibulbäres Plattenepithelkarzinom als Maskeradesyndrom 

A. Jünemann 

Klinik 
Ein 61-jähriger Patient stellte sich erstmals vor 11 Jahren mit einem zentralen Ulcus cornae, 
Pterygium und einer Pseudoptosis bei uns vor. Vier Jahre zuvor hatte der Patient eine Verätzung an 
diesem Auge am Arbeitsplatz erlitten. Ansonsten ist der Patient , abgesehen von einem Magenulcus 
mit Z.n. Operation, bis heute gesund. Das linke Auge ist bis heute unauffällig mit vollem Visus. 
Aufgrund der Therapieresistenz und Schmerzen wurde im Februar 1985 eine lamelläre Keratoplastik 
(7,3/7,7mm) durchgeführt. Histologisch stellten sich zentrale nichtvaskularisierte Narben im 
oberflächlichen Hornhautstroma mit Bowmanverlust und Stromaverdünnung dar. Der Patient klagte 
im gesamten weiteren Krankheitsverlaufs praktisch immer über Schmerzen. 4 Monate postoperativ 
zeigte sich von 10 bis 2 Uhr eine oberflächliche Vaskularisation der Hornhaut, welche im weiteren 
Verlauf deutlich zunahm und zu einer fleischartigen Verdickung des Hornhautepithels führten, die 
als Hornhautpannus gedeutet wurde. Unter lokaler Steroidtherapie kam es zu einer Rückbildung 
dieses Befundes, der 5 Jahre relativ unverändert blieb. Wegen eines Pannus vasculosus und 
avaskulärer Hornhautnarben erfolgte im Juni 1993 eine perforierende HLA-typisierte Keratoplastik 
(5,0/5,5mm). Histologisch fanden sich avskuläre Hornhautstromanarben und ein vaskularisierter 
Pannus degenerativus. Ein halbes Jahr postoperativ stellte sich von 6 bis 9 Uhr peripher ein Pannus 
vasculosus dar. Wegen Sicca-Problematik mit einem Infiltrat bei 5 Uhr auf der Wirtshornhaut wurde 
ein Punktum-plaque implantiert. Im weiteren Verlauf kam es zu einer chronisch fokalen 
Transplantatreaktion. Unter der klinischen Differentialdiagnose hypertropher Pannus, 
Granulationsgewebe bzw. Keratoakanthom erfolgte eine dreimalige Abgetragung des im Bereich 
des Limbus und der angrenzenden Hornhaut und Bindehaut temporal unten von 6 bis 9 Uhr 
gelegenen Prozesses. Aufgrund des histologischen Nachweises eines invasiven Karzinoms im 
dritten Exzisat erfolgte im März 1995 eines exzisionelle Biopsie dieses Areals. 
Im Mai 95 stellte sich der Patient erneut mit einer knotigen Verdickung im Limbusbereich von 6 bis 9 
Uhr und einer zusätzlichen Oberlid- und Unterlid-Verdickung lateral sowie Schmerzen vor. Unter der 
Differentialdiagnose eines pagetoid wachsenden Talgdrüsen- bzw. adenoidzystischen 
Tränendrüsen-Karzinoms wurde eine Konjunktivektomie von 6 bis 9 Uhr, eine Probeexzision des 
Ober- und Unterlides durchgeführt. Histologisch wurde im Bindehautexzisat ein invasives Karzinom 
nachgewiesen, das Lidgewebe war tumorzellfrei. Daraufhin erfolgte eine modifizierte Enukleation mit 
Konjunktivektomie. 
Makroskopie 
Bulbusmaße: 24mm anterior-posterior, 22mm vertikal äquatorial, 23mm horizontal äquatorial, 
Hornhautdurchmesser: 11 mm vertikal, 11,5mm horizontal, Optikus 13mm, von 8 bis 11 Uhr 
anhängendes Bindehautgewebe. Hornhaut in der unteren Hälfte mit einer Grenze von 5 bis 9 Uhr 
weißlich verdickt. Bei 1 Uhr radiär zum Limbus liegender Einzelknopffaden. Durchleuchtbarkeit gut. 
Bulbuseröffnung durch das anhängende Bindehautgewebe hindurch von % 3 nach % 9 Uhr eröffnet: 
Linse am Ort, Glaskörper flüssig und klar, Netzhaut liegt an, Sklera unauffällig. 
Histopathologischer Befund 
Uchtmikroskopie: Hornhautepithel peripher verbreitert mit milder Dyplasie. Hornhaut zur Hälfte durch 
ein bis zu 300µm messendes Tumorgewebe ersetzt, nach peripher unter dem Bindehautepithel bis 
zur pars plicata reichend. Bindehaut peripher unauffällig. Tumorzellen mit ausgeprägter 
Kempolymorphie, prominenten Nukleoli (bis 3) und Mitosefiguren. Reichlich helles Zytoplasma, 



teilweise Spindelzellformation. Tumorzellen durchbrechen Bowmansche Lamelle, breiten sich in 
Strängen zwischen den Kollagenlamellen aus und reichen bis zur Descemetschen Membran. 
Kollagenfasem weitgehend durch ungeordnetes, die Tumorzellen umgebendes fibröses Gewebe 
ersetzt. Zwei Descemetdefekte mit durchgreifender Irregularität der Stromalamellen und liegendem 
Fadenmaterial. Retrokomeal fokal spindelförmige Zellen. Peripherer Defekt der Bowmanschen 
Lamelle mit Irregularität der Stromalamellen im oberen Stromadrittel und liegendem Fadenmaterial. 
Zwischen Epithel und Bowmanscher Lamelle zellarmes fibröses, teils von Gefäßen und 
Lymphozyten durchsetztes Bindegewebe. Kammerwinkel zu beiden Seiten offen. Linse mit 
artefiziellen Spaltbildungen. Artefiziell vom Pigmentepithel abgehobene Netzhaut mit regelrechter 
Schichtung. Peripher in der äußeren Kömerschicht zahlreiche, teils konfluierende Zysten. Optikus 
unauffällig. Zahlreiche Melanozyten im Bereich der Iris (vordere Stromalamelle), Ziliarkörper, 
Aderhaut und Sklera. Im Bereich der lriswurzel Zyste des iridalen Pigmentepithels. Muzikarmin- und 
AMP-Färbung im Bereich des Tumors negativ. 
Elektronenmikroskopie: Deutliche Kempolymorphie mit prominenten Nukleoli, im Zytoplsma 
endoplasmatisches Retikulum sowie Polyribosomen. Tonofilamente und typische Desmosomen 
nicht nachweisbar, an enddifferenzierte Desmosomen erinnernde Zellkontakte. 
lmmunhistochemie: S100 negativ, HMB45 negativ, Zytokeratin-Marker negativ. 
Histopathologische Diagnosen 
1) Undifferenziertes invasives Karzinom der Homhaut, 2) Pannus degenerativus et vasculosus 
inflammatorius, 3) Durchgreifende, nichtvaskularisierte Homhautstromanarben mit~ 
korrespondierendem Descemetdefekt (Z.n. perforierender Keratoplastik 6/93), 4) Oberflächliche 
periphere Homhautstromanarbe (Z.n. lamellärer Keratoplastik 2/85), 5) Melanosis oculi, 6) Zyste des 
iridalen Pigmentepithels im Bereich der lriswurzel, 7) Mikrozystoide Degeneration der peripheren 
Netzhaut. 
Kommentar ~ 

·ff. 

Die erstmals von von Graefe 1860 als Epithelioma beschriebenen Plattenepithelkarzinome der -:„ 
t: Konjunktiva werden heute unter dem Begriff der ocular surface squamous neoplasia (OSSN) 
~. zusammengefasst und umfassen dysplastische und karzinomatöse Prozesse sowohl konjunktivalen ~ 

als auch komealen Ursprungs (1). Diese Prozesse der Augenoberfläche sind selten, ihre lnzidenz ~. 
wird in einer Populations-basierten Studie mit 1,9/100.000/Jahr (2) angegeben. Ihr Anteil an den ; 
Tumoren des Auges und der Orbita beträgt 4 bis 14% (1). Sie kommen zu fast 100% bei männlichen -.,~ 
Kaukasiem mit einem mittleren Alter von 56 Jahren (4 bis 96 Jahre) vor (1). UV-Licht (3), human 
papilloma virus (HPV)-16 (in Kombination mit UV-Licht) (4), sowie Expostion mit chemischen 
Substanzen, Trauma der Augenoberfläche, Vitamin A-Mangel oder Zigarettenrauch werden im 
Zusammenhang mit ihrer Entstehung diskutiert. Klinisch präsentieren sie sich als lokal 
umschriebene oder diffuse, leicht erhabene, grau bis rötliche Läsionen mit wechselndem 
Gefäßanteil, die am nasalen oder temporalen Limbus im Bereich der Lidspalte lokalisiert sind. Die 
Differentialdiagnose umfasst Pterygium, Papillom, Pingueculum, Dykeratose, Nävus, malignes ~ 
Melanom, pyogenes Granulom, Dermoid, Keratoakanthom, pseudoepitheliomatöse Hyperplasie, 
orbitale Zellulitis, lymphoproliferative Prozesse, virale Keratitis, komealer Pannus und andere 
(Literatur bei 1). 
In der nicht einheitlichen Nomenklatur der invasiven Plattenepithelkarzinome kann der demonstrierte 
Tumor als ein undifferenziertes, großzelliges Karzinom klassifiziert werden. Der fehlende Nachweis 
von Tonofilamenten, typischen Desmosomen sowie einer positiven Zytokeratin-Reaktion ist unseres 
Erachtens auf die Entdiffenzierung des Tumors zurückzuführen. Ist neben dem konjunktivalen auch 
ein rein komealer Ursprung der OSSN beschrieben (5, 6), so ist das Ursprungsepithel im 
vorliegenden Fall nicht eindeutig zu klären. Am ehesten ist das Karzinom jedoch von den 
Limbusstammzellen ausgegangen. 
Literatur 
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Lensifizierung der Hornhautrückfläche 

Thomas Kohnen 
Cullen Eye Institute, Baylor College of Medicine; Houston, TX, USA 

(Koautoren: Douglas D. Koch, Ramon L. Font, Baylor College of Medicine, Houston) 

Vorgeschichte: Ein 19-jähdger Inder ohne Systemerkrankungen erlitt 1989 am linken Auge 
eine oberflächliche Hornhautverletzung und entwickelte ein nicht heilendes Homhautulcus. 
Mehrere Monate später wurde eine perforierende Keratoplastik+ ECCE ohne IOL-Implantation 
in Indien durchgeführt. Der Patient stellte sich erstmals mit einem Sehvermögen von 1.2 (RA) 
und Handbewegung (LA) im April 1992 in Texas vor. Die Vorderabschnittsuntersuchung zeigte 
keine pathologischen Veränderungen am rechten Auge, am linken Auge fand sich eine diffus 
getrübte Hornhaut mit oberflächlichen und tiefen Vaskularisationen. Die Vorderkammer war nur 
im inferonasalen Quadranten einsehbar. Sie erschien flach und enthielt weißliche Ablagerungen. 
Der Augeninnendruck beu11g 45 mm Hg (LA). Die B-Bild Echographie zeigte eine Aphakie und 
einen unauffälligen Hinterabschnitt Trotz Betablockern und oralen Karboanhydrasehemmem 
konnte der Augeninnendruck nicht unter 40 mm Hg gesenkt werden. Ende April wurde eine 
Nd:YAG Laserzyklophotokoagulation durchgeführt und der Druck senkte sich auf 18 mm Hg. 
Fünf Monate später folgte eine Rekeratoplastik und Pars plana-Vitrektomie (wegen erhöhtem 
retrolentalen Druck mit vorgewölbter Vorderkapsel). Intraoperativ bestättigte sich die aphake 
Situation bei intakter Hinterkapsel. Fibrotisch, pigmentiertes Irisgewebe war mit der Hornhaut 
veiwachsen und verschloß den Kammeiwinkel und Kapselfomix über 360°. Versuche, die 
peripheren Synechien zu lösen, schlugen fehl. 

Makroskopischer Befund: Das runde Hornhautpräparat maß 7 ,5 mm im Durchmesser und 
war getrübt. Ein zirkuläres Band von uvealem Pigment sowie vereinzelte Pigmenthaufen 
hafteten an der peripheren Homhautrückt1äche. 

Mikroskopischer Befund: Das Homhautepithel war leicht verdickt ( 6-7 Zellagen). Die sehr 
dünne Bowman 'sehe Membran war an mehreren Stellen unterbrochen und mit einem 
fibrovaskulären Pannus durchsetzt, in dem sich vereinzelte Epithelinseln befanden. Das Stroma 
war ödematös verdickt und zeigte in der mittleren Pelipherie Vaskularisationen. Die 
Descemet'sche Membran (7,5 µm) war gefältelt und stand in Verbindung mit einer 
retrokomealen kollagenösen Membran. In den peripheren Anteilen des Schnittes fand sich 
atrophisches Irisstroma und Sphinktermuskel, an die sich eine dicke PAS-positive Membran, die 
der Vorderkapsel entsprach, anschloß. Diese Membran endete abrupt in eine hyalynisierte, 
kollagenöse Membran, die Inseln von Epihelzellen enthielt. Jede dieser Inseln war von einer 
dünnen, PAS-positiven Basalmembran umgeben. Auf den Präparaten konnten keine 
Endothelzellen identifizie1t werden. Auf der posterioren Seite der retrokomealen Membran 
fanden sich 1-2 Zellagen von proliferierten Linsenepithelzellen. 

Diagnosen: 
1. Homhauttransplantateintrübung mit Vemarbung und Vaskulaiisation 
2. lridokorneale Adhäsionen 
3. Kataraktöse Linsenüberreste 
4. Lensifizierung der Homhauu·ücktläche 

(entlang einer retrokornealen kollagenösen Membran) 



Diskussion: 
Pathologische Proliferation von Linsenepithel lassen sich in drei Kategorien einteilen: 
1. kongenital (Phakomatöses Choristom, Peters-Syndrom) 
2. e1Worbene (Sekundärkatarakt; Linsentrauma; hintere, subkapsuläre Katarakt bei Diabetes 
mellitus oder Kortikosteroidtherapie) 
3. idiopatisch (vordere und hintere, subkapsuläre Katarakt) 
Unsere Kasus :zeigt Proliferation von Linsenepithel:zellen über Vorderkammerstrukturen und 
Entwicklung einer PAS-positiven Basalmembran. Vermutlich hat die "Lensifizierung der 
Vorderkammer'' auch zu einer Fusion von Vorder- und Hinterkammer geführt. Die klinischen 
Komplikationen des Patienten ließen sich mit der Lensifizierung erklären: 1. Bildung von 
vorderen und hinterem Synechien, 2. Obliteration der Kammerwinkelstrukturen mit 
Sekundärglaukom und 3. Endothelzelldekompensation durch Einwachsung von Linsenepithel. 
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Sarkoidose der Tränendrüse 
G. Kroher, K.C. Le-Ruppert 

Patientin : Z.M., 59 Jahre, 
Histologie-Nr. : 9129/95 
Anlage: 1 HE-Schnitt bzw. 1 Dia 

Anamnese und klinischer Befund: 

Überweisungsdiagnose: Tumor der linken Orbita 

Anamnese: 
Eine 59jährige Patientin stellte sich erstmalig Ende April 1995 in unserer Augenklinik 
vor. Sie hatte ca. 2-3 Wochen zuvor eine plötzlich aufgetretene, zunehmende, 
schmerz- und reizlose Schwellung des linken Oberlids mit Ptosis bemerkt. Zuvor 
habe sie keinerlei Augenprobleme gehabt. 
Die Patientin befand sich in gutem Allgemeinzustand, adipösem Ernährungszustand 
mit Z. n. Appendektomie und Cholezystektomie. Wegen degenerativer 
Wirbelsäulenbeschwerden nahm sie gelegentlich ein nichtsteroidales 
Antirheumatikum ein. Weiterhin bestand eine geringfügige Kreatininerhöhung bei 
Z.n. Pyelonephritis. 



Ophthalmologischer Befund: .. ,.. 
Visus: 
rechts: s.c. 0.8 
links: s.c. 0.6 

Motilität: 
rechts/links: frei, keine Doppelbilder 

Vordere Augenabschnitte: 
rechts: Dermatochalasis, reizfrei , altersentsprechend 
links: komplette Ptosis, keine aktive Lidöffnung möglich, im Bereich des Oberlids 
temporal derbe Resistenz tastbar, bis medial reichend. Sonst regelrecht und al­
tersentsprechend. 

Fundus: 
rechts/links: altersentsprechend, unauffällig 

Ultraschall: 
Ausgedehnte Raumforderung von 11 -12-3.30 Uhr in Bereich der Tränendrüse. M. 
rectus sup. und M. levator palp. nur schwer abgrenzbar, nach unten verdrängt. Die 
Tumormasse ist mittel- bis hochreflektiv und weist eine heterogene Struktur auf. 

MRT der Orbita: 
Raumfordernder Prozeß im Bereich der vorderen temporalen Orbita links mit Beteili­
gung der Tränendrüse und des Ansatzes des M. rectus lateralis. Der Befund ist vom 
Bulbus relativ gut abgrenzbar, er zeigt eine homogene Binnenstruktur mit Signalar­
mut in T1 und T2-gewichteten Aufnahmen, nach Gabe von Gadolinium deutliche 
homogene KM-Anreicherung . 

Probeexcision: 
Makroskopisch: Drei zusammen 1.2 cm große Gewebsfragmente. 
Histologisch: Azinäres Drüsenparenchym, durchsetzt von großen Epitheloidzellgra­
nulomen mit Riesenzellen vom Langerhans-Zelltyp. Am Rande lymphozytärer Ent­
zündungszellsaum und Sklerose. Die Granulome ohne Verkäsung. Keine Zellatypi­
en. 
In der Ziehl-Neelson-Färbung waren säurefeste Stäbchen nicht nachzuweisen. 

Weitere Befunde: 

MRT des Schädels: 
Altersentsprechender Hirnbefund mit Erweiterung des Ventrikelsystems, kein Nach­
weis einer intracraniellen Sarkoidosemanifestation. 

CT-Thorax: 
Multiple path. vergrößerte mediastinale LK bis zu 2-2,5cm Durchmesser im vorderen 
oberen Mediastinum und Azygoswinkel sowie infracarinal. 
Diskret vergrößerte Hiluslymphknoten. 
Keine Lungenparenchymbeteiligung . 



Bron!!:hoalveoläre Lavage: 
8ml klare Flüssigkeit. 
In der BAL findet sich insgesamt eine leicht erhöhte Gesamtzellzahl mit einer Ver­
mehrung des Lymphozytenanteils. Bei der Lymphozytensubtypisierung ergibt sich 
ein deutlich erhöhter CD4/CD8-Quotient von 6.5 mit mäßiger T-Zellaktivierung. Der 
Befund ist vereinbar mit einer floriden lymphozytären Alveolitis bei Sarkoidose. 
Derzeit kein Hinweis auf eine fortgeschrittene Fibrosierung. 

Spiroergometrie 
unauffällig 

Abdomensonographie: 
Leber und Milz stellen sich unauffällig dar. Linke Niere mit reduziertem Parenchym, 
rechte Niere unauffällig. 

Laborwerte: 
Wert 

ACE 8.0 U/I 
sll-2-Rezeptoren 855 U/I 
Neopterin 5.44 nmol/I 
Prokollagen III-Pep. 0.79 E/ml 
Ca 2.43 nmol/I 
CRP < 2.8 mg/I 
Kreatinin i.S. 1.31 mg/dl 

TBC-Labor: 
Kultur und Bactec der BAL: 
kein Nachweis säurefester Stäbchen 

Diaganose: 
Sarkoidose der Tränendrüse 

Therapie und Verlauf: . 

Normwert 
18.0-55.0 U/I 
200--1000 U/I 
0.00-10.0 nmol/I 
0.3-0.8 E/ml 
2.03-2.60 nmol/I 
< 5 mg/I 
0.5-0.9 mg/dl 

Unter der Therapie mit Prednisolon 80mg/d peroral konnte ultrasonographisch und in 
der Kernspintomographie ein deutlicher Rückgang der Tumorausdehnung beobach­
tet werden mit Besserung der Ptosis . Aufgrund der allgemeinen Steroidnebenwir­
kungen wurde diese Dosis, nicht wie geplant nach 6-8 Wochen, sondern bereits 
nach 4 Wochen langsam reduziert. 
Bei weiterbestehender Ptosis ist eine operative Intervention geplant. 



'B'eurteilung; 
Als bildgebendes Verfahren wurde zuerst eine ultrasonographische Untersuchung 
durchgeführt, hier stellte sich der Tumor als ausgedehnte Raumforderung im Bereich 
der Tränendrüse dar mit mittlerer bis hoher Reflektivität. Aufgrund des Reflexverhal­
tens konnte ein Lymphom bzw. ein Pseudotumor relativ sicher ausgeschlossen wer­
den, differentialdiagnostisch wurde ein epithelialer Tumor und eine Entzündung der 
Tränendrüse in Betracht gezogen. 
In der anschließend durchgeführten Magnetresonanztomographie zeigte sich eine 
homogene Kontrastmittelanreicherung, der raumfordende Prozeß war vom Bulbus 
und der knöchernen Orbitawand relativ gut abgrenzbar, somit handelte es sich mehr 
um einen expandierenden, als um einen destruierenden, malignen Prozeß. 
Die laborklinischen Werte waren bis auf eine geringgradig erhöhte Konzentration der 
löslichen lnterleukin-2-Rezeptoren unauffällig, der ACE-Wert lag sogar unter dem 
Referenzbereich. 
Zur weiteren Abklärung veranlaßten wir eine Probeexzision aus dem orbitalen Anteil 
der Tränendrüse unter Schonung des palpebralen Anteils mit den Tränenausfüh­
rungsgängen. 
Histologisch zeigte sich azinäres Drüsenparenchym, durchset2t von großen, nicht 
verkäsenden Epitheloidzellgranulomen mit Riesenzellen vom Langerhans-Zelltyp. 
Am Rande dieser Granulome zeigt sich ein Saum aus lymphozytäreren Entzün­
dungszellen. In der Ziehl-Neelson-Färbung konnten säurefeste Stäbchen nicht nach­
gewiesen werden. 
Mittels bronchoalveolärer Lavage wurde eine lymphozytäre Alveolitis mit einem deut­
lich erhöhten CD4/CD8-Quotienten festgestellt. Im Thorax-CT waren die Hilus­
lymphknoten und die Lymphknoten des vorderen oberen Mediastinum vergrößert. 
Aufgrund der histologischen und klinischen Befunde stellten wir die Diagnose einer 
Sarkoidose, außer dem Tränendrüsenbefall , der Vergößerung der hiliären und me­
diastinalen Lymphknoten und der pulmonalen Manifestation konnten keine weiteren 
Organbeteiligungen gefunden werden, in der Spiroergometrie konnte keine pulmona­
le Funktionseinschränkung festgestellt werden. 

Die Sarkoidose ist eine Erkrankung des retikulo-histiozytären Systems, prinzipiell 
kann jedes Organ und jedes Gewebe betroffen sein. In bis zu 30% wird dabei eine 
Augenbeteiligung beobachtet, wobei die Tränendrüse mit einer Häufigkeit von 7 bis 
15% vergrößert ist. 
Die einseitige Vergrößerung der Tränendrüse mit Proptosis als Erstmanifestation 
einer Sarkoidose ist jedoch sehr selten. Obenauf und Mitarbeiter berichten in einer 
retrospektiven Studie über 532 Patienten mit chronischer Sarkoidose über einen 
einzigen derartigen Fall. 
Bei unserer Patientin entwickelte sich die Größenzunahme der Tränendrüse über 
einen Zeitraum von mehreren Wochen, Fieber oder eine Uveitis bestanden dabei 
nicht. Die internistische Abklärung zeigte einen pulmonalen Befall , sowie vergrößerte 
hiliäre und mediastinaie Lympknoten . 
Andere Ursachen, die zur Bildung von Granulomen führen können, wurden abgeklärt 
werden, unerläßlich war dabei der Ausschluß einer Tuberkulose sowie einer Pilzer­
krankung, bei scheinbar lokalisiertem Befund am Auge haben wir nach weiteren 
Manifestationen gefahndet. 
Da bei einem intraorbitalen bzw. okulären Befall dringende Therapieindikation. be­
steht, haben wir wie über mehrere Wochen hochdosiert Cortison peroral verabreicht 
und dann langsam ausgeschlichen. 
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Ein 37-jähriger Patient stellte sich erstmals 1993 wegen einer episkleralen Venenstauung 
am linken Auge vor. Bei der damaligen Untersuchung konnte nur die Diagnose einer 
lokalen Gefäßerweiterung gestellt werden, im Sinne eines beginnenden Pterygiums. Eine 
erneute Vorstellung erfolgte im Januar 1996. Der Patient gab eine langsame 
Visusminderung seit einigen Monaten sowie eine geringe Rötung des linken Auges an. 
Der Visus betrug rechts 0,6, links 1/15. Im Bereich des Augenvorderabschnittes bestand 
nasal eine geringe Karunkelschwellung sowie eine venöse Stauung der episkleralen 
Bulbusgefäße. Bei unauffälligem Fundusbefund des rechten Auges fand sich am linken 
Auge ein von 6 bis 10 h reichender großer solider Tumor, der bis zur Fovea reichte und 
zu einer faltigen Netzhauterhebung geführt hatte. 

Die Ultraschalluntersuchung ergab den dringenden Verdacht auf ein Aderhautmelanom mit 
extraokularem Wachstum. Ein CT der Orbita ergab einen intraokular gelegenen Tumor, 
mit Kontrastmittelanreicherung, jedoch keine extraokulare Raumforderung. Retrospektiv 
konnte man eine diffuse Kontrastmittelanreicherung in der gesamten Bulbuswand. Unter 
dem Verdacht eines Aderhautmelanoms mit beginnendem extraokularem Wachstum wurde 
das Auge enukleiert. 

Makroskopischer Befund: 24 x 23,8 x 21 mm großer Bulbus mit 5 mm langem 
Sehnerven. Nach Eröffnung in der Horizontalebene erkennt man eine starke 
Wandverdickung, wobei die Anschnittfläche weißlich erscheint und nicht wie ein 
typischer intraokularer Tumor aussieht. 

Mikroskopischer Befund: Bei ansonsten unauffälligen Augenvorderabschnitten zeigt 
sich im Bereich des makroskopisch auffälligen Tumors eine auf gefaserte und destruierte 
Sklera. Die bedeckende Netzhaut ist intakt. Die Aderhaut weist ein dichtes, vorwiegend 
plasmazelluläres Infiltrat auf. Es zeigt sich ein entzündliches Infiltrat in bunter 
zytologischer Zusammensetzung, neben kleinen Lymphozyten Histiozyten und 
Plasmazellen finden sich einzelne Schaumzellen und immer wieder mehrkernige 
Riesenzellen, die kugelförmiges, PAS-positives Material enthalten. Stellenweise erkennt 



man Kollagenfaseruntergänge die granulomartig von einem lymphohistiozytären Infiltrat 
umgeben sind. Im Zentrum der Läsion zeigt sich zellarmes und hyalinisiertes 
Bindegewebe. Auffällig sind ausgeprägte perineurale Infiltrate, die ebenfalls überwiegend 
aus Plasmazellen und Lymphozyten sowie vereinzelten Histiozyten bestehen. Im 
Randbereich erkennt man Lymphfollikel. Die PAS-positiven Einschlüsse in den 
Histiozyten stellen sich auch in der Whartin-Stary-, der Gram- und Grocott-Färbung 
positiv dar. In der Kongo-Reaktion sind sie negativ. Immunhistiochemisch besteht das 
Infiltrat aus CD3-positiven T-Lymphozyten und CD20-positiven B-Lymphozyten. Die 
Plasmazellen zeigen ein polyklonales Muster der lmmunglobulinleichtkettenexpres-sion. 
Die Proliferationsaktivität anhand des Ki67-lndex ist gering und liegt bei ca. 10 %. 

Diagnose: Noduläre Skleritis 

Kommentar: Die häufigsten Fundusbefunde bei hinterer Skleritis sind Aderhautfalten, 
ein subretinalerTumor, ein Papillenödem und Makulaödem. Seltenere Befunde sind eine 
zirkuläre ziliochoroidale Abhebung, eine seröse Netzhautablösung sowie intraretinale 
Ablagerungen und retinale Falten. Ein subretinaler Tumor wird verursacht durch eine 
umschriebene Skleraverdickung. Der sklerale Tumor hat eine orangene Farbe, ähnlich der 
des retinalen Pigmentepithels. Die auf dem Tumor gelegene Aderhautgefäßstruktur ist 
typischerweise erhalten. Häufig finden sich Aderhautfalten oder retinale Falten. Die 
Assoziation von Systemerkrankungen bei hinterer Skleritis ist seltener als bei vorderer 
Skleritis. Nach Forster fanden sich in 45 % assoziierte Systemerkrankungen, während in 
54 % bei vorderer Skleritis Systemmanifestationen gefunden wurden. Die häufigsten 
Diagnosen waren rheumatoide Arthritis, systemischer Lupus erythematodes, Psoriasis, 
Gicht und Riesenzell-Arteriitis. Eine hintere Uveitis begleitet typischerweise die sklerale 
Entzündung. Das Glaukom, besonders in Kombination mit Uveitis, gilt als ungünstiges 
Zeichen im Verlauf, da ein mehr diffuser und fortgeschrittener Prozeß vorliegt. 
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Bei einem 49jährigen ansonsten gesunden Patienten fiel ein pfefferkorngroßer schmerz-

~ loser Tumor nahe dem linken oberen Tränenpünktchen auf. Klinisch erinnerte der Befund an 

einen Nävus, die histologische Diagnose nach chirurgischer Exzision lautete jedoch ·xantho­

matöse Läsion". Ein Jahr später zeigte sich ein gelblich-gefärbtes Rezidiv, das wegen stetiger 

Größenzunahme nach weiteren 6 Monaten schließlich entfernt wurde. 

Befand: 

a) makroskopisch: 

Exzidiert wurden ein Lidkantenpräparat 7,5 x 9 x 6mm mit einem gelblichen, sehr derben Tumor 

im Bereich der Lidkante sowie ein zusätzliches Gewebsfragment 2,5 x 2,5 x 2 mm, das das Trä­

nenpünktchen miteinschloss. 

b) lichtmikroskopisch: 

Man sieht ein Lidkantenpräparat, dessen sämtliche Strukturen von Ansammlungen verhältnis­

mäßig monomorpher Zellen mit einem ausgeprägt "schaumigen" oder fein-granulären PAS-posi­

tiven Zytoplasma durchsetzt sind. Es finden sich verhältnismäßig viele mehrkernige und verein­

zelt auch einige sehr großkernige Tumorzellen. Die insgesamt mittelgroßen Zellkerne haben eine 

lockere Chromatinstruktur mit höchstens zwei Nukleoli und weisen vereinzelt Einschlüsse auf. 

Mitosen sind praktisch nicht nachweisbar. Teilweise ist die Abrenzung zwischen quergestreifter 

Muskulatur und infiltrierenden Tumorzellen kaum möglich. - Die Tumorzellen reichen bis direkt 

unter die Epidermis und liegen in Einzelzellverbänden auch verstreut im Bindehautstroma. 

c) elektronenmikroskopisch: 

Die Tumorzellen lassen sich elektronenmikroskopisch gut von Muskelzellen abgrenzen; ihr 

Zytoplasma enthält zahlreiche membrangebundene Vakuolen (vermutlich Autophagosomen bzw. 

sekundäre Lysosomen) mit elektronendichten Granula, die höchstwahrscheinlich aus Zellschutt 

einschließlich Mitochondrien und fragmentiertem rauhem ER bestehen. Die charakteristischen 

"Bangle bodies" werden nicht gefunden. Hingegen sind die meisten Zellen von Basalmembran 

umgeben. 



d) immunhistochemisch: 

Mit Antikörpern gegen S-100 und PGP 9.5 (Ubiquitin-Carboxyl-Terminus-Hydrolase, neuronen­

"spezifisch") reagieren die Tumorzellen deutlich positiv. Keine Immunreaktion mit dem Tumor 

zeigen Antikörper gegen Aktin und Desmin. 

Histologische Diagnose: 
Granularzelltumor (nach Abrikossoft) 

Diskussion: 
Der Granularzelltumor gilt im allgemeinen als gutartig. Er kann solitär oder multipel auf­

treten und wird selten vor der histologischen Untersuchung diagnostiziert. Am häufigsten tritt er 

bei Frauen zwischen 40 und 70 Jahren auf. Es handelt sich meist um einen bis zu 3 cm großen 

schmerzlosen. in der Dennis gelegenen Knoten, der sich aber auch in der Schleimhaut, der 

Muskulatur und in Viszeralorganen wie Larynx, Bronchus, Magen und Galle finden kann. 

Histologisch ist er schlecht abgegrenzt und weist verschiedene Wachstumsmuster auf; meist ist 

die Zellanordnung band-oder nestförmig. Die Zellen selbst sind eher einheitlich mit kleinem bis 

mittelgroßem Kern und schaumigem Zytoplasma; sie enthalten kein Glykogen. Mitunter zeigt 

das über dem Tumor gelegene Epithel eine pseudoepitheliomatöse Hyperplasie. Eine maligne 

Entartung ist möglich, aber sehr selten (2 % ) . Sie äußert sich klinisch durch ein schnelles 

Wachstum, eine Größe über 5 cm und ein lokales Rezidiv und histologisch durch das Auftreten 

von Mitosen. 

Die Entstehung des Granularzelltumors ist bis heute unklar. Seit der Erstbeschreibung 

durch Abrikossoff im Jahre 1926 ging man bis vor kurzem von einer myogenen Neoplasie aus, 

inzwischen mehren sich jedoch die Hinweise, daß es sich um einen Tumor neurogenen Ur­

sprungs handelt. Diskutiert wird hierbei insbesondere eine degenerative Erkrankung der 

Schwannschen Zellen. Auch unsere immunhistochemischen Ergebnisse sprechen deutlich für 

~ eine neurogene Herkunft der Tumorzellen. 
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(V.a. beidseitiges) Diffuses malignes Melanom der Uvea bei Ovarialkarzinom 

Kasuistik 

Eine 60-jährige Patientin mit bisher leerer Augenanamnese stellte sich im November 
1991 wegen eines seit 5 Wochen bestehenden Zentralskotoms des rechten Auges 
vor. Im Mai 1990 war eine beidseitige Adnexektomie bei serösem, teils papillären 
Zystadenokarzinom des Ovars durchgeführt worden. Im weiteren Verlauf erfolgte 
eine zweimalige Chemotherapie sowie die Entfernung einer Bauchdecken­
Metastase des Ovarialkarzinoms 1990. 
Die ophthalmologische Untersuchung im November 1991 zeigte eine Visusreduktion 
rechts auf 0.4, einen dezenten VK-Reizzustand, sowie ophthalmoskopisch einen 
flach prominenten Tumor des hinteren Pols mit Pigmentverschiebungen und 
Makulaödem. Eine Ultraschalluntersuchung demonstrierte am rechten Auge eine 
Netzhaut/Aderhautverbreiterung im Makulabereich von 1.5 mm. Bei Verdacht auf 
eine Aderhautfilia des Ovarialkarzinoms wurden internistische und gynäkologische 
Untersuchungen empfohlen. 
Die Patientin stellte sich erneut nach 5-jährigem Intervall im Oktober 1995 vor. 
Zwischenzeitlich war beidseits eine Katarakt operiert worden. Zudem war eine 
anteriore Rektumresektion und Uterusexstirpation bei Rezidiv des Ovarialkarzinoms 
12/94 erfolgt. 
Die ophthalmologische Untersuchung zeigte einen weiteren Visusabfall rechts auf 
0.05. Der intraokulare Druck war im Normbereich. Spaltlampenmikroskopisch fielen 
am rechten Auge erweiterte Bindehautgefäße auf, sowie ein pigmentierter, stark 
vaskularisierter lrisziliarkörpertumor mit Ausdehnung in die Vorderkammer. 
Ophthalmoskopisch bestand am rechten Auge ein pigmentierter prominenter Tumor 
im Bereich der Makula sowie eine verstärkte Pigmentierung und leichte Prominenz 
der peripheren Netzhaut/Aderhaut zwischen 4 und 8 Uhr. Auch am linken Auge war 
in der unteren Netzhaut/Aderhaut peripher ein pigmentiertes, leicht prominentes 
Areal sichtbar. 
Im Ultraschall stellte sich am rechten Auge im Bereich der Makula eine 
hochreflektive Aderhaut-Verbreiterung von 1.9 mm. Bei 6 Uhr betrug die NH/AH­
Verbreiterung 1.4 mm, mit einer Reflektivität von 60%, und einer Struktur, die 
aufgrund der geringen Prominenz nicht beurteilbar war. Am linken Auge zeigte sich 
ebenfalls bei 6 Uhr eine deutlich NH/AH- Verbreiterung mit ähnlicher Reflektivität 
und Binnenstruktur wie rechts. 
Im Ultraschallbiomikroskop stellte sich eine kugelige Struktur im Bereich des 
Ziliarkörpers von 4.3 mm dar, mit Infiltration sowie Durchbruch der Läsion durch das 
lrisgewebe. Der Kammerwinkel war nicht abgrenzbar, die HKL-Haptik von 
Tumorgewebe umgeben. Die Struktur war vorwiegend homogen. 



Wegen des dringenden V.a. ein malignes Melanom der Uvea wurde das Auge bei 
weiterer Größenzunahme des Tumors (mit HH-Endothelkontakt und Hyphäma) 
enukleiert. 

Histologie 

Makroskopischer Befund: 24x24x24 mm messender Bulbus. N. opticus 9 mm. 
Vorderkammer teilweise mit bräunlicher Raumforderung ausgefüllt. Pigmentierte 
kugelige Läsion des Ziliarkörpers. Untere NH/AH mittelperipher bis zum Äquator mit 
gelblich-scholligen Einlagerungen. Diffus verdickte AH temporal. 
Mikroskopischer Befund: Hornhaut unauffällig. Im temporalen 
Trabekelwerkbereich melanozytäre Zellen. Melaningranula im Endothel des 
Schlemm'schen Kanals. In dem darüberliegenden Limbusabschnitt dichte 
Lymphozytenansammlung. Erythrozyten an der Descemet'schen Membran sowie frei 
in der Vorderkammer. An die Descemet'sche Membran angrenzender zellreicher 
Gewebsknoten, der fest mit der lrisoberfläche verbunden ist und sich in 
Kammerwinkel, Trabekelwerk und die gesamte angrenzende Aderhaut fortsetzt. Die 
Aderhaut ist auf ca. das Dappelte der Norm verbreitert. An der Oberfläche des in der 
Vorderkammer liegenden Gewebsknotens liegen weite Blutgefäße, während der 
übrige Tumorabschnitt relativ gefäß- und stromaarm ist. 
Der Tumor besteht hauptsächlich aus Spindelzellen, mit eingestreuten runden 
Zellen. Die Zellen sind teils melaninhaltig, einige besitzen einen Nucleolus. Mitosen 
kommen vereinzelt vor (1 Mitose/40 HPF). Die zum Teil zytoplasmareichen 
Tumorzellen im hinteren Aderhautbereich haben teilweise Schaumzellkonfiguration 
und fast epitheloidzellige Komponenten. An manchen Stellen respektieren die 
Tumorzellen die Choriokapillaris, an anderen dringen sie bis in diesen Bereich vor. 
Das RPE an der Tumoroberfläche ist reaktiv verändert. Eiweißhaltiges Exsudat im 
Subretinalraum. Wahrscheinlich bestand eine flache Ablatio retinae. Ausgedehnter 
Ausfall der Photorezeptoren. 
HMB45 positiv. S-100 positiv. östrogenrezeptoren negativ. Progesteronrezeptoren 
negativ. 

Diagnose: (v.a. beidseitiges) Diffuses Melanom der Uvea bei Ovarialkarzinom 
Unruhiger Spindelzelltyp B 

Diffuse maligne Melanome der Uvea sind selten (ca. 5%), und nur wenige Fälle von 
beidseitigen malignen Melanomen der Uvea sind beschrieben. 
Vor 1981 waren 3 Kasuistiken eines beidseitigen melanozytischen Tumors 
verbunden mit einem systemischem Neoplasma erschienen (1,2,3). Sie beschrieben 
beidseitige Uveamelanome bei Leukämie und Meningiom, primärem 
Pankreaskarzinom und Lungenkarzinom. Barr ( 4) veröffentlichte 1982 vier 
Fallbeschreibungen von Patienten mit einer diffusen Infiltration der Uvea mit 
vorwiegend benigne erscheinenden nävoiden oder Spindelzellen in Kombination mit 
einem Ovarialkarzinom, einem Kolonkarzinom, einem Lungenkarzinom und einem 
Karzinom des Pankreas. Auffallend waren häufige Tumornekrosen, Durchbruch des 
Tumors durch die Sklera und eine seltene Metastasierung. Barr und Mitarbeiter 
waren der Me.inung, daß es sich um ein "neues Syndrom mit bilateraler diffuser 



Proliferation melanozytischer Zellen in der Uvea verbunden mit einem systemischen 
Neoplasma" handelte. 
1984 berichtete Mullaney (5) von einem bilateralen diffusen Uveamelanom mit 
Melanomzellen vom gemischten Zelltyp in Verbindung mit einem papillären 
Adenokarzinom des Ovars, ein Fall der auf der EOPS 1983 demonstriert wurde. 
Gragoudas und Mitarbeiter publizierten 1987 einen sehr ähnlichen Fall eines 
beidseitigen diffusen Uveamelanoms bei okkultem Ovarialkarzinom (6). 
Histologisch zeigte sich ebenfalls ein gemischtzelliger Tumor mit zytologischen 
Zeichen von Malignität. 

Der Zusammenhang zwischen der Entstehung diffuser beidseitiger Uveamelanome 
und systemischer Karzinome ist unklar. Es ist möglich, daß die Uvea in atypischer 
Weise auf das systemische Malignom, bzw. auf denselben onkogenen Stimulus 
reagiert. Von Machemer wird eine Proliferation des Schwann'schen Zellsystems wie 
bei Neurofibromatose diskutiert. Andere sprechen von Veränderungen wie bei 
Epithelzellen bei Acanthosis nigricans als Reaktion auf einen systemischen 
malignen Tumor. Weiterhin werden humorale Faktoren wie Östrogen- und 

~ Progesteronrezeptoren in der Pathogenese diskutiert. 

Bei jedem Patienten mit bilateralem Melanom der Uvea sollte ein systemisches 
Malignom ausgeschlossen werden. 
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XXIV. Jahrestagung der deutschsprachigen Ophthalmopathologen 
(D.0.P.) 
Frankfurt am Main 24./25.9.1996 

Patient: N. Carruba, 12.4.1968 
Histologie-Nr.: 843/95 

Dr. P. Meyer, Universitäts-Augenklinik Basel, Mittlere Strasse 91, 
Postfach, 4012 Basel. 

Sino-orbitale Aspergillose mit Befall des hinteren 
Bulbusabschnittes bei akuter lymphatischer Leukämie 

Anamnese und Klinik: ,_ 
27 jährige Frau, akute lymphatische Leukämie, reife B-Zell (Diagnosestellung: Mitte 

~ August 1995) 

23.8.96 - 4.9.96 Chemotherapie (Vincristin, Decadron, ldarubizin, VP 16, ARA-C) 

5.9. Beginn der Aplasie; septisch- toxisches Zustandsbild, positive Kultur auf 
Klebsiella pneumoniae; schwere Mucositis des gesamten gastrointestinalen Traktes 
(Eintrittspforte?), resistenzgerechte Antibiotikabehandlung. 

11.9. Pansinusitis links (CT-Befund), wegen problematischer Gerinnungssituation 
unter schwerer Mucositis konnte keine operative Drainage vorgenommen werden. 
Abstrich: Nachweis von Hefepilzen. Zusätzliche antimykotische Therapie mit 
Fungizine und Diflucan. 

15.9.95 lnvasive, nekrotisierende Aspergillose (Aspergillus flavus) der 
Nasen-nebenhöhlen und des Orbita-Bereiches links. Progredienter Exophthalmus 
links mit mässigem Lidödem, keine Venostase am Fundus, kein Orbitaschmerz. 

~ Ophthalmologische Beurteilung: Kollaterale Orbitaphlegmone (kein typisches Vollbild 
für eine Sinus-cavernosus-Thrombose). Empfehlung: Orbitaausräumung nasal 
schrittweise mit Schnellschnitt auf Pilze. 

16.9.95 Ausgedehntes Debridement und lnfektausräumung linker Wangenbereich 
mit Knochenentfernung des Os nasale und Teile des harten Gaumens links. 
Behandlung mit Amphotherizin 8. Patientin intubiert. 

17.9.96 Patientin stark febril über 39° C. Leicht zunehmende Chemose und 
Hyposphagma der Bindehaut bds. 

2.0...9... Multiorganversagen, Verdacht auf Occulomotoriusparese mit Mydriase links. 
Fundus linkes Auge: Parapapillär kleine Fleckblutungen. 
Exitus letalis. 

21.Jl Autopsie (18 Stunden post mortal) 



Makroskopischer Befund: 
Das Exenterationsmaterial umfasst den linken Bulbus mit Orbita. Der nasale untere 
Teil des Orbitaweichteilgewebes besteht aus einer braun-grauen, körneligen, 
unscharf begrenzten Masse. Der Musculus rectus internus ist schmutzig braun 
verfärbt und von derber Konsistenz. Das übrige Orbitagewebe ist unauffällig. Beim 
Bulbus selbst findet man paralimbär in der oberen Hälfte petechiale Blutungen der 
Bindehaut. Die Netzhaut ist artefiziell abgehoben, die periphere Netzhaut zirkulär 
zystoid degeneriert. 

Histologischer Befund: 
Das nasal gelegene, orbitale Weichteilgewebe - bestehend aus quergestreifter 
Augenmuskulatur, Fett- und Bindegewebe sowie Nervengewebe - wird diffus und 
herdförmig akzentuiert von einem massiv ausgeprägten Geflecht von Pilzhyphen 
durchsetzt. Die Hyphen sind septiert. Man sieht verzweigte Mycelien von 4 - 6 µm 
Durchmesser. Ab und zu lassen sich wenige Sporen erkennen. In der Umgebung 
des Pilzgeflechtes liegen im Gewebe auffallend wenig polymorphkernige 
Leukozyten, Histiozyten U[ld Lymphozyten, kein Ödem und kein Exsudat. Einige 
pilzbefallene Venen sind thrombosiert. 
Auf der temporalen Seite ist die Sklera unauffällig, nasal wird sie von der Papille bis 
etwa auf Höhe des Äquators diffus von PAS- und Grocott positiven stellenweise 
verzweigten Pilzhyphen durchwachsen. In der darüberliegenden Aderhaut findet 
man bis in die Choriokapillaris einen diffusen Einbruch mit Pilzhyphen. In deren 
Umgebung sieht man wiederum auffallend wenig neutrophile Granulozyten, einzelne 
Mono- und Lymphozyten. Die Aderhaut ist leicht verdickt, ödematös und die Venen 
zeigen eine ausgeprägte Hämostase. Stellenweise findet man Pilzhyphen in 
Gefässen mit untergegangenen Endothelzellen. Das retinale Pigmentepithel sowie 
die Sinneszellen der darüberliegenden Netzhaut sind grösstenteils autolytisch 
zugrunde gegangen. Die gequollenen Körner- und Nervenfaserschichten sind an 
einigen Stellen intakt, an anderen ist ihre Schicht nicht mehr erkennbar. Die Lamina 
interna ist verstärkt gewellt. 
Der Nervus opticus ist unauffällig. Nasal wurden die Dura mater, die äusseren 
Anteile der Arachroidea und an einer Stelle die Pia mater mit den obersten Bündeln 
der Nervenfaserschicht von multiplen Pilzhyphen durchwachsen. 

Kommentar: 
Der Fall ist wegen seines dramatischen, klinischen Verlaufes, trotz adäquater 
medikamentöser und chirurgischer Therapie bemerkenswert. Wegen verminderter 
Resistenzlage (Aplasie nach Chemotherapie bei akuter lymphatischer Leukämie) 
und wegen vorangehender schwerer Entzündung des Nasenrachenraumes kam es 
bei der Patientin fulminant zu einer Infektion mit Aspergillus aus der linken 
Nasennebenhöhle in die Orbita. In der Literatur wird häufig eine Einwanderung der 
Aspergillus-Pilze, wie in unserem Fall, aus der Nasennebenhöhle bei genereller 
Abwehrschwäche für die Entstehung der Infektion angegeben. 
Histologisch zeigte das betroffene Gewebe eine auffallend wenig entzündliche 
Reaktion, was mit der vorangegangenen Aplasie in Verbindung gebracht werden 
kann. Ein diffuser Einbruch von Pilzhyphen in die Gefässe, wie es in der Literatur 
beschrieben wird, konnte auch bei unserer Patientin sowohl in der Orbita als auch in 
der Chorioidea gefunden werden. In diesem Fall erfolgte noch keine Ausbreitung in 
den Sinus cavanosus. Einige fatal verlaufende Fälle wurden in den letzten Jahren 
von Dreizen, Mauriello und Houle beschrieben. Mit der Beteiligung von Sklera und 
Aderhaut entspricht dieser Fall am ehesten der von Dimmer 1913 erstmalig 
beschriebenen Fall einer Aspergillus Endophthalmitis. 
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XXN. Treffen der Deutschsprachigen Ophthalmopathologen (DOP) 

Frankfurt, 25. September 1996 

Patient: B., Mary G., geb. 1966 
Histologie-Nr. (Baylor) 96-40266 

H. Mietz 
Universitäts-Augenklinik Köln 

Malignes Schwannom des Sinus Ethmoidalis 

Vorgeschichte: Die 30-jährige Patientin hatte seit einem Jahr Epiphora des rechten Auges 
entwickelt. Sie war daraufhin von mehreren Augenärzten gesehen worden, und letztendlich wurde 
ein CT angefertigt, welches den Verdacht auf eine Mukozele erweckte. Eine externe 
Ethmoidektomie rechts wurde durchgeführt, und eine Neoplasie wurde festgestellt und biopsiert, 
welche sich als Schwannom heraustellte. Zwei Monate später wurde der gesamte Tumor 
weitgehend entfernt, und die Histologie zeigte ein malignes Schwannom, jedoch inkomplett 
entfernt (vorliegende Präparate). Deshalb wurde nach weiteren 6 Wochen eine komplette 
Exenteration rechts durchgeführt. Es zeigte sich residualer Tumor im Bereich des Sinus Ethmoidalis 
mit Infiltration der knöchernen Begrenzung. Die Dura mater des Sehnerven, der Sinus frontalis, die 
Tränendrüse und das Exenterationspräparat waren tumorfrei. 

Makroskopischer Befund: Das Präparat (zweite Op, primäre Tumorexzision) bestand aus zwei 
Teilen: ein fester, gut umschriebener, rot-brauner Tumor maß 25x7x12mm; das zweite Präparat 
bestand aus einem flachen, ovalen Fragment und maß 19x7x3 mm. 

Mikroskopischer Befund: Die Untersuchung des ersten Präparates zeigt einen mittelgradig 
zellulären Spindel-Zell Tumor, der aus verwobenen Faszikeln und Bündeln besteht. Die 
Tumorzellen haben längliche Zellkerne und ein unscharf begrenztes, azidophiles Zytoplasma. 
Einige Zellkerne sind groß und hyperchromatisch. Es zeigen sich 6 Mitosen in 40 Feldern ( 40x). 
Tumorzellen umringen und infiltrieren kleine verkalkte knöcherne Trabekel. Der Tumor infiltriert 
in das umgebende Weichteilgewebe. Das zweite Präparat zeigt Anteile der mittleren Concha, 
welche gut erhalten sind. Eine Tumorinfiltration besteht auch hier in knöcherne Anteile. 
Immunhistochemische Färbungen sind diffus positv für Vimentin, S-100, Leu 7, sowie eine fokal 
positive Reaktion für GFAP. Elektronenmikroskopisch haben die Tumorzellen ovale bis längliche 
Zellkerne und gelgentliche Nucleoli. Das Zytoplasma enthält kleine Areale von rauhem 
endoplasmatischem Retikulum, vereinzelte Mitochondrien, Ansammlungen von Polyribosomen, 
sowie feine zytoplasmatische Filamente. Die Plasmamembranen zeigen vereinzelte primitive 
Zellverbindungen. Einige Ze11en haben pinozytotische V esikel, während andere Bündel von Aktin­
artigen Filamenten haben. 

Diskussion: Für diesen Tumor werden die Begriffe malignes Schwannom, maligner peripherer 
Nervenscheiden-Tumor, perineurales Fibrosarkom, sowie Neurofibrosarkom synonym benutzt. Er 
tritt selten auf und kann auch seinen Ursprung von den sensorischen Nerven innerhalb der Orbita 
nehmen. Eine Diagnose ist anhand von klinischen Merkmalen nicht möglich. Bei jungen Patienten 
ist vor a1lem eine Abgrenzung vom Rhabdomyosarkom wichtig. Die einzige Therapie besteht in 
einer radikalen chirurgischen Entfernung. Metastasen sind häufig, vor allem in regionale 
Lymphknoten und die Lunge. 
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XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmo­
Pathologen (DOP) 

Frankfurt am Main, 25. September 1996 

Plasmozytom der Aderhaut 
Sybille Morres 

Patientin: M.E ., 75 Jahre, 
Histologie-Nr.: 5047/95 
(Ophthalmopathologisches Labor 
der Univ-Augenklinik Essen) 
B-Nr.: 397/95 (Pathologisches 
Institut Essen) 

Anamnese und Klinischer Befund 

Dr. S. A. Morres 
Univ. -Augenklinik Essen 
Direktor Prof. Dr. K. P. Steuhl 
Hufelandstr. 55 
45122 Essen 

Frau M. E. wurde im März 1995 mit der Einweisungsdiagnose V. a. Aderhautmelanom in 
unserer Klinik vorgestellt. Sie selbst gab eine seit November '94 zunehmende 
Sehverschlechterung an, Schmerzen seien nicht aufgetreten. 

· Allgemeinanamnese: chronisch obstruktive Bronchitis; arterielle Hypertonie; V. ·a. KHK 

Ophthalmologischer Befund: Visus RA: FZ, LA: 1,0. Tensio bds. normoton. 
Cataracta incipiens, sonst regelrechte vordere Augenabschnitte bds. 
Fundus RA: prominenter, unpigmentierter Aderhauttumor von der Papille nach temporal 
ziehend mit exsudativer hochblasiger Begleitablatio. 
Fundus LA: regelrechte, altersentsprechende hintere Augenabschnitte. 
Ultraschall: Tumorprominenz 3,4 mm, Befund mit Aderhautmelanom vereinbar. 
Fluoreszenzangiographie: Auf den frühen Aufuahmen zeitgerechte Füllung des retinalen und 
chorioidalen Gefäßnetzes. Am hintem Pol fleckfönnige subretinale Hyperfluoreszenzen 
umgeben von inselförmigen subretinalen Blockaden. Im weiteren Verlauf des Angiogramms 
mäßige Zunahme der subretinalen Hyperfluoreszenz. Auf den Spätaufuahmen teilweise 
Überstrahlung der anfänglich sichtbaren Blockaden. 
Beurteilung: Befund mit einem Aderhautmelanom vereinbar, aber nicht ganz typisch. 
Tumorstaging: 
CT-Orbitae: Befund mit Aderhautmelanom vereinbar; CT-Schädel: unauffällig; CT-Thorax: 
Fleckschatten im Bereich der Pleura der rechten Lunge; CT-Abdomen: unauffä.llig; Abdomen­
Sonographie: unauffallig; Mammographie: unautrallig; gynäkologisches Konsil: tastbarer 
Lymphknoten i. B. der linken Axilla; Excision..4/95~-histGlogisc;:h kein--Anhalt-für~M.alignität~-­
erhöhter CEA-Spiegel: 6,4 ug/l (Norm <3); internistisch kein Nachweis einer tumorsuspekten 
Läsion. 
Enukleation (4/95) aufgrund der ungünstigen Lage des Tumors (die Papille-war-nicht-mehr 
abgrenzbar). 



Histologie 

Das Auge zeigt am hinteren Pol neben der Papille im Niveau der Aderhaut und zum Teil den 
Sehnerv bis in die Lamina ·cribresa ·infiltrier-end -einen Tumor ·mit ·r-elativ ·großen atypischen 
Zellen mit meist runden bis rund-ovalen Kernen, die excentrisch im Zytoplasma liegen. In der 
Giemsa-Färbung sind die atypischen Zellen kräftig basophil und zeigen im Bereich der Golgi­
Zone eine Authe111ung. Es finden sich zahlreiche Mitosen. Ferner sind Kerneinschlüsse sichtbar, 
die in der P AS-Reak.1:ion aber nur sehr schwach positiv sind. lmmunhistochemisch sind die 
Zellen eindeutig positiv fiir die leichte lmmunglobulinkette Lambda. Negative Befunde ergeben 
sich fiir die leichte Kette Kappa und die schweren Ketten. 

Diagnose: Relativ großzelliges Plasmozytom mit monoklonaler Expression der leichten 
Immunglobulinkette Lambda im Bereich der Aderhaut mit beginnender Opticusinfiltration 

~ Weitere Diagnostik: Sternalpunktat: ca. 70%-ige Knochenmar.kinfiltration .durch -ein 
pleomorph differenziertes Plasmozytom mit Verdrängung der ortsständigen Myelose. 
Immunologische Diagnose: Lambda IgA Plasmozytom mit sek. Antikörpermangelsyndrom. 
Bence-Jones-Proteinurie vom Lambda Typ. · 
Weiterer Verlauf: Stammganglien-Hirninfarkt rechts; Pathologische Fraktur des medialen 
Ansatzes der rechten Klavikula; Nachweis von Herden im sternalen Ansatz der ersten Rippe li., 
im 7. BWK sowie 12. BWK; zunehmende·Müdigkeit·und·S-chlappheit;·häufige·lnfektionen; ··············· 
akute intracerebrale Blutung im Kortexbereich rechts parietal mit nachfolgender 
Resthemiplegie linksseitig; Entwicklung einer Pneumonie; Exitus letalis 8/96. 
Therapie: '95 fünf Chemotherapie-Zyklen (V AD-Schema); '96 sechs Chemotherapie-Zyklen 
(BOD); 8/95 Radiatio der Klavikula; 3/96 Radiatio einer Femurschaftosteolyse links. 

Diskussion 

Eine uveale Erstmanifestation eines Plasmozytoms ist extrem selten , in der Literatur sind nur 
zwei Fälle beschrieben worden. Über eine intraokulare Beteiligung beim multiplen Myelom ist 
jedoch häufiger berichtet worden. Das Plasmozytomin der Atlerhaur·kanrr sowohI-ldinisclr als-· -
auch computer-tomographisch, echographisch und tluoreszenzangiographisch ein 
Aderhautmelanom oder eine Metastase eines anderen Primärtumors vortäuschen. Die Prognose 
dieses Tumors ist infaust. 
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ALLGEMEINES KRANKENHAUS DER STADT WIEN 
Universitätsklinik für Augenheilkunde 
A-1090 Wien, Währinger Gürtel 18-20 
Dr.Gunda NAGEL 

XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmopathologen ( DOP ) 

Frankfurt an Main 25. September 1996 

Rhabdomyosarkom bei einem 21-jährigen 

Krankengeschichte: 
Im Oktober 1995 kam es bei einem 21-jährigen Jungen im Rahmen eines Verkehrsunfalls zu 
einer Commotio cerebri. In einem stationären Aufenthalt bemerkte der Stationsarzt eine 
Schwellung des linken Augenlides, die in den nächsten Monaten zunahm. Der junge Patient 
suchte wegen progredienter Verschlechterung, Druckgefühl, Ptose und Doppelbildern unsere 
Augenambulanz auf. 
Die Messung mit dem Hertel - Exophthalmometer betrug mit einer Basis auf 95, rechts 17 
und links 27 mm. Der Bulbus war um 1 Omm nach vorne und l 2mm nach unten disloziert. 
Die standardisierte Echographie der linken Orbita zeigte im standardisierten A - Bild einen 
19,2 x 29.9mm großen Tumor mit langen Septen. Zwischen den Septen waren deutlich 
homogene, niedrig reflektierende Areale, wie bei einer intralesionalen Blutung, sowie eine 
Winkel kappa zu sehen. Der palpatorisch weiche Tumor reichte echograhisch bis in die 
Orbitaspitze. Weiters zeigte sich ein Defekt in der Knochenwand, woraufhin ein CT veranlaßt 
wurde. Es fand sich eine 3, 4 x 20 cm große homogene Raumforderung, die oberhalb des 
Canalis opticus und der lateralen Orbitawand zu einer 6mm breiten Destruktion geführt hatte. 
Es wurde eine subtotale Tumorresektion durch eine laterale Orbitotomie nach Krönlein 
durchgeführt, und ein 30 x 20 mm großer, gelblich weicher Tumoranteil kam zur 
histologischen Untersuchung. 

Histologie: 
Es findet sich ein Tumorgewebe mittlerer Zelldichte mit myxoidem Hintergrund. Die 
Tumorzellen liegen zum Teil ungeordnet, oder aber zu herdformigen Verdichtungsarealen mit 
beträchtlicher nukleärer Pleomorphie, bei weitgehend einheitlichem Chromatingehalt. Die 
Kerne sind rund bis oval und haben oft deutliche Nukleolen. Die Zytoplasmasäume sind kurz 
und plump, schwach eosinophil zum Teil vakuolisiert und mit abrupt zulaufenden Fortsätzen. 
Es besteht eine hohe Mitose - und Apoptoserate. 
Die Gefäße sind zart und dünnwandig, wobei örtlich frische Blutungsareale nachweisbar sind. 
Gelegentlich finden sich spindelige Zellen, die an neurale Strukturen erinnern. 
Gitterfasern kommen zwischen den Tumorzellen nur ganz vereinzelt vor, eine seltene 
zytoplasmatische Aktivität ist angedeutet. 

Immunhistochemie: 
Die Tumorzellen reagieren positiv mit Antikörper gegen Vimentin und Desmin. 
Eine positive Reaktion mit dem Antikörper gegen S - 100 Protein, dem Aktinmarker 1 A , 
oder dem epithelialen Marker Lu 5 läßt sich nicht nachweisen. 



Diagnose: 
Rhabdomyosarkom der Orbita vom undifferenzierten, embryonalen Typ. 

Es wurde eine Strahlentherapie von insgesamt 48 Gy und eine Chemotherapie, entsprechend 
dem CWS - Pilotprotokoll - 96 und dem CWS - 91 - Protokoll, angeschlossen. 
Bei einer Kontrolle mit der standardisierten Echographie fand sich noch ein Resttumor von 
6,63 x 5, 11 mm. Es besteht zur Zeit keine weitere Metstasierung. 

Diskussion: 
Das embryonale Rhabdomyosarkom ist der häufigste maligne Primärtumor der Orbita im 
Kindesalter ( Reese 1956,Vogel 1974 ). 75% der Patienten sind Kinder unter 10 Jahren, das 
Durchschnittsalter beträgt 7 - 8 Jahre wobei das männliche Geschlecht dominiert. Bei älteren 
Patienten zwischen 21 und 78 Jahren werden eher pleomorphe Rhabdomyosarkome erwartet 
(Kassel et. al 1965). 
Im Vordergrund der Symptomatik steht ein rasch zunehmender Exophthalmus, Lidödem , 
Chemose und Hyperämie der Bindehaut Eine Tumorinvasion im Bereich des Sinus ethmoidalis 
führt zu rezidivierender Epistaxis. ~ 
Diagnostisch hilfreich sind bildgebende Verfahren wie die standardisierte A - und B - Scan 
Echographie, Orbitaröntgen, CT und MRI, wobei eine Knochendestruktion ein Hinweis fiir 
Malignität sein könnte. 

Das embryonale Rhabdomyosarkom ist ein weicher Tumor von myxoider Konsistenz, gräulich 
bis gelblicher Farbe, unscharf begrenzt und das Orbitagewebe infiltrierend. Embryonale 
Rhabdomyosarkome entwickeln sich im Orbitagewebe aus pluripotenten, embryonalem 
Mesenchym, das fähig ist, sich zu quergestreifter Muskulatur zu entwickeln (Willis R. 1958). 
Histologisch zeigen sich mesenchymale Zellen oder Rhabdomyoblasten in unterschiedlichen 
Differenzeirungsstadien. Die Zellen sind rund bis spindelig, mit eosinophilem Zytoplasma und 
Kemhyperchromasie. In 60% der embryonalen Rhabdomyosarkome findet sich ein 
Querstreifung (Hogan 1972). 
lmmunhistochisch besteht eine positive Reaktion gegen Antikörper von Vlßlentin und Desmin. 

Differentialdiagnostisch wäre an ein Hämangiom, Neuroblastom, Leukämie, Dermoid, 
ethmoidale Cellulitis,oder Lymphangiom zu denken. ~ 
Die Therapie des Rhabdomyosarkoms besteht in der chirurgischen Tumorverkleinerung, mit 
anschließender Radiatio und Chemotherapie. Eine Metastasieung erfolgt vorwiegen in Gehirn, 
Lunge und Knochen. Viele Patienten entwickeln eine Katarakt. Die Prognose des enbryonalen 
Rhabdomyosarkoms scheint dennoch relativ günstig - die Überlebenserwartung liegt bei 70 %. 
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Fusarium solani Endophthalmitis 

Anamnese und klinischer Befund 

31-jähriger Patient. 1994 Diagnose einer akuten lymphatischen Leukämie. Polychemotherapie mit 
Vollremission. August 1995 Rezidiv der ALL. Unter erneuter Polychemotherapie Entwicklung 
einer Sepsis bei therapiebedingter Panzytopenie. 
Klinischer Untersuchungsbefund bei konsiliarischer Erstvorstellung Anfang September 1995: 
Visus beidseits 0,2 sc. Vordere Augenabschnitte: Beidseits Bindehautinjektion. Die Hornhaut 
glatt und klar spiegelnd, Vorderkammer rein. Funduskopisch links ausgeprägter als rechts 
Glaskörperinfiltrationen sowie intraretinale Blutungen. Diagnose: V. a. vitreoretinale 
Absiedlungen bei mykotischer Sepsis. 
Verlauf: Mitte 9/95 Pars plana-Vitrektomie mit Cerclage rechts. Zu diesem Zeitpunkt schon 
ausgeprägte Endophthalmitis links mit beginnender peripherer Homhauteintrübung. Einen Monat 
postoperativ erneute Pars plana-Vitrektomie rechts mit Phakoemulsi:fikation und 
Silikonölinjektion. 
10/95 Enukleation links wegen Spontanperforation der Hornhaut im Rahmen der 
Endophthalmitis. 
Als Sepsis-Erreger wurde Fusarium solani in drei verschiedenen Blutkulturen, in der Haut, in der 
Lunge und in der Glaskörperspülflüssigkeit rechts sowie im enukleierten Auge links bestimmt. 
Nachweis einer Resistenz des Keimes auf Amphothericin B sowie verschiedene Imidazole. 
Exitus letalis im Dezember 1995. 

Makroskopischer Befund 

28x l 8x24 mm messender linker Bulbus. Hornhautdurchmesser: 1 Ox9 mm. 
Getrübte Hornhaut. Limbusparallele Hornhautperforation bei peripherem Homhautulkus. 
Anatomische Strukturen im aufgeschnittenen Bulbus nicht sicher abgrenzbar. Gelbliches 
Glaskörpermaterial durch die Vorderkammer und die Perforationstelle nach außen dringend. 
Keine Linse sici1tbar. Netzhaut und Sklera nicht sicher abgrenzbar. Deutliche 
Skleraverbreiterung. Der Sehnerv direkt am Bulbus abgetrennt. 



Mikroskopischer Befund 

Die anatomischen Strukturen der vorderen Augenabschnitte größtenteils aufgehoben. Das 
Hornhautstroma verbreitert, nur Reste des Harnhautepithels sichtbar. Hornhautperforation mit 
ausgeprägtem leukozytären Zellinfiltrat und reichlich Pilzhyphen. Linsenreste mit aufgelagerten 
Pilzhyphen. Abschnittsweise ausgeprägte granulomatöse Entzündungsreaktion mit Riesenzellen 
vom Touton-Typ. Im Glaskörperraum massenhaft polymorphkemige Granulozyten und 
Pilzhyphen sowie Reste der Retina. 
Die Choroidea ebenfalls durch Leukozyten infiltiert, stellenweise granulomatöse Reaktion und 
Nekrosen. Der Nervus opticus nicht angeschnitten. Ausgeprägte Skleraverbreiterung. 
Diagnose: Mykotische Endophthalmitis. 

Kommentar 

Endogene mykotische Endophthalmitiden werden gelegentlich als Komplikation systemischer 
Mykosen beobachtet. In 80% der Fälle werden diese durch Candida albicans verursacht gefolgt 
von Aspergillus fumigatus. Auch andere Gattungen wie Cryptococcus, Coccidioides, 
Sporotrichum, Blastomyces, Histoplasma, Mucor und Torulopsis wurden beschrieben. 
Die durch Fusarium verursachte endogene Endophthalmitis stellt eine Rarität dar. Unseres 
Wissens wurde bislang über insgesamt sechs Fälle in der Literatur berichtet. Im Gegensatz hierzu 
ist die exogene Infektion des Auges, insbesondere eine Keratitis, durch Fusarium häufiger zu 
beobachten. 
In dem hier dargestellten Fall entwickelte sich die beidseitige endogene Endophthalmitis als Folge 
einer Fusarium solani-Sepsis bei therapiebedingter Panzytopenie im Rahmen eines Rezidivs einer 
ALL. 
Fusarien sind ubiquitär im Erdreich lebende Saprophyten, welche in erster Linie für verschiedene 
Pflanzenarten pathogen sind. Voraussetzung für das Entstehen einer Fusarium bedingten 
Erkrankung des Menschen sind eine örtliche oder systemische verminderte Resistenz- und 
Immunitätslage. Als Eintrittspforten kommen vor allem das Integument und der Respirationstrakt 
in Frage. 
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Primäre lipoidale Degeneration der Hornhaut 

Vorgeschichte: 

Ein 32-jähriger Patient wurde 1991 in unsere Klinik überwiesen mit der Diagnose 
beidseitige parazentrale Keratitis. Mehrere auswärtige Therapieversuche waren 
erfolglos. Bis vor zwei Jahren war seine Augenanamnese unauffällig. Seit diesem 
Zeitpunkt bemerkte er eine Sehverschlechterung sowie sporadisch 
Fremdkörpergefühl, Epiphora und Photophobien. 
Die Sehschärfe war rechts auf 0.2, links auf 0.1 herabgesetzt. 
Bei der ophthalmologischen Untersuchung zeigten sich neben einem geringen 
konjunktivalen Reizzustand bds. parazentral C-förmige Infiltrate mit kristallinen 
Einlagerungen vorwiegend im vorderen Hornhautstroma. 
Die Familienanamnese sowie die Untersuchung der nächsten Familien­
angehörigen waren unauffällig. Eine gründliche Durchuntersuchung des 
Patienten einschließlich Bestimmung der Serumlipidkonzentrationen blieben 
ohne Ergebnis. Im Bindehautabstrich wurde Staphylococcus epidermidis 
gezüchtet. Da eine infektiöse kristalline Keratopathie nicht ausgeschlossen 
werden konnte, wurde eine intensive lokale Antibiotikatherapie durchgeführt, 
die jedoch keine wesentliche Besserung brachte. Aufgrund der starken 
Visuseinschränkung erfolgte kurz darauf eine penetrierende Keratoplastik 
zunächst rechts und später links. Der postoperative Verlauf war komplikationslos. 
Drei Jahre nach der Keratoplastik entwickelten sich jedoch rechts am 
Transplantatrand kleine kristalline Einlagerungen, die an ein Rezidiv der 
Erkrankung denken lassen. 

Histopathologischer Befund: 
1. makroskopisch: 
7 mm großes Hornhautexzisat mit parazentralen weißlichen Trübungen. 
2. mikroskopisch: 
Das Hornhautepithel ist unregelmäßig verdickt und verdünnt. Die Bowman, sehe 
Membran ist an mehreren Stellen (parazentral) defekt. Darunter befindet sich 
Narbengewebe. Besonders im vorderen aber auch im hinteren Hornhautstroma ist 
es zu einer Degeneration der Stromalamellen gekommen. An diesen Stellen sieht 
man zarte Vakuolen sowie ein feingranuläres Material. Am Rand des 
Hornhautscheibchens ist es zu einer mäf~igen Vaskularisation gekommen. Die 
Descemet, sehe Membran sowie das Endothel sind lichtmikroskopisch unauffällig. 
Im Hornhautstroma sieht man eine schüttere Infiltration von mononukleären 
Zellen. 



Histochemische Untersuchungen: 
Kongorotfärbung: negativ 
Alcianblaufärbung: negativ 
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Sudan-III-Färbung: Im gesamten Hornhautstroma sind massenhaft 
Lipidtröpfchen im Bereich der in der HE-Färbung auffälligen Vakuolen sichtbar. 
Die Lipidtröpfchen liegen, soweit lichtmikroskopisch beurteilbar, hauptsächlich 
extrazellulär zwischen den degenerativ veränderten Stromalamellen, vereinzelt 
auch in Keratozyten. Die Größe schwankt zwischen z.T. weniger als l~t bis ca. 12 µ. 
Besonders im Bereich eines Defektes der Bowman' sehen Membran liegen die 
Lipidtröpfchen besonders dicht. Das Hornhautepithel, die Descemet' sehe Membran 
und das Endothel sind, soweit lichtmikroskopisch beurteilbar, nicht betroffen. 

Immunhistochemie: Vereinzelt sind T-Lymphozyten und Makrophagen im 
Hornhautstroma sichtbar. 

Fluoreszenzmikroskopie: Die Lipidtröpfchen zeigen eine ausgeprägte 
Autofluoreszenz, Immunkomplexe sind keine nachweisbar. 

Diagnose: Primäre lipoidale Degeneration ( Lipiddegeneration) der Hornhaut 

Diskussion: Bei unserem Patienten konnte die seltene Diagnose einer primären 
lipoidalen Degeneration der Hornhaut gestellt werden. Dies ist nach Conway und 
Loewenstein ( 1) nur möglich, wenn es zu Lipidablagerungen in einer sonst 
normalen nicht vaskularisierten oder entzündeten Hornhaut kommt und zwar 
bilateral. Weiters sollten die Serumlipide normal sein ( 1). In späteren Stadien 
kann es dann zu einer .Ya.s.k..ularisation kommen als Folge einer 
Fremdkörperreaktion gegen die Lipidablagerungen. Lange bestand ein 
beträchtlicher Zweifel, daß solch ein Krankheitsbild überhaupt existiert, denn die 
meisten Fälle wurden publiziert bevor genaue Methoden zur Bestimmung der 
Serumlipide überhaupt zur Verfügung standen (2). 
Nach diesen Kriterien ist eine primäre lipoidale Degeneration der Hornhaut sehr 
selten im Vergleich zu sekundären Formen, die als Folge von Entzündungen, 
Vaskularisation oder Narbenbildung bei Hornhauterkrankungen auftreten 
können (2,3,4). Nur wenige Fälle wurden bis jetzt publiziert. Was die Natur der 
Ablagerungen in der Hornhaut betrifft so wurden bisher Neutralfette, freie 
Fettsäuren, Cholesterin und Phospholipide nachgewiesen ( S ,6). 
Als Ursache wird eine primäre Degeneration der Keratozyten mit eingeschränkter 
Fähigkeit Lipide zu metabolisieren (5), oder eine auf die Hornhaut beschränkte 
Steigerung der Lipidsyn these angenommen ( 7) 
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Exzidierte Frontalisschlinge 
(Mit freundlicher Unterstützung von Prof . Dr . V. Herzau, 
Universitäts- Augenklinik Tübingen) 

Vorgeschichte und Klinik 
Im Jahre 1982 wurde bei dem damals 2 - jährigen Jungen wegen 
einer kongenitalen Ptosis mit Blepharophimose beidseits e ine 
Frontalis- Schlinge mit 2-0 Terylene a ngelegt . Danach konnten 
die Lider deutlich besser geöffnet werden, und die visuelle 
Entwicklung verlief weitgehend normal . Anfang 1995 betr ug die 
Sehschärfe rechts 0,8 (+3,0 D), links 0 , 6 (+3,5 D). Beide 
Hornhäute zeigten in der unteren Häl f t e 
Oberflächenveränderungen, links fand sich e i n peripherer Pannus 
i n der unteren Zirkumferenz . Der Intraokularbefund war 
beidseits regelrecht . Wegen einer mäßigen Trichiasis bei 
Aplasie des äußeren Lidbändchens erfolgte im Juli 1995 eine 
laterale Kanthopex-ie . Im August 1995 war die Lidhebung 
hauptsächlich rechts erheblich eingeschränkt . Beide Oberlider 
zeigten eine kosmetisch unbefriedigende " Paragraphenform", 
offenbar weil die Wirkung der Frontalisschlinge vor allem 
temporal nachgelassen hatte . In dieser S ituation wurde 
beschlossen, beidseits den 13,5 Jahre im Körper befindlichen 
Terylene-Faden zu entfernen und eine erneut e Frontalisschlinge 
(mit 2 - 0 Teryle ne) a nzulegen . Intraoperativ schien der a lte 
Faden nach oben verlagert zu sein . Der postoperative Verlauf 
war b is auf Hornhautoberf lächenprobleme für einige Wochen 
komplikationslos. Aktive Lidöffnung und kosmetischer Aspekt 
waren deutlich gebessert . Links bestand bei der 
Kontrolluntersuchung 5 Monate nach der Operation e in 
Lidschlußdefizit von ca . 1,5 mm. 

Die exzidierten Frontalisschlingen wurden in üblicher Weise 
prozessiert und histologisch untersucht. 

Pathologisch-histologische Diagnosen: 
1. Ausgeprägte bindegewebige Durchsetzung eines (13,5 Jahre 
alten) Terylene- Fadens mit Separierung der weitgehend intakten 
Faden- Fibrillen . 
2 . Chronische Fremdkörperreaktion. 

Diskussion : 
Die Interaktionen von Nahtma terial und okulären Geweben wurden 
in den 60iger und 70iger Jahren eingehender untersucht (2 - 5) . 
Sie haben in j üngerer Vergange nheit kaum mehr Beachtung 
gefunde n. Gewebereaktionen können i n c hronisch unspe z ifischen 
Entzündungen, Fremdkörperreaktionen und -granu lomen sowie der 



Induktion von pyogenen Granulomen bestehen. Sie hängen vom 
Fadenaufbau (geflochten - monofil) und vor allem vom 
Fadenmaterial ab. Geflochtene und resorbierbare Fäden rufen 
üblicherweise stärkere reaktive Phänomene hervor als monof ile 
und nicht- resorbierbare . Da die Adhärenz von Mikroorganismen 
auf monofilen Fäden deutlich schlechter ist als auf 
geflochtenen, k ommt es bei letzteren relativ häufiger zur 
bakteriellen Infektion. Allergische Reaktionen auf 
Fadenmater ialien sind selten. Sie werden bevorzugt bei 
proteinhal tigem Nahtmaterial beobachtet. 

Der bei unserem Patienten verwendete Terylenef aden besteht 
aus nicht-resorbierbarem, geflochtenem Polyester . Nach 13,5 
Jahren in vivo zeigte sich histologisch eine persistierende 
Fremdkörperreaktion (Riesenzellen) bei fehlender rundzelliger 
und eosinophiler Reaktion . Die Faden- Fibrillen waren intakt, 
jedoch von Bindegewebe auseinandergedrängt . Diese fibröse 
Fadeninfiltration scheint unter mechanischen Gesichtspunkten 
erwünscht , da sie die Verbindung zwischen Oberlid und Schlinge 
fe s tigen und so die Wirkung des M. frontalis auf die Lidhebung 
begünstigen sollte . Warum es im vorgestellten Falle trotzdem zu 
einem nachlassenden Effekt der Frontalis- Schlinge g e kommen war, 
ist nicht eindeutig zu klären . Der Operateur (V.H.) befestigt 
den Terylene- Faden seit einiger Zeit auf dem Tarsus mit dünnem, 
monofilem Nahtmaterial. Ob die von einigen Autoren für die 
Frontalis- Suspension bevorzugte Fascia lata ( 1) funktionell 
bessere Resultate liefert, ist unseres ~vissens nicht eindeutig 
belegt . 
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DOP XXIX, Jahrestagung 
Frankfurt am Main, 25. September 1996 

Name und Adresse des Referenten: Gian-Marco Ruggli, Augenklinik, Universitätsspital, 

Frauenklinikstr. 24, CH-8091 Zürich 

Fallnummer: 20705 Augenklinik Universitätsspital Zürich 

Titel des Referates: Therapieresistentes Hornhautulkus nach Behandlung 
einer Paecilomyces lilacinus Endophthalmitis 

Kasuistik: 

Bei einem 73-jährigen Patienten wurde am 13.2.95 ·eine komplikationslose Kataraktoperation mit 

Implantation einer Hinterkammerlinse durchgefüht (Phakoemulsifikation via Sklera-Tunnel, "no stitch", 

PMMA-HKL). Unmittelbar postoperativ bestanden regelrechte Verhältnisse mit einem bestkorrigierten 

FV von 0,3 (trockene AMD) . Wegen einer Druckerhöhung musste 4 Tage postoperativ eine 

Vorderkammerparazenthese durchgeführt werden. Zu diesem Zeitpunkt bestand ein minimaler 

Vorderkammer-Reizzustand. 8 Tage postoperativ klagte der Patient erstmalig über ein schmerzhaftes 

Auge und einen signifikanten Visusabfall. Die Untersuchung erbrachte einen Vorderkammerreizzustand 

mit Zell~n ++ und Tyndall ++ bei einem FV von 0, 1. Eine topische Therapie mit Dexamethason, 

Neomycin und Polymyxin Augentropfen Ue 5mal täglich) wurde eingeleitet. Da sich die Situation nicht 

verbesserte, wurde der Patient am 15. postoperativen Tag (28.2.95) an unsere Klinik verwiesen. Zu 

diesem Zeitpunkt betrug der FV Fingerzählen, die Vorderkammerreizung Zellen +++ mit einem 

Hypopyon von 2mm. Der Druck lag bei 14mm Hg. Wegen Fibrin- und Zellpräzipitaten auf der 

Linsenvorderfläche und zellulären Glaskörperinfiltraten waren keine Fundusdetails erkennbar. Eine 

vitreale Beteiligung konnte sonographisch bestätigt werden. 

Auf Grund einer vermuteten Endophthalmitis wurde am folgenden Tag (1.3.95) eine Pars plana­

Vitrektomie und eine partielle Kapsulektomie durchgeführt mit nachfolgender intraokulärer Antibiotika­

Applikation (total 2mg Vancomycin und 0,4mg Amikacin). Systemisch erhielt der Patient entsprechend 

den therapeutischen Plasmaspiegeln intravenöse Gaben von Vancomycin und Amikacin, dazu peroral 

Corticosteroide. In den mikrobiologischen Untersuchungen des Vorderkammer- und . 
Glaskörperaspirates konnte Paecilomyces lilacinus, jedoch keine Bakterien nachgewiesen werden. Im 

Antibiogramm erwies sich der Fadenpilz gegenüber Amphotericin B, 5-Fluorozytosin, Fluconazol und 
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ltraconazol resistent, gegenüber Miconazol und Ketoconazol empfindlich. Eine antimykotische 

Therapie mit Ketoconazol systemisch (400mg/d) und Miconazol-lnjektionen intraokulär (40 ug/jeden 

dritten Tag) wurde eingeleitet. Trotz dieser Therapie konnte die Entzündung nicht unter Kontrolle 

gebracht werden, sodass man sich am 6.3.96 zu einer erneuten Intervention mit Entnahme der IOL 

und Entfernung des gesamten Kapselsackes entschloss. Die obgennante antimykotische Therapie 

wurde postoperativ weitergeführt. 

Während den folgenden Wochen klang die Entzündung deutlich ab mit einem Visusanstieg auf 0,4. Am 

24.4.95 wurde jedoch im Limbusbereich superotemporal, an der Stelle, wo die meisten Miconazol­

lnjektionen erfolgt waren, erstmals ein Hornhautinfiltrat beobachtet, welches sich trotz der Behandlung 

mit Ketoconazol systemisch, Miconazol intraokulär und Ketaconazol topisch innerhalb der nächsten 

zwei Wochen zu einem floriden Hornhautulkus entwickelte. Auf Grund des chronischen Verlaufs und 

der Schmerzen wünschte der Patient die Enukleation, die am 11. Mai durchgeführt wurde. 

Pathologie: 

Makroskopisch zeigte sich ein normal grosser rechter Bulbus. Die Durchleuchtung war unauffällig. 

Superotemporal (1 O bis 11 Uhr) lag ein etwa 1 mm vom Limbus abgesetztes, nicht perforiertes 

Hornhautulkus mit einem Durchmesser von 4mm. Der Bulbus wurde von temporal oben nach nasal 

unten eröffnet. Makroskopisch erschien der superotemporale Kammerwinkel partiell verschlossen. 

Linsenreste waren keine nachweisbar. Der Glaskörperraum erschien klar ohne Hinweise für eine 

Abszessbildung im Bereiche der Glaskörperbasis. Die Netzhaut lag an. 

Mikroskopisch war die zentrale Hornhaut unauffällig. In der Peripherie kam ein tiefgreifendes Ulkus mit 

angrenzender Abszedierung zur Darstellung. Der Abszess erstreckte sich insbesondere entlang der 

Descemet'schen Membran und reichte partiell über den Ulkuskrater hinaus. Die Descemet'sche 

Membran war an mehreren Stellen entzündlich lysiert. In ihrer Umgebung und im Bereiche der 

Glaskörperbasis fand~n sich zahlreiche Riesenzellen vom Fremdkörpertyp. Auf der stromawärtigen 

Seite der Descemet'schen Membran sowie im Bereiche der äusseren Stromahälfte liessen sich in der 

Umgebung des Ulkus PAS-positive, septierte und sich verzweigende Pilzhyphen nachweisen. Nur 

wenige Hyphen lagen in den eitrigen Präzipitaten an der Hornhautrückfläche vor, während die 

Vorderkammer und die dahinter gelegenen Strukturen frei von Pilzelementen zu sein schienen. Der 

Kammerwinkel zeigte feine irido.-korneale Adhäsionen im Bereiche des Ulkus. Die Pars plana war durch 

Entzündungszellen infiltriert und das Epithel erschien proliferiert. Ein geringes Infiltrat durch 

polymorphkernige und rundkernige Leukozyten liess sich im Bereiche der Glaskörperbasis und in den 

Glaskörperüberresten nachweisen. Die Retina war regelrecht mit Ausnahme einer mässig 

ausgeprägten und vereinzelt anzutreffenden Vaskulitis. Epiretinal fanden sich zahlreiche entzündliche 

Membranen, die noch keine wesentlichen Kontrakturen aufwiesen. Das retinale Pigmentepithel, die 

Aderhaut und die Sklera waren regelrecht, der Optikus, abgesehen von Quetschartefakten ebenso. 

2 



, „ 

, 
1 

Diagnose: 

Therapierefraktäres Hornhautulkus nach transkornealen Miconazol-lnjektionen bei Paecilomyces 

lilacinus Endophthalmitis. 

Diskussion: 

Paecilomyces lilacinus ist ein ubiquitärer Fadenpilz, der wegen seiner chemischen 

Widerstandsfähigkeit als Verunreiniger von Spüllösungen bekannt und gefürchtet ist [1]. Der Erreger ist 

typischerweise resistent gegenüber Amphotericin B und Fluconazol [2-4]. Postoperative 

Endophthalmitisfälle durch Paecilomyces lilacinus sind jedoch äusserst selten. Neben einer grösseren 

Serie von 13 Fällen [2] welche 1975 in den USA durch eine kontaminierte Spüllösung verursacht 

wurde, werden in der Literatur unseres Wissens nur über drei weitere Fälle postoperativer 

Endophthalmitiden mit diesem Erreger berichtet [5-7]. Die Prognose der befallenen Augen ist 

ausserordentlich schlecht. Bei den bisher beschriebenen 16 Erkrankungen mussten 9 Augen 

letztendlich enukleiert werden. Durch Vitrektomie und dem Einsatz aggressiver antimykotischer 

Therapeutika gelang es in einzelnen Fällen die Augen zu retten [6,8,9], wobei nur gerade in zwei 

Fällen ein brauchbarer Visus erhalten blieb. 

In der Serie von Pettit et al. wurden 5 Augen histopathologisch untersucht. Die Pilzhyphen waren in 

der Hornhaut, der Vorderkammer, der Iris und im Glaskörper nachweisbar [2]. Die Entzündungsreaktion 

war zum grössten Teil abszedierend, wobei alle Augen fokal ein granulomatöses Entzündungsmuster 

aufwiesen. In den hinteren Augenabschnitten lag bei alle Augen nur eine milde unspezifische 

Entzündung der Retina bzw. der Papille vor. 

Neben der chirurgischen Revision (sofortige Entfernung von lntraokularlinsen, ausgedehnte 

Vitrektomie, Resektion aller sichtbarer Infektionsherde und antimykotische Spülung) kommt der 

intraokulären Verabreichung verschiedener antimykotischer Substanzen bei der Behandlung der 

exogenen Pilz-Endophthalmitis nach wie vor die grösste Bedeutung zu [1 ,6,8] Bei der durch 

Paecilomyces lilacinus verursachten Endophthalmitis scheint Miconazol die Substanz der Wahl zu 

sein, welche bis zu einer lnjektiosdosis von 40 ug i.d.R. gut toleriert wird [4,6, 1 O]. Diese Therapie 

sollte mit einer oralen Ketoconazol Applikation in Dosen von 400mg bis 600mg und einer topischen 

Miconazol Behandlung kombiniert werden. Bei systemischer Ketoconazol-Behandlung konnte eine 

intraokuläre Penetration nachgewiesen werden, die zu therapeutischen Wirkspiegeln führt [11 ]. 

Bei drei von vier beschriebenen Fällen mit Paecilomyces lilacinus Endophthalmitis, die mit intraokulären 

Injektionen (Miconazol) behandelt wurden, kam es zu einer iatrogenen kornealen Abszessbildung. 

Dies möglicherweise deshalb, weil die topische antimykqtische Therapie nicht oder nicht genügend 

intensiv appliziert wurde und somit das bradytrophe Hornhautstroma zu wenig abgeschirmt werden 

konnte. lronischerweise führte die Abszessbildung in unserem Fall zum Verlust des Auges, obwohl die 

intraokuläre Entzündung unter Kontrolle zu sein sch ien. lntraoku läre Injektionen bei 
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Pilzendophthalmitiden sollten deshalb unter intensiver antimykotischer Lokaltherapie durchgeführt 

werden. Eine zusätzliche lokale Epithelabradation über der Einstichstelle ist zu empfehlen, da sie die 

Medikamentenkonzentration im Hornhautstroma zusätzlich zu erhöhen vermag (12, 13]. Als weitere 

Möglichkeit käme die intravitreale Medikamenteninjektion im Bereiche der Pars plana in Betracht. Durch 

die Vaskularisation wäre der Stichkanal bei synchron stattfindender antimykotischer Therapie gegen 

eine Keimverschleppung besser geschützt. Der Nachteil liegt jedoch in einer klinisch erschwerten 

Erkennbarkeit von allenfalls verschleppten Infektionsherden. 
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1996 in Frankfurt 

48. Transitionalzellkarzinom des Tränensackes 
U. Schaudig 

Fa! 1 be ri c h t: 
Ei ne 67 jährige Frau s te llt sich wegen Epiphora, schleimig - e itriger Se kre ti on und 
weicher , lumo röser S c hwellung im Bere ic h d er Fossa sacc i lac rimali s rechts vor. 
Aufnahmebefund un d Anamnese: Gu le r AZ, ohne Sys lemerkrankungen . T o nsilleklomie 
und Adenoto mie im Aller vo n 5 Jahren . Aku le Dakryocysliti s vo r 2 Monale n , unter 
antibioli sche r Behandlung abgehei ll. Jelzl e rneul Beschwerde n se il 10 T agen , unle r 
Beh andlun g mit Tetrazyclin ke ine Besserun g. W e ni g schme rzh after 2 c m großer 
we ic he r s ubkutane r Tum o r im Be re ic h d e r Fossa sacc i lacri m a li s rechts. 
Träne nwegsspülung: Canaliculi sondie rbar, Re flux , ke in Abfluß in die Nase. 

Klini sche Ve rdac hlsd iagnose: chro nisch rezidi v ierende Dacryocystili s 

Ope rali o n : 
E ndo nasale Dacr yocysLO rhinos lomie, Excis io n e ines pap ill omatösen Sc hl e imhaullumo rs 
des Träne nsackes. Nach Vorliegen der Hi slo log ie Excis io n des Tumors über laterale 
Rhino lomie und inlraopera li ve Schnell schnillko nlroll e der Tumorränder. 
Unauffä llige Wundheilung. 
Rezidi ve e ndo nasal an lalera le r Nasenschl eimhau l (i m Bereic h der Rhinos lom ie) un d 
am Seplum nach 10 und 13 M onale n. Jeweil s E ntfernung e ndonasal. Hislo logische 
Diagnose: in vertes Papillom. 
Drilles Lokalrezidi v nach 16 Monaten im Bere ich der Rhin ostomi e, Übergang zum Sinus 
max ill aris und e lhmo idali s. Groß fl ächige Rev is io n und Excisio n über e rneu le latera le 
Rhinolomie ( HNO - ABteilung, UKE Hamburg). 

Hi s lol og ie: 
(D ie be i 
ähnli c hes 

de n e inze lne n Eingriffe n gewo nn e ne n 
Bild ; die epilhelial e n Alyp ie n s ind 

unlerschi ed li ch ausgeprägl.) 

Tumoran teil e zeige n jeweils e in 
in de n ve rschi edene n A ntei le n 

Pap ill äre P ro life rate mehrre ihi g gesc hi chte le r zy linderzel l ähn li c he r F o rmalionen , 
sog e nannter Trans iti o nal zc ll cn. mil e pithe li al e n B al'a lm r mhrane n . Die Tumorze llen 
sind in ~T e hr als l' J • !!e~ch i ch d fl' llkerne· überwiege11 d 
h y pe rch rom •• ;e h , pu l yu11 · /?' . r z, ~·sd1•,·htu ~! ausgerichte t , dcutl iL11 
ver mehrte :, u osen. Zan, • ... : 1Jiasr· .... s~iun · ! n 1 „ :·ntrum der pap ill äru. 
Stru kluri:-n ~dt•nale , tei b <lt •• .:.· ! , 1eite g;;J ä ßf'l1m::ndc Brndegewebss trängc m i 

gerin ge 1 eh · •Iisch c nttü'1 11 ·!1.:1, ' nfi l trac1• ·1 Oie ;i ußcre Begrenzung Je~ 

epith elial en , ormat ion en ii•.s .... ht •"' · .ei l w„ ~ c ~ •• 1ps lnUgcm ßrn degcw, CH„ . 

Ste llen .... eise .Lusenkung üc1 T 1111 111 ·e l!zapt ·n J11: T iefe. Krin tn fll trativc · Wachs1 uo· ~ 
keine r,pid ermoitJ . Diffe~e11.·1. ruii/' det r:o.~ li -:•: 

: , . 
1log ischc Dia.EJlliS.L 

.i~ 1 asivc~. 1 •. 1ttelg1 '·11 

p (~.),· . r.id1t - :11vo.~ ,, 
d;ff0;·en 
Tr~u1q! 1 

papi! 1:;. c. 
· l! K ar'7 i ' - " l ) 

Kai J: i1111n . v "ll1 Tran ;;itionalzell 



Kommentar: 
Das histologische Bild läßt auch die Diagnose eines ductalen inverten Papilloms mit 
epithelialen· Atypien ohne invasives Wachstum zu. Der Begriff 
Transitionalzellkarzinom erscheint aber aus allgemeinpathologischer -Sicht genauer. 
Ähnliche Befunde lassen sich bei Harnblasenkarzinomen finden, die auch ein 
ähnliches Färbeverhalten zeigen. 

Papillome des Tränensacks werden nach ihrem Wachstumsverhalten in exophytische, 
inverte und gemischte Papillome eingeteilt. 
Histologisch lassen sich Plattenepithelpapillome mit acanthotischem Plattenepithel, 
Transitionalzellpapillome aus mehrreihigem Zylinderepithel, teil weise mit 
Becherzellen, und gemischte Tumoren unterscheiden. 
Auch überwiegend benigne Papillome können Areale mit Übergängen zu Karzinomen 
enthalten. 
Die Karzinome sind ' entweder Plattenepithel-, Transitionalzell-, Adeno- oder 
Mucoepidermoide Karzinome. 

Papillome und Karzinome des Tränensackes neigen zu Rezidiven (bis zu 40%). Papillome 
können invasiv wachsen, Karzinome gelten als fast immer lokal invasiv. Sie können in 
die angrenzenden Strukturen der Nasenhöhle, Nebenhöhle, Orbita, Schädelbasis und 
das Gehirn infiltrieren. 
Die Therapie besteht in ausgedehnter Resektion im Gesunden. 

Literatur: 
1. McLean· 1, Burnier MN, Zimmerman LE, Jakobiec FA: Tumors of the Eye and Ocular 

Adnexa; Fascicle 12, third series Atlas of Tumor Pathology, Armed Forces Institute of 
Pathology, Washington D.C., 1994 (Editor Juan Rosai) 

2. Flanagan JC, Stokes DP: Lacrimal sac tumors. Ophthalmology 1978;85:1282-7 

3. Hornblass A, J akobiec FA, Bosniak S, Flanagan J. The diagnosis and management of 
epithelial tumors of the lacrimal sac. Ophthalmology 1980;87: 476-90 

4. Schenck NL, Ogura JH, Pratt LL: Cancer of the lacrimal sac. Presentation of five cases 
and review of the Iiterature. Ann Otol Rhinol Laryngol 1973;82:153-61 

5. Radnot M, Gall J: Tumoren des Tränensackes. Opthtalmologica 1966; 151:1-22. 

6. Ryan SJ, Font RL: Primary epithelial neoplasms of the lacrimal sac. Am J Ophthalmol 
1973; 76: 73-88. 
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Primäres embryonales Rhabdomyosarkom der Konjunktiva 

Walter Sekundo, Universitäts-Augenklinik Bonn 

Anamnese: 
Die Erstüberweisung eines 3-jähriges Mädchens in die Kinderambulanz unserer Klinik 
erfolgte wg. V.a. Bindehautdermoid links im April 1995. Die Untersuchung ergab eine 
von nasal oben nach temporal unten verlaufende mäßig wulstig geformte Bindehaut­
verdickung im Fornixbereich OS, die anamnestisch möglicherweise schon immer 
vorhanden und nicht bemerkt wurde. Im Ultraschall befand sich der Tumor im Binde­
hautniveau und zeigte keine retrobulbäre Ausbreitung: Verdachtsdiagnose Bindehaut­
dermoid. Der übrige ophthalmologische Befund war unauffä.llig. Bei der Kontrollunter­
suchung Anfang Juni sah man eine geringe Vergrößerung des Tumors. Ein Termin zur 
Operation wurde ausgemacht und eine kinderärztliche Untersuchung empfohlen. Auf­
grund von grippalen Infekten ließen die Eltern den Termin verstreichen und stellten das 
Kind erneut erst Anfang September vor. Bei weiterer Befundzunahme wurden in einer 
sofortigen Narkoseuntersuchung mehrere Biopsien entnommen. 

Pathologie: 
Histologisch zeigte sich ein undifferenzierter Tumor aus monomorphen dicht gepack­
ten mittelgroßen Zellen, die einen rund-ovalen im Chromatin aufgelockerten Nucleus 
umgeben vom schmalen z.T. spärlich PAS-positiven Zytoplasmasaum besaßen. Mito­
sen waren reichlich vorhanden. Bei einem intakten Epithel nahm der Tumor die ge­
samte Substantia propria conjunctivae ein. Durch die immunhistochemische Aufarbei­
tung des Präparates (ProfFischer, Pathologisches Institut der Uni Bonn) konnte die 
Differentialdiagnose eines Lymphoms ausgeschlossen werden. Epitheliale sowie neuro­
filamentäre Marker waren ebenfalls negativ. Dagegen reagierten einige Tumorzellen 
positiv mit Desmin und Vimentin-Antikörpem. Insbesondere bei der Desmin-Reaktion 
imponierten vereinzelt strap-cell-ähnliche Elemente. Damit wurde die Diagnose eines 
undifferenzierten embryonalen Rhabdomyosarkoms etabliert. 

Weiterer Verlauf: 
Die Patientin wurde in die Onkologie der Kinderklinik der Univ. Bonn überwiesen 
(ProfBode). Bei V.a. Lymphknotenmetastasen wurde am 15.09.95 eine zervikale 
linksseitige Lymphknotenextirpation durchgeführt (Dr.Dr.Niedernhagen rv.IKG der 
Univ. Bonn; histopathologische Diagnosebestätigung durch ProfHarms, Kiel). Bei 
dem Tumorstadium pT3b NI MO (IRS -Stadium III) wurde zw. 17.09.95 und 
08.03.96 eine 9-zyklische Polychemotherapie nach dem CWS'96-P-Protokoll 
(Ifosfamid, Vincristin, Actinomycin D, Carboplatin, Epirubicin, Etoposid) durch­
geführt. 
Trotz einer vollständigen Rückbildung des klinischen Befundes konnten wir in den 
Probebiopsien Anfang Dezember Residuen des bekannten Rhabdomyosarkoms nach­
weisen. Es erfolgte eine konsiliarische Vorstellung in Kiel (ProfRochels, ProfKovac) 
und in der Strahlenklinik Essen, wo durch PD.Dr.Sauerwein eine Brachytherapie mit 
einem Strontium-Applikator in 11 Fraktionen durchgeführt wurde (mittlere Dosis 49,5 
Gy in 2 mm Tiefe). Zu diesem Zweck wurde zuvor an unserer Klinik durch Okularis­
ten der Fa. Trester eine Skleraschale angefertigt, die als Modell für den Applikator 
diente. 
Unsere multiplen Kontrollbiopsien im Mai 1996 waren negativ. Die anfängliche 
Reizung des äußeren Auges und Photophobie sind inzwischen verschwunden; die Bul­
busmotilität ist nicht eingeschränkt. Das Kind bleibt in unserer engmaschiger Nach­
sorge. 



Kommentar: 
Das Rhabdomyosarkom ist der häufigste primäre bösartige Orbitatumor des Kindes3. 
Das Durchschnittsalter liegt bei der Diagnosestellung zwischen 6 und 8 Jahren3,6,8, 
allerdings erstreckt sich die Spannbreite vom kleinkindes- bis ins junge Erwachsenen­
alterl,6. Histologisch unterscheidet man Rhabdomyosarkome vom embryonalen (83%) 
alveolären (15%) und pleomorphen ("adulten") Typ3. 
Sowohl die Klinik als auch die histologische Interpretation dieser Tumoren ist nicht 
einfach besonders, wenn (wie im vorliegenden Fall) eine atypische Präsentation mit 
einem undifferenziertem pathologischen Bild zusammenkommt. Wie erst kürzlich von 
Schwarm et al. gezeigt, entwickelt sich das klassische Manifestationsbild einer schnell 
wachsenden asymmetrischen Protrusio bulbi lediglich in rund der Hälfte der Fälle6. 
Unter seltenen atypischen Manifestationen wurde ein subkonjunktivaler Tumor mit 
einer Häufigkeit von 5 bis 8% angegeben2,4,5, wobei auch diese Rhabdomyosarkome 
eine infraorbitale Ausbreitung aufwiesen. 
Ein rein intrakonjunktivaler Tumor ist offenbar noch seltener. Ein diesem Fall sehr ähn­
licher Casus wurde von Cameron und Wiek publiziert 1. Sie berichteten von einer 16-
jährigen Patientin mit einer Läsion am medialen Kanthus. Ihre Mikrophotographien 
zeigen ein verhältnismäßig differenziertes histologisches Bild so, daß die Immunhisto­
chemie lediglich zur Diagnosebestätigung notwendig war. Dagegen waren die primi­
tiven Tumorzellen des vorliegenden Falles erst durch die Immunhistochemie als ein 
Rhabdomyosarkom erkannt worden. 
Unser Fall zeigt, daß ein Rhabdomyosarkom nicht unbedingt rasch wachsen muß: in 
den ersten zwei Monaten war die Größenzunahme minimal, und auch später schien die 
Läsion eine Zeit lang stationär zu bleiben. Denn nur so ist eine späte Wiedervorstellung 
zu verstehen. 
Obwohl der Tumor zum Zeitpunkt der ersten Biopsie nach wie vor rein konjunktival 
war, lag eine Lymphknotenmetastasierung vor: offensichtlich wird "die kritische 
Tumormasse" gerade in der Konjunktiva mit ihrem gut entwickelten lymphatischen 
System recht schnell erreicht. 
Ähnlich wie in dem "atypischen" Fall von Schwarm et al.6 verschwand auch in 
unserem Fall der makroskopische Befund nach einer Polychemotherapie. Allerdings 
zeigen unsere Untersuchungen, wie sinnvoll multiple Biopsien nach stattgefundener 
Bestrahlung sein können, um weitere therapeutische Schritte zu bestimmen. Bei (fast) 
erwachsenen Patienten kann die externe Radiatio mit der Chemotherapie kombiniert 
werdenl,3, ohne wesentliche Gesichtsdeformitäten zu befürchten. Im vorliegenden Fall 
eines Kleinkindes hat man sich für eine "immunhistochemisch kontrollierte", für diese 
Tumorart innovative, Brachytherapie entschieden. Strontium9o, ein radioaktiver ß­
strahlender Applikator, eignet sich gut für epibulbäre Tumoren aufgrund einer hohen 
Oberflächendosis bei geringer Eindringtiefe. Bisher liegen gute Erfahrungen mit der 
Bestrahlung von intraepithelialen Neoplasien vor7. Durch Fraktionierung erhofft man 
außerdem eine zusätzliche okuloprotektive Wirkung. Nach der Bestrahlung wurden an 
keiner der 18 Biopsiestellen maligne Zellen nachgewiesen. So gesehen, haben wir den 
Tumor 1,5 Jahre nach der Erstmanifestation im Griff. Es ist jedoch selbstverständlich, 
daß der Nachbeobachtungszeitraum noch zu kurz ist um Schlußfolgerungen über die 
Wirksamkeit der therapeutischen Maßnahmen zu ziehen. 

Literatur: 
l.Cameron JD, Wiek :MR. Embryonal rhabdomyosarcoma ofthe conjunctiva. Arch Ophthalmol 1986; 104:1203-
1204 
2.Elsas FJ, Green WR. Epibulbar tumors in childhood. Am J Oohtalmol 1975~79:1001-1007 
3.Henderson JW. Orbital tumorst 3rd edn. Raven Pres~ New York\ pp 201-2u8 
4.Leyy :MR. Subconjunctival rhaodomyosarcoma. Am J Qphthalmo1 T968;65:452-454 
5.Schuster SADl Ferguson EC, Marschall RB. Alveolar rliabdomyosarcoma ofthe eyelid. Arch Ophthalmol 
l 972;87:646-65 
6.Schwonn IID, Boergen K-Pj Stefani FH. Klinische Erstmanifestation des orbitalen Rhabdomyosarkoms. 
Oohthalmologe I 995;92:362- 65 
7 .Sterker 1, Lommartzsch PK. rgebnisse der Behandlung von malignen epithelialen Bindehauttumoren. 
Oobthalmo}o_ge l 993;90:62-65 
8.Wharam ~ Beltangady M, Hays D. Localized orbital rhabdomrosarcoma- an interim report oftbe Intergroup 
rhabdomyosarcoma sfildy committee.Ophthalmology 1987; 94:25 -254 
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Allergisches Granulom der Konjunktiva (Splendore-Hoeppli-Phänomen) 
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Bei dem fünfjährigen Patienten war es seit dem Kleinkindesalter beidseits rezidivierend zu 
verklebten, geröteten Augen gekommen. Unter Verwendoo.g von Fluorometholon und 
Neomycin-haltigen Augentropfen sei nur eine kurzzeitige Besserung eingetreten, sodaß es nach 
einem Zeitraum zwischen 2 Wochen und 4 Monaten erneut zu Beschwerden kam. Vor 6 
Monaten war eine Fernbrille wegen des beidseitig vorhandenen Astigmatisun1s verordnet 
wurden. Eine Beeinträchtigung des Allgemeinbefindens lag nicht vor. Eine allergische Diathese 
(Pseudokrupp in den ersten 3 Lebensjahren, Bienenstichallergie) war bekannt. Im Februar 1995 
wurden Nasenpolypen operativ entfernt. 
Das Kind wurde an unserer Klinik erstmalig im Juli 1995 vorstellig. Die bulbäre Konjunktiva 
zeigte beidseits mehrere, in Limbusnähe gelegene, kleine, gelbe prominente Veränderungen, in 
deren Bereich eine vermehrte Füllung konjunktivaler Gefiiße zu beobachten war. Die 
Veränderungen beschränkten sich auf den oberen Teil der Konjunktiva. Hornhaut und 
intraokularer Befund waren unauffiillig. Kein Nachweis von Bakterien inkl Chlamydia 
trachomatis im Bindehautabstrich. Ein Therapie-Versuch mit Allergocrom-Augentropfen 
brachte nur eine geringfügige Besserung. Es wurde deshalb im August 1995 eine Probebiopsie 
durchgeführt. Im Differentialblutbild dezent erhöhte Anzahl eosinophiler Granulozyten mit 7% 
bei sonst im Normbereich befindlichen Werten. 

Histologischer Befund: 
Klein.es, aus lockerem Bindegewebe bestehendes Teilchen ohne epithelialen Überzug. Es finden 
sich umschriebene Ablagerungen eosinophilen, amorphen Materials mit Kernresten, umgeben 
von mehrkemigen Riesenzellen vom Fremdkörpertyp. Das übrige Stroma ist durchsetzt von 
Lymphozyten, Plasmazellen sowie zahlreichen eosinophilen Granulozyten. 

Histopathologische Diagnose: Allergisches Granulom der Konjunktiva 

Verlauf: 
Aufgrund des histologischen Befundes erfolgte die Überweisung des Kindes an den Hausarzt 
zum Ausschluß einer Parasitose. Die Stuhluntersuchung ergab hierfür keinen Hinweis, 
erbrachte jedoch den Nachweis von Candida albicans. Es erfolgte eine Therapie mit 



Symbioflor® 1 (Zellen und Autolysat aus Enterococcus faecalis humaner Herkunft) über 4 
Wochen. Darunter auch Verschwinden der Augensymptomatik und Beschwerdefreiheit bis 
zum jetzigen Zeitpunkt. 

Kommentar: 
Das allergische Granulom der Konjunktiva imponiert klinisch in Form kleiner, gelblicher 
Tumoren mit begleitender konjunktivaler Gefiißinjektion. Die Lokalisation kann wechseln, 
einseitiger wie auch beidseitiger Befhll sind möglich. Daneben ist eine Beteiligung der 
Episklera und Lider beschrieben worden. Die In.zidenz der Erkrankung ist wahrscheinlich 
höher als die Zahl der beschriebenen Fälle vermuten läßt. 
Das typische histologische Bild vermittelt einen mehrschichtigen Aufbau des Granuloms: 
Zentral finden sich Ablagerungen eosinophilen, amorphen Materials mit Kernresten, die von 
einem dichten Ring aus Epitheloidzellen umgeben sind. Daran anschließend finden sich 
Riesenzellen sowie z.ahlreiche eosinophile Granulozyten. Das amorphe Material setzt sich aus 
Antigen-Antikörper-Komplexen sowie degenerierten eosinophilen Granulozyten, Plasmazellen 
und Makrophagen zu..~mmen. Erstmals wurden diese Ablagerungen eosinophilen Materials 

~ von Splendore 1908 um Pilzsporen herum beobachtet, später von Hoeppli um Schistosoma­
Eier beschrieben. Bereits histologisch ist aufgrund des charakteristischen Aufbaus die 
Abgrenzung zu anderen eosinophilen granulomatösen Veränderungen möglich: Granulome im 
Rahmen einer nodulären Skleritis, atypischen Histiozytose X und Hypersensitivitätsreaktion 
auf bakterielle oder chemische T meine zeigen entweder keine Riesenzellen, keine oder nur 
wenige eosinophile Granulozyten oder besitzen keine zentrale Nekrosezone. 
Ätiologisch handelt es sich beim Splendore-Hoeppli-Phänomen um eine allergische 
Gewebsreaktion, wobei das auslösende Antigen in der Regel verborgen bleibt. Lediglich unter 
den von Ashton und Cook beschriebenen 22 Fällen befanden sich 4 Fälle, bei denen sich im 
amorphen Material nicht näher klassifizierbare Wurmfragmente nachweisen ließen. Jedoch 
schließt der fehlende Nachweis von Parasiten, Nematoden oder Pilzen im Granulom diese 
Ursache nicht aus, da diese möglicherweise schnell durch das Immunsystem beseitigt werden. 
Bemerkenswert bleibt die häufig bestehende allergische Diathese und eine nachweisbare 
Bluteosinophilie, wie sie aber auch im Rahmen eines Parasitenbefalls auftritt. Beides bestand 
auch bei unserem jungen Patienten. Einen primären Zusammenhang zwischen Remission der 
konjunktivalen Granulome und Therapie der Candida-albicans-Infektion sehen wir nicht. 
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Patient: M. Bürli. 9.5.60 
Histologie-Nr. :0809/95 

Dr. B. Senn, Universitäts-Augenklinik Basel, Mittlere Strasse 91, 
Postfach, 4012 Basel 

Pilozytäres Astrozytom des Nervus Opticus bei Morbus von 
Recklinghausen 

Anamnese und Klin .... ik 
19.2.6. Diagnose: Opticusatrophie links stärker als rechts. Verdacht auf 

Neurofibromatose von Recklinghausen 

Massiver Aethylabusus seit dem 16. Lebensjahr 

~ Befunde konstant: im Vgl. zu 1966: Visus re cc = 0.6, 
li = FZ in 60 cm, Strabismus divergens, 
Vordere Bulbusabschnitte: bds reizlos, unauffällig. 
Fundus: bds Papille blass, randscharf, kaum excaviert. 
Gesichtsfeld: Konzentrische Einengung li viel mehr als re, 

15.8.95 Notfallmässige Hospitalisation wegen Aethylabusus 
Schädel-CT: Keine Pathologien ausser Hirnatrophie 
Exitus letalis am 19. 8. 95 wegen Aspiration von Frühstück 

FA: auch bei Grossvater und Vater, Brüder und Tochter bekannte 
Neu rofibromatose 

Makroskopische Befunde 
Der rechte Bulbus oculi misst 25x25x24 mm und ist bis auf einen verdickten 
Sehnerven unauffällig. Der Nervus opticus ist 32 mm hinter dem Bulbus 
abgetrennt und hat dort, an seiner dicksten Stelle, inklusive Hüllen einen 
Durchmesser von 7.5 mm. 
Der linke Bulbus oculi misst 26x25x28 mm. Der Nervus opticus ist ebenfalls 
verdickt und misst an seiner dicksten Stelle, 32 mm hinter dem Bulbus, 9 mm 
im Durchschnitt. Auf der Iris beidseits sind Lisch'sche Knötchen vorhanden. 

Histologische Befunde 
Histologisch sind Sklera, Aderhaut und Netzhautpigmentepithel des hinteren 
Bulbusabschnitts unauffällig. 
Der längs geschnittene Sehnerv zeigt eine verdickte, zum Teil in Falten 
gelegte Dura mater. Die Arachnoidea ist hyperplastisch, fibrosiert. Sie enthält 
an mehreren Stellen in Haufen angeordnete, kugelige, lamellierte und teils 
kalzifizierte Psammonkörper. Die epineurale Pia mater ist leicht verdickt. Der 
Nervus opticus ist von der Lamina cribrosa bis etwa 8 mm retrolaminär 
einfach atrophiert. Die Nervenfaserbündel sind alle regelmässig verdünnt. 



/' 

Ihre Fasern zeigen eine filzartige Veränderung. Die Gliakerne sind etwas 
vermehrt. Die Nervenfaserbündel werden von leicht verdickten 
(wahrscheinlich reaktiv veränderten) Septen umgeben. Die Zentralarterie 
und Zentralvene sind an dieser Stelle unauffällig. 
Nach hinten geht das atrophe Nervengewebe allmählich in Tumorgewebe 
über. Der Nervus opticus verdickt sich mehr und mehr. Es besteht eine 
proliferierte Faserglia, die stark von multiplen Rosenthalfasen durchwachsen 
wird. Die dazwischenliegenden Astrozyten sind stark vermehrt. Ihre Fortsätze 
verlaufen hauptsächlich in zwei Richtungen ( haarförmige Astrozyten). Ihre 
Kerne sind ovalär bis spindelig und teilweise polymorph. Mitosen sind nur 
spärlich zu finden. Die Zentralgefässe im Tumor sind regelrecht. 

Kommentar: 
Dieser Fall von beidseitigen Gliomen des Nervus opticus ist aus mehreren 
Gründen ungewöhnlich. Erstens sind Gliome des N. opticus, die zu den 
Astrocytomen Grad 1 gezählt werden, selten. Die lnzidenz ist etwa 1:100'000 
aller Patienten mit Augenbeschwerden. Sie machen dennoch 2/3 bis 3/4 der 
primären Opticustumoren aus. 
85% der Patienten sind bei Auftreten des Tumors unter 15 Jahren alt. 62 % 
der Patienten sind weiblich. Ein bilateraler Befall kommt nur in etwa 5% vor 
und ist praktisch pathognomonisch für eine Neurofibromatose. 
Je nach Studie leiden etwa 10% bis 55% der Gliompatienten an 
Neurofibromatose. Die häufigsten klinischen Befunde sind Exophthalmus, 
Papillenödem und Opticusatrophie mit Gesichtsfeldausfällen und 
Visusverlust. 
Histologisch und biochemisch unterscheidet sich der Tumor nicht von 
anderen zentralnervösen, juvenilen, pilozytären Astrozytomen. 
Stern unterscheidet zwei Wachstumsformen: einerseits eine fusiforme 
Schwellung des Nervus opticus, das bei fast all seinen Patienten ohne 
Neurofibromatose vorkommt, und andererseits ein perineurales, 
circumferentielles Wachstum in den subarachnoidalen Raum, das in seiner 
Studie hoch mit Neurofibromatose assoziiert ist. Der zweite bemerkenswerte 
Punkt unseres Falles ist, dass der Tumor nicht wie in Sterns Studie bei 
Neurofibromatose circumferentiell, sondern intraneural wächst. 
Der Tumor besteht aus reifen, pilozytären Astrocyten. Ihr Cytoplasma weist 
viele gliale Fasern auf, die zum Teil kompakter werden, degenerieren und 
sich zu Rosenthalfasen umwandeln. Eine dritte Auffälligkeit unseres Tumors 
ist der aussergewöhnlich grosse Gehalt an Rosenthalfasern. 
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XXIV. Tagung der DOP C. W. Spraul: Reparatives Riesenzellgranulom 

XXIV Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmo-Pathologen (DOP) in 
Frankfurt am (25. September 1996). 

Reparatives Riesenzellgranulom der Orbita 

RCT, geb. 15.08.1941 Dr. Christoph W. Spraul 
Histo.-Nr.: 95-944 (L.F. Montgomery Lab, Emory Uni, Atlanta) Universitäts-Augenklinik Ulm 

Prittwitzstrasse: 43 
89075ULM 

Anamnese: 
Eine 54-jährige Patientin stellte sich wegen einer Schwellung im Bereich der anterioren linken 
Orbita unmittelbar neben der Nase im Eye Center der Emory University, Atlanta, GA vor. Die 
Anamnese war unauffällig bis auf ein mögliches Trauma im Bereich der linken Orbita. 

Befunde bei der Erstvorstellung (10/93): 
Der Bulbus war durch einen soliden Prozeß (50 x 40 x 20 mm) in der medialen anterioren Orbita 
nach außen und oben verdrängt. Der übrige ophthalmologische Befund war unauffällig, und der 
Visus betrug beiderseits 1, 0. Die Computertomographie zeigte eine Raumforderung mittlerer 
Dichte mit einem umgebenden sklerotischen Randsaum. Eine intemistische Abklärung einschließlich 
Elektrolyt-Status war unauffällig. 

Verlauf: 
Eine Biopsie zeigte eine fibroossäre Proliferation unklarer Ätiologie und Dignität. Die Läsion wurde 
in einer kombinierten neurochirurgischen-otolaryngologischen-ophthalmologischen Operation über 
einen superioren orbitalen Zugang entfernt. 

Makroskopischer Befund: 
Der resezierte Tumor maß 50 x 40 x 20 mm und hatte eine harte Konsistenz. Die Schnittfläche war 
weißlich bis hellbraun. 

Mikroskopischer Befund: 
Es fand sich ein Tumor bestehend aus spindelförmigen und ovalen Zellen mit blanden histologischen 
Eigenschaften und umgebendem Knochengewebe. Multiple mehrkemige Riesenzellen fanden sich 
diffus verteilt in der Läsion. Es fanden sich diffus verteilt Erythrozyten, wobei manche 
mehrkernigen Riesenzellen um diese herum angeordnet waren. Die Riesenzellen hatten 10 bis 20 
Zellkerne und diese hatten ähnliche histologische Eigenschaften wie die Zellkerne der 
spindelfönnigen und ovalen Zellen. Nekrosen konnten nicht gefunden werden. Der Tumor war 
umgeben von Knochenfragmenten, welche assoziiert waren mit Osteoblasten. Der Tumor wurde 
als komplett exzidiert interpretiert. 

Hauptdiagnosen: 
Reparatives Riesenzellgranulom der Orbita 

Diskussion: 
Fibroossäre Tumore machen ca. 1 - 6 % aller Orbitatumore aus. Es ist nicht immer möglich anhand 
des radiologischen Bildes eine Diagnose zu stellen und sogar die histologische Untersuchung einer 
Biopsie ermöglicht nicht immer die Diagnose. Die pathologische Differentialdiagnose in diesem 
Falle bestand aus: Reparativem Riesenzellgranulom, Riesenzelltumor, aneurysmatischer 
Knochenzyste, und braunem Tumor. 
Ca. ein halbes Duzend Fallberichte finden sich in der Literatur über ein reparatives 
Riesenzellgranulom in der Orbita. Oft ist diese Läsion assoziiert mit einer Traumaanamnese. Die 
Hauptlokalisation eines reparativen Riesenzellgranuloms ist der Unterkiefer und das 
Hauptmanifestationsalter vor dem 20. Lebensjahr. Histologisch finden sich eine zonale 
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Entzündungsreaktion mit Blutungen umgeben von Hämosiderin beladenen Makrophagen und 
mehrkemigen Riesenzellen. Die Riesenzellen enthalten meist weniger als 10 Zellkerne. 
Der Riesenzelltumor zeigt histologische Ähnlichkeiten zum reparativen Riesenzellgranulom. Bisher 
wurden nur 4 Fälle mit Ausgang von orbitalen Knochen beschrieben. Im allgemeinen tritt dieser 
Tumor bei jungen Erwachsenen auf. Manche Autoren zweifeln jedoch über die Existenz dieses 
Tumors im Kopf- und Halsbereich. Histologisch ist dieser Tumor charakterisiert durch einen 
homogene Verteilung der mehrkernigen Riesenzellen, welche meist 10 bis 20 Zellkerne aufweisen. 
Die aneurysmatische Knochenzyste findet sich bei Teenager und jungen Erwachsenen und ist 
histologisch gekennzeichnet durch Blut gefüllte Räume, mehrkernige Riesenzellen, Histiozyten, 
Hämosiderin-beladene Makrophagen, Osteoid und Knochen. 
Braune Tumoren finden sich bei Patienten mit Hyperparathyreoidismus und weisen histologisch 
zusätzlich noch eine osteoblastische und osteoklastische Aktivität sowie Cholesterinspalten auf. 
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Fibrous Dysplasla Ossifying Fibroma Ancurysmal Brown Tumor Giant-Ccll Giant-Ccll Bcnign Cherubism 

Bone cyst Tumor Granuloma Ostcoblastoma 
Rcportcd 2000 < 100 20 15 8 7 6 3 
c:ases 
Age First and second 17-28 years 8 - 31 years 7-70 years 5 -41 years 5-45 years 5 - 18 years 4 - 5 years 

decade oflife 
Sex Equal Equal Slightly more in 5 males: 5 males : 2 females 4 males : 3 females 3 males : 2 females 1 male : 2 females 
distribution females 10 females 
Overall main Ribs (30 %), Maxilla, mandible, Tibia (16 %), Ribs, mandible, Epiphyses of long Mandible, maxilla Vertebrae (34 % ), Mandible, maxilla 
location craniofacial (25 % ) frontal hone, vertebrae (15 %), clavicle, pelvic bones (77 % ), long hone (30 % ), 

femur + tibia (25 % ) ethmoid hone femur(14 %) girdle sacrum, patella skull (15 - 20 %) 
Clinical Facial asymmetry, Proptosis, decrensed Proptosis, Proptosis, mass, Diplopia, Proptosis, Proptosis, Proptosis, 

proptosis, optic nerve vision, ptosis, displacement of displacement of displacement of displaccmcnt of displacemcnt of displacement of Ute 
compression headnches globe. mass hone, diplopia globe glohe globe, swelling globe 

Pa in Rarelv Uncommon Uncommon Can produce pain Can produce pain Tcndemess Rare No 
Treatment Symptomatic Complete rescction Curettage Curettage, Treat. of Complcte resection Rcsection, Rescction, Curettage in 

hyperparatyroidism ± radiotherapy ± radiotherapy Curettage symptomatic cnses 
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Rccurrencc Progression after Common after Rare No reported orbital Recurrence after Recurrence aficr No reportcd orbital No 
puberty is rare incomplete removal cascs incomplete removal incomplete removal cases 

in50% in 15% 
Radiology 
CT Rndiolucent (ground- Well-demarcnted lrregular Ostcolytic lcsion of Expansive and Lytic bone lcsion Osteolytic {> 3 cm) Multilocular, 

glass ), sclcrotic, expansive mass with expansion and Ute involvcd bonc irregulnr lytic bone wiU1 intcmal cxpanding lcsion bilateral 
mixed (radiolucent a thick shell of hone destruction of with uniform lesion with areas of hetcrogeneity, CT producing a radiolucency 
and sclerotic) with density, hone, Mild enhancement and corticnl perforation shows an radiolucency without 
poorly dcfined and multiloculutcd cnhanccmcnt culcific rim, and invusion of inhomogcnous, surroundcd by u involvcment of Ute 
irregular margins, intemal appcarancc decreased bone adjacenl structures cnhancing soft thin shcll of ncw mw1dibular condyle 

:: involvement of the with content of mineralization tissue mass with bone 
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whole bone varying dcnsity ("salt-and-pcppcr") distinct margins 
MR LowTIW and T2W LowTIW, high Fluid-levels on Homogcnous 

T2W T1WandT2W enhancement 
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Histology Fibrous tissue with Fibrous tissue with Fibrous matrix of Osteoblastic activity Evenly dispcrscd Giant-cell in a Fibrovascular Multinuclcatcd 
immature (no lamellar trabcculae spindle-shaped with osteoid and giant-cells, rieb zonal inflammatory stroma with giant-cell scnttcred 
lumcllar lines) or that appcur inter- cells, osteoid, wovcn hone ol thc vusculur nclwork, puttcm, f oci of irrcgulur osteoid throughout a 
woven hone conncclcd nnd are anastomosing mnrgin of the lcsion, frcsh hcmorrhages hemorrhagc, lrnlx..'Ctduc lincd by fi brovuscular 
( "unconncclc<l lincJ by o:dcoblu:ds, vusculur clumnch1, hloo<l, hcmosidca in, mc slighl, ginnl- hc111osidc1 in-lmlcn rndcuhlm1t:. uml tdmnm. 
Chinese characters"). psammomaloid hemosiderin-laden choleslerol clefis, cells have to -100 macrophagcs, osleoclasls, 
Rarely osteoblnsts and ossicles hisliocytes fibrous background nuclei, osteoid and fibroblasts, osteoid, no cartilage 
osteoclasls hone is rarcly scen newbone production 

fonnation 
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Glant-cells + + ++ ++ ++++ +++ +(+) ++(+) 

Prognosis Good, visual loss with Reasonable good, Good Good Malignant behavior Good Tends to grow Spontaneous 
spenoidal rarely intracranial in up to 10 % progressivcly remission in early 
involvement extension adulthood 

Differential- Fibrous osteoma Psammomatous Juvenile hone cyst Malignant giant- Malignant giant- Osteoid osteoma, Infantile corticnl 
diagnosis meningiomas, cell tumor of soft cell tumor of soft fibrous ostcoma hyperostosis, 

fibrous osteoma oarts parts odontogenic cvst 
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Fritz H. Stefani Augenklinik der Univ. 
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80336 München 
Tel. 089-5160 3883 
Fax 089-5160 5160 
e-mail u7tl101@sunmail.lrz-muenchen.de 

MALIGNES SCHWANNOM DER ORBITA - 25 Jahre.später. 

ANAMNESE SchE 080139 (M 95 0502) 

Der heute 57-jährige myope Patient bemerkte im Februar 1959, als 
20-jähriger, am rechten Auge erstmals eine Epiphora mit geringer 
Bindehauthyperämie und einen einseitigen Exophthalmus von 3 mm. Der 
Visus war damals seitengleich unbeei~trächtigt. Als im Laufe der 
kommenden neun Monate der rechtsseitige Exophthalmus auf 9 mm zunahm, 
wurde eine PE entnommen, bei der froschlaichartiges Material 
ausgelöffelt wurde. Die erste Diagnose lautete "niedrig malignes 
Neurinom". 

Sechs Jahre später trat der Exophthalmus wieder in Erscheinung. Ich 
meinte damals, es handele sich um ein "fibröses Histiozytom der 
Orbita", weil eine deutliche Radspeichenanordnung der Tumorzellen 
bestand, und stellte den Befund während der 4. DOP vor (Schnitte und 
Protokolle aller DOP-Sitzungen werden an der Augenklinik ~er Univ. 
Erlangen gesammelt und stehen Interessierten zur Verfügung). 

14 Jahre nach Krankheitsbeginn kam es beim Blick nach unten zu 
Doppelbildern; damals war der unverschiebliche Tumor in der nasalen 
unteren Orbita tastbar. Im CT zeigte sich in der unteren bis mittleren 
Orbita ein mediolateral gelegenes und 30x25 mm messendes Tumorrezidiv, 
das bei der operativen Inspektion den M.rectus med. ummauerte und bis 
in den Orbitatrichter reichte. 

Bis 1995 kam es zu insgesamt sechs Rezidiven bei wenig verändertem 
Visus. 12 Jahre nach dem ersten CT zeigte sich nun im NMR eine 15 mm 
messende inhomogene Raumforderung am Orbitaboden, die bei der 
Inspektion und lokalen Exzision abgekapselt weich und bläulich livide 
wirkte. · 

HISTOLOGIE (M 95 0502) 

Dieses letzte Rezidiv liegt hier vor und zeigt S-100-positive, 
spindelförmige teilweise nukleolushaltige, relativ monomorphe, dicht 
gelagerte (Antoni Typ A) und in einigen Abschnitten locker angeordnete 
(Antoni Typ B) Zellen mit abgerundeten Kernenden. Nur vereinzelt 



kommen Strukturen vor, die an Meissner.'sche Körper erinnern und etwas 
plumpere hyperchromatische oder vakuolige Zellkerne. Mitosen sind 
selten. Daneben besteht eine mäßige Zellinvasion in das Epineurium. 

Der Tumor wurde nun wieder als niedrig malignes Schwannom gedeutet. 

DISKUSSION 

Ich habe den Tumor vor 21 Jahren wegen der Spindelzellen und seiner 
Radspeichenstruktur fälschlich als benignes "fibröses Histiozytom" 
gedeutet, das früher leicht als Fibrosarkom oder Schwannom 
fehlgedeutet werden konnte, und das in der Orbita nicht selten 
vorkommt. Immunhistochemisch ist das fibröse Histiozytom im Gegensatz 
zum Neurofibrom und Schwannom jedoch negativ für S-100 Protein. 

Schwannome (Neurinome, Neurilemmome) der Orbita treten wie 
Neurofibrome solitär oder multipel mit und ohne Neurofibromatose von 
Recklinghausen auf. Sie bestehen als Antoni Typ-A aus dicht gelagerten 
uniformen Zellen mit 1-2 Nukleoli und wenig Mitosen; große Zellen und 
Kernpolymorphie können gelegentlich auftreten. Typisch für Schwannome 
ist ihre lange Anamnese und Rezidivneigung, ihre lamelläre Kapsel (die 
den Neurofibromen oft fehlt), ihre Gefäßarmut und gelegentliche 
maligne Transformation. Lipideinlagerungen können ihnen eine gelbe 
Farbe verleihen, auch braun pigmentiert können sie vorkommen. 
Als Antoni Typ-B zeigen sie wie Neurofibrome myxoide Abschnitte. 

Strahlen- und Chemoresistente maligne Schwannome (Synonyme: 
perineurales Fibrosarkom, Neurofibrosarkom, malignes Neurinom, 
malignes Neurilemmom) sind selten (Henderson, Spencer). Ja, es wird 
sogar bezweifelt, ob sich solche Tumoren je biologisch bösartig 
verhalten und Malignität nicht nur nach histologischen Kriterien 
angenommen wird. Im Gegensatz zu Neurofibromen ist eine maligne 
Transformation von Schwannomen außerordentlich selten. Klinisch fällt 
dann ein explosives Wachstum auf und histologisch enthalten die 
Tumoren plumpe Spindelzellen mit hoher Mitoserate, die den Eindruck 
einer Karzinommetastase machen können. Wir haben ein solches malignes 
Schwannom einmal gesehen. 

Dieser wegen gewisser Zell- und Kernvariabilität als niedrig-malignes 
Schwannom bezeichnete Tumor wird sehr selten (wenn überhaupt) zu einem 
hochmalignen, therapieresistenten Schwannom transformieren. 
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1. Strempel 

Tumoren der Bindehaut - De naevo oder de Novo ? 

Einleitung: 

Größere statistische Analysen von Bindehautveränderungen bei Erwachsenen 
zeigen, daß Bindehautnaevi relativ häufig vorkommen (Grossniklaus, H.E. et al. 
1987). Unter den melanozytären Veränderungen im Kindesalter findet man in über 
90% der Fälle Naevi (McDonnelll, J.M. et al. 1989). Im Einzelfall können daraus 
Bindehautmelanome entstehen, die insgesamt aber ebenfalls sehr selten sind. Nach 
Lommatzsch et al. (1990) sind nur 2% aller Augenmelanome Bindehauttumoren. 

1. Fallbericht 

1990 wurde ein damals 11 jähriges Mädchen vom Augenarzt überwiesen wegen 
eines Bindehauttumors. Dieser bestehe seit Jahren, sei aber in den letzten zwei 
Jahren gewachsen. Der Tumor wurde in toto exzidiert, ein lokales Rezidiv wurde in 
späteren Jahren nicht beobachtet. 5 Jahre später erneute Zuweisung der Patientin 
wegen Epiphora und Tränenwegstenose. Röntgenologisch entstand der Verdacht 
auf eine Zyste. Wegen Zunahme dieser zystischen Veränderungen wurde 6 Monate 
später ein CT und MRT durchgeführt, wobei sich der Verdacht auf eine Mukocele 
ergab mit Nasennebenhöhlenbeteiligung. Der Operationstermin wurde in die 
Schulferien verlegt (4 Monate später). April 1996 Biopsie in der Hals-Nasen­
OhrenkHnik und nachfolgende Ausräumung eines Tumors, der im Tränensack, 
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Kiefer- und Siebbeinhöhle sowie Orbita eingebrochen war. Generelle 
Metastasierung. 

1. Histologischer Befund: (Bindehaut 1990) 
8 x 4 mm großes leicht pigmentiertes und in der Mitte etwas erhabenes 
Bindehautstückchen. 

Mikroskopischer Befund: 
Unter teilweise atrophisch verdünntem Epithel finden sich Zellnester aus 
Naevuszellen mit ausgesprochener Konfluenz. Die Melanozyten der oberen 
Bindehautschichten zeigen deutliche Asymmetrie und asymmetrische 
Pigmentverteilung. Sie weisen jedoch überwiegend kleine ovale Kerne auf mit 
Ausreifung in die Tiefe. Der Tumor ist allseits von einem histiolymphozytären Infiltrat 
abgegrenzt. In den vorliegenden Schnitten kein Einbruch in die Lymphbahnen der 
Bindehaut zu erkennen. 

Diagnose: Von verschiedenen Pathologen uneinheitlich. Sowohl "aktiver junktionaler 
Naevus" wie auch malignes Melanom der Bindehaut. 

Histologischer Befund der 2. Op. (Tränensack und Nasennebenhöhlen): 
Makroskopisch Tumoranteil von 13 x 4 x 2 mm Größe, braun-schwarz, im Zentrum 
eingedellt. 

Mikroskopischer Befund: 
Der Tumor ist komplett aus typischen Melanomzellen zusammengesetzt mit teils 
großen epitheloiden Zellen unterschiedlicher Pigmentierung. Das Zytoplasma ist 
breit, die Kerne zentral gelegen, groß und mit grobem Chromatinmuster und 
zentralen Nukleolen, gelegentlich mit intranuklearen Vakuolen. Zahlreiche Mitosen. 

~ Diagnose: Malignes Melanom. 

2. Fallbericht: 

Ein ?jähriger türkischer Junge wurde 2 Jahre zuvor erstmals bei uns gesehen mit 
temporalem Bindehauttumor linkes Auge. Es sollten engmaschige Beobachtungen 
und eventuell PE erfolgen. Der Junge erschien aber erst 2 Jahre später, der Tumor 
hatte sich vergrößert. 
Exzision, Nachexzision und Nachbestrahlung des Tumors mit Ruthenium-Applikator. 

Makroskopischer Befund: 
8 x 5 x2 mm großes Bindehautstück mit Tumor bis an den Exzisionsrand reichend. 

Mikroskopischer Befund: 
Malignes Melanom der Bindehaut mit Einbruch in die Lymphgefäßbahnen der 
Bindehaut. 
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Diskussion: 

Maligne Melanome im Kindesalter ( < 16 Jahre) gehören zu den großen 
Seltenheiten. Statistiken gibt es nur bei Hautmelanomen (Handfield-Jones, S. E. u. 
N.P. Smith, 1996). Bindehautmelanome sind so selten, daß keine größeren 
Fallstudien vorliegen (McDonnell et al. 1989). 
Die hier demonstrierten Fälle werfen einige Fragen auf: 
1. Waren die Bindehauttumoren zuvor benigne Naevi, die später wuchsen und zum 
Zeitpunkt der Operation bereits maligne entartet waren? (Tumor de Naevo oder de 
Nova?) 
2. Handelt es sich bei dem Melanom des Saccus und der Nasennebenhöhlen (Fall 
1) um einen neuen Tumor oder ein fortgeleitetes Wachstum des Bindehauttumors, 
obwohl in der Bindehaut kein Rezidiv entstand.? Handelte es sich eventuell um eine 
Metastase? (Tumor de Naevo oder de Nova) 
In größeren Studien über konjunktivale pigmentierte Bindehautveränderungen bei 
Kindern zeigt sich, daß über 91,5% histologisch Naevi gefunden wurden (McDonnell 
et al. 1989). In dem hier dargestellten Kollektiv wurden jedoch auch 3 
Bindehautmelanome festgestellt. 
Grossniklaus et al. ( 1987) analysierten 2455 Bindehautveränderungen, wobei nur 
sehr selten Melanome realisiert wurden. Es zeigte sich dabei, daß die Melanome am 
häufigsten aus erworbener konjunktivaler Melanose hervorgehen und eine 14-
32%ige Mortalitätsrate aufweisen. Als prognostische Faktoren stellt er heraus: 
Lokalisation, Zelltyp, Lymphbahneneinbruch, Tumordicke. Dieses wird auch in einer 
Studie von Paridaens (1994) an 256 Bindehautmelanomen bestätigt. 
Die Möglichkeit der Ausweitung eines Melanoms in die ipsilateralen Tränenwege 
und Nasennebenhöhlen ist extrem selten, jedoch wurde das bisher nur bei 
Erwachsenen beobachtet (Paridaens et al. 1992). 
Nach Naumann ( 1980) werden für die Entstehung von Bindehautmelanomen 3 
Wege postuliert: 
a) Aus erworbener intraepithelialer Melanose mit junktionaler Aktivität (ca. 50%) 
b) Aus einem Naevus 
c) de novo 
b) und c) machen 50% aus in einem Verhältnis von 2:1 nach Zimmermann 1964. 

Histologisch ähnelt das Bindehautmelanom dem Hautmelanom, eine spezifische 
Klassifizierung besteht jedoch nicht, da grundsätzlich die Bindehaut einen anderen 
Aufbau hat als die Haut. Histologisch liegt meistens eine besondere Pleomorphie 
überwiegend epitheloider Melanomzellen vor. Die Dignität ist insgesamt besser als 
bei Hautmolanomen, nach seinen Angaben ist die Mortalität der aus Naevi 
entstehenden Melanome 20% (nach Yanoff und Fine 1975). 
Eine statistische Analyse von Bindehautmelanomen, die Lommatzsch 1980 
vorgelegt hat, zeigt, daß 47% de novo entstanden sind, 28,5% aus einem Naevus 
und 20% aus primär erworbenen Melanosen. In 20 Jahren starben etwa 38,3% der 
betroffenen Patienten. Bezüglich der Therapieempfehlung benutzt Lommatzsch eine 
Größeneinteilung nach Jakobiec und zwar wie folgt: 
a) bis 1 Quadrant befallen und > 2 mm Tumordicke 
b) 1 Quadrant befallen und 3 mm Tumordicke 
c) mehr als 1 Quadrant befallen und < 2 mm Tumordicke 
gelten als prognostisch wichtig. 
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Auch Spencer(1980) bestätigt, daß die Tumordicke eine prognostische Relevanz 
hat, doch findet man bei allen Autoren immer wieder den Hinweis, daß oft kleine 
Melanome sich bösartiger verhalten als große Melanome, die bereits metastasiert 
sind. Aufgrund der reichen lymphatischen Versorgung der Bindehaut können auch 
kleine Tumoren recht frühzeitig metastasieren, so daß insgesamt das Verhalten 
eines konjunktivalen Melanoms in seiner Prognose nicht sicher vorhersagbar ist. 
Melanome der Haut kommen bei Kindern und Jugendlichen ebenfalls sehr selten 
vor, die größte zusammenfassende Übersichtsarbeit stammt aus England 
(Handfield-Jones, S.E., N.P. Smith, 1966), bei denen 24 histologisch gesicherte 
Fälle von Hautmelanomen im Kindesalter aufgearbeitet wurden. Interessanterweise 
wird auch hier herausgestellt, daß nur bei 3 Fällen vorher die klinische Diagnose 
eines malignen Melanoms gestellt wurde. Auch histologisch wurden diese Tumoren 
häufig fehldiagnostiziert, da infolge des ungewöhnlichen klinischen und 
histologischen Aussehens die Diagnose bei Kindern häufig schwieriger ist. Es 
scheint daher verständlich, daß im dargestellten 1. Fall (s.o.) sowohl klinisch als 
auch histologisch die Dignität des Bindehauttumors falsch eingeschätzt wurde. Die 
Seltenheit der Melanome im Kindesalter, so faßt er zusammen, ist das größte 
Hindernis für eine frühzeitige Diagnosestellung. 
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XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmo­
Pathologen (DOP), 25. September 1996 in Frankfurt 

Keratomykose bei Systemmykose 

Patient: I. W.; 35 Jahre 

Priv. Doz. Dr. med. M. Tetz 
Augenklinik der Universität Heidelberg 
Im Neuenheimer Feld 400 
D-69120 Heidelberg 
Ärztlicher Direktbr: Prof. Dr. H.E. Völcker . 

~tologie-Nr.: 19599 (Ophthalmopathologisches Labor der Universitäts-Augenklinik Heidelberg) 
Anlagen: 3 Diapositive, l histologisches Schnittpräparat (PAS-Färbung) 

Anamnese: 
Seit ca. 1990 RA mehr als LA Keratokonus bekannt. Seit ca. 3,5 Jahren Versorgung mit 
harter Kontaktlinse. Anamnestisch chronische Blepharitis. Wegen chronischer Konjunktivits 
8/95 Entfernung mehrerer Mollusca contagiosa der Oberlider. 9/95 rezidivierende Hornhaut­
erosiones rechts. Keratitis mit Uveitis anterior links. 
Laut auswärtigem Befund: 12/95 erstmals "diskoide Trübung aller Hornhautschichten" links 
bemerkt. Diagnose OD: Keratokonus mit Hornhautnarbe, z.B. Z. n. bakterieller Keratitis, 00 
Z.n. herpetischer Keratitis. 

Therapie und Verlauf OS: 
23.12.95 

11.1.96 

17.1.96 
bis 7/96 
bis 9/96 

Allgemeinbefunde: 

Hygiene Befunde: 

perforierende KPL a chaud bei perforiertem Hornhautulkus, 
zunächst Befundstabilisierung, dann VK/Linseninfiltrat mit 
Satellitenbildung trotz systemischer und lokaler antimykot 
Therapie (Clotrimazol AT, syst.: Amphotericin B, Flucytosin, 
Fluconazol) 
VK Spülung, Lensektomie, Hinterkapseleröffnung und 
vordere Vitrektornie 
ergänzende Vitrektomie, partielle Iridektomie 
Fortführen der antimykot. Tx, später Itraconazol (Sempera) oral 
Befundstabilisierung, (Hornhautteilfadenentfernung) 

Neurodermitis atopica, Candida AK 1/1280 (IgM), 

- Candida Nachweis aus Stuhl, 
- Schleimhautabstriche (Nase, Rachen negativ) 
- Nachweis von Candida albicans aus 

Hornhaut, VK, Linse, Iris, GK 

Makroskopischer Befund: 
Hornhautscheibchen mit 7,4 mm Durchmesser. Zentral weißliche Trübungszone mit 
gequollenen Rändern und durchgreifendem Defekt. 
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Mikroskopischer Befund: 
Ho~haut mit ~ntralem d~hgreifendem Homhautulkus. Das Hornhautepithel fehlt 
we1testge~end. Die Bowman sehe Membran ist zentral defekt. Die Stromalamellen sind im 
~dbere~ch des Defektes auf gelockert und es zeigt sich eine chronisch entzündliche Reaktion 
rrut vorwiegend Iymphozytären Zellen. Die Descemet'sche Membran ist zentral ebenfalls 
defekt. _In de~ PAS~ und GMS-Färbung lassen sich Hefepilze mit Myzelienausbildung 
nachweisen, clie das tiefe Homhautstroma insbesondere entlang der Descemet'schen Membran 
weit in fi1 trieren . 

Histolo2iscbe Dia~mose: 
perforiertes mykotisches Hornhautulkus (mit sekundärer mykotischer Endophthalmitis) 

Kommentar: 
Insgesamt scheinen Keratomykosen an Häufigkeit zuzunelunen (1). Als Risikofaktoren für 
Keratomykosen gelten Mikrotrawnata insbesondere bei Verletzungen mit pflanzlichen 
Fremdkörpern (2), der Mißbrauch von lokalanästhetischen Augentropfen (3) oder das Tragen 
von Kontaktlinsen wie bei dem hier vorgestellten Patienten mit Keratokonus. Neuerdings 
mehren sich Berichte über andere "exotischere" Ursachen wie bei Drogenmißbrauch von 
Kokain (4), Verletzungen mit Nylonschnurrasenmähem (5), operative Homhautveränderungen 
wie nach radiärer Keratotomie (6) und Erkra.nlwngen mit immunologischen Defekten wie z.B. 
AIDS (2) . Das Vorliegen einer atopischen Grundkonstitution wie bei unserem Patienten ist 
möglicherweise ein weiterer begünstigender Faktor. Das Errregerspektrum kann in seiner 
Häufigkeitsverteilung variieren, wnfaßt dabei aber meist clie in der Tabelle 1 aufgelisteten 
Keime. 
Die medikamentöse Therapie ist wn einige neuere Antimykotika erweitert worden (siehe 
Tabelle 2). Die chirurgische Therapie besteht in der Regel in einer perforierenden Keratoplastik 
(7), obwohl Tseng und Mitarbeiter experimentell auch die Wirksamkeit lamellärer 
Keratektomien beweisen konnten (8). Die Erfolgssrate bei perforierender Keratoplastik wird 
etwa bei 60% klarbleibenden Transplantaten angegeben (9). 
Bei protrahierten Verläufen haben die Erreger Zeit in die tieferen Augensoukturen 
vorzudringen. Hierbei scheinen anatomische Strukturen wie die Descemet~sche Membran keine 
wesentlichen Barrieren darzustellen. Erst kürzlich beschrieben Fekrat und Mitarbeiter auch die 
umgekehrte Keimwachstumsrichtung bei einer Cand.idaendophthalmitis mit nachfolgender 
Keratitis (1 0). Hat sich eine mykotischen Endophthalmitis wie bei unserem Patienten 
entwickelt, ist nur die radikale chirurgische Therapie (Lensektomie, Iridektomie, Vitrektomie) 
in Kombination mit einer systemischen antimykotischen Therapie erfolgversprechend 



Tabelle 1: Kera1omykosen: Erregerspektren (aus Rosa et aJ2) 
N=l25 

Fusarium 
Candida 
Curvularia 
Aspergillus 
Paecilomyces 
Anckre 

Tabelle 2: Antimykotikaklassifikation 

Polyene 

Amphotericin B 
Arnpholericin B-Melhylester 
Natamycin 

Andere: N slatin. Cis ntacin u.a. 

Literatu r : 

62,2 % 
12,5 % 
8,7 % 
4.0 % 
3.2 % 

10.4 % 

lmidaz.ole 

Clotrimazol 
Miconazol 
Econazol 
Ketoconazol 
Thiabendazol 
Fluconazol 
Itraconazol 

(aus Kelly et al11) 

N=25 

8% 
48 % 

20% 

24 % 

Pyrimidin 

5-Fluorocytosin 
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Dr. Frank Tost 
Universitäts-Augenklinik 
Magdeburger Straße 8 
06097 Halle/Saale 

Zur Lidhvpop/asie bei Chimären 1 

Die Ursachen von Entwicklungsstörungen des menschlichen Auges sind im Einzelfall 
nur schwer nachzuweisen. Einen wesentlichen Fortschritt für die Klärung der 
pathogenetischen Prozesse ermöglichen Tiermodelle, die bei ähnlichen Krankheits­
bildern und kritischer Interpretation einen Vergleich zulassen. Bestimmte 
Fehlbildungen sind bei transgenen Mäusen zu beobachten. Als „transgen" werden 
Tiere bezeichnet, denen eine Fremd-DNA in die Keimbahn in ihrem Genom 
erfolgreich eingefügt wurde. Die am häufigsten angewandten Techniken zur 
Erzeugung transgener Mäuse sind: die pronukleare Mikroinjektion, die retrovirale 
Infektion und der stammzellvermittelte Gentransfer. 

Demonstriert werden histopathologische Befunde eines transgenen Mäusefeten mit 
einer induzierten Trisomie 16. Die Entwicklungsstörungen bei der Trisomie 16 der 
Maus entsprechen in wichtigen Befunden dem klinischen Bild des Down-Syndroms, 
der häufigsten numerischen Chromosomenabberation beim Menschen. 

Ophtha/mopatho/ogischer Befund eines Mäusefeten mit einer Trisomie 16 
(18. Tag der Gravidität) 

Makroskopischer Befund: 
Scheitel - Steißlänge 16 mm, Lidhypop/asie, fehlender transitorischer Lidschluß, 
Ohrdysplasie, Ringelschwanz. 

Mikroskopischer Befund seitens der Augen: 
Schädelbasisparalleler Schnitt, Augenanlage nahezu von normaler Form und Größe. 
Asymmetrische Unterdrückung der Lidentwick/ung: Rostra/ Ausbildung eines 
schmalen Bindehautsackes und spitzen Lidstumpfes, kaudal ringwu/startige 
Lidanlage. Die Hornhaut wird von mehrschichtigem, nicht verhornendem 
Plattenepithel überzogen. Die Substantia propria besteht aus dichten 
Keratozytenlagen. Es ist ein einschichtiges Hornhautendothel vorhanden. Die Linse 
ist schätzungsweise normal groß, vorn von kubischem Epithel bedeckt, das zum 
Äquator hin zylindrisch wird und dann in den Kernbogen der Linsenfasern übergeht. 
Die Linsenfasern sind teilweise zerfallen. Es zeigen sich subkapsuläre Vakuolen und 
abschnittsweise eine Lakunenbildung mit feinkörnigen bis amorphen 
Linsenfasermaterial. Anliegend an die hintere Linsenmembran sieht man 
Gefäßquerschnitte der Membrana capsu/aris lentis. Die Netzhautschichtung ist nicht 
altersentsprechend entwickelt. Das innere Augenbecherblatt läßt eine differenzierte 
Ausbildung der Gang/ienzellschicht vermissen. Im Bereich der primitiven 
Körnerschicht ist die Ausbildung des ersten und zweiten Neurons noch nicht 



abgeschlossen. Entsprechend der Netzhautentwicklung ist der Grad der Neurotisation 
des Fasciculus opticus. 

Beurteilung: 
Hypoplasie der Lider, Cataracta progrediens, Störungen im Bereich des inneren 
Augenbecherblattes bei Trisomie 16 der Maus. 

Kommentar: 
Transgene Mäuse mit einer Trisomie 16 weisen neben systemischen Entwicklungs­
störungen auch Fehlbildungen des Sehorgans mit einer hohen Expressivität auf. 
Besonders häufig sind die Hypoplasie der Augenlider (ca. 92 % aller Feten) sowie 
Störungen der Linsenentwicklung zu beobachten. Dem gegenüber sind Mäusefeten 
mit einem unveränderten Karyotyp phänotypisch unauffällig. Aus ophthalmologischer 
Sicht vom besonderen Interesse sind desweiteren Störungen der Orbitaentwicklung, 
welche auf eine verzögerte Verknöcherung zurückgeführt werden. Weitere 
allgemeine, durch die Genmanipulation hervorgerufene Entwicklungs-störungen 
wurden beschrieben: verzögertes Größenwachstum, Ohrdysplasie, Hypoplasie des 
Nasenseptums, der Maxilla, zerebrale Entwicklungsstörungen, kardiovaskuläre 
Anomalien mit Hypoplasie oder Aplasie des Aortenbogens bzw. der Pulmonalarterie, 
Atopien der ascendierenden Aorta, Störungen myeloischer und lymphatischer 
Zellpopulationen. 

Literatur: 

1. Grausz, H., Richtsmaier, J. T., Oster-Granite, M. L.: Morphogenesis of the Brain 
and craniofcial complex in trisomy 16 mice. Prog. Clin. Bio/. Res. 373 (1991) 169-188 

2. Lipski, D. A., Bersu, E. T.: Examination of the eye/id c/osure defect in trisomy 16 
mice. Teratology 42 (1990) 301-308 

3. Andres, A. C., Schönenberger, C. A., Groner, B., Henninghausen, L., LeMeur.,M., 
Gerlinger, P.: Ha-ras oncogene expression by a milk protein gene promotor: Tissue 
specifity, hormonal regulation and tumor induction in transgenic mice. Proc. Nat/. 
Acad. Sei USA 84 (1987) 1299-1303. 

4. Brem, G., Brenig, B., Goodman, H. M., Seiden, R. C., Graf, F. Kruff, B., Springman, 
K., Hondele, J., Meyer, J., Winnacker, E. C., Kräuß/ich, H: Production of transgenic 
mice, rabbits and pigs by microinjection into pronuclei. Zuchthygiene (1986) 251 - 252. 

2 

Herrn Prof. Dr. Buselmaier, Heidelberg danke ich für die Überlassung des 
Untersuchungmateria/s 
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Augenklinik der Friedrich-Schiller-Universität Jena 
Direktor: Prof.Dr.J.Strobel 
Institut für Pathologie der Friedrich-Schiller-Universität Jena 
Direktor: Prof. Dr. D. Katenkamp 

Klarzellhidradenom (ekkrines Akrospiroml des Unterlides 

Anne Walch I H.Kosmehl Jena 

Patient: H.K., geb. 26.10.32, E: 17492/95 

Anamnese: 
- seit 2 Jahren Neubildung mit Größenzunahme am rechten Unterlid temporal 
- klinischer Befund: 6 x 7 mm messende, derbe, zystische, indolente, nicht 

verschiebliche Neubildung, die Lidkante erreichend. 
- 7 /95 Tumorexzision 

Makroskopie: 

DOP96 

0,9 x 0,8 cm messendes Hautexzisat mit einer maximalen Gewebstiefe von 0,4 cm. 
Parazentral eine stecknadelkopfgroße Emporwölbung der Epidermis. Auf dem Anschnitt 
kann eine grau-weiße, im größten Durchmesser 0,3 cm große subepidermale Induration 
abgegrenzt werden. 

Histologie: 
Subepidermal, im dermalen Bindegewebe eine umschriebene epitheliale Neubildung, 
die einen groblobulären Aufbau (von einander bindegewebig getrennte Herdbildungen) 
zeigt. Die Läsion wächst verdrängend. Die Herdbildungen vermitteln einen zystischen 
Eindruck, wobei in den Zystenlumina solide und angedeutet adenoid-papilläre 
Epithelstrukturen mit einem ruhigen Zell- und Kernbild nachweisbar sind. Lediglich 
geringe Hyperchromasie der Zellkerne. Physiologische Mitosen finden sich nur 
vereinzelt, pathologische überhaupt nicht. Eine beigeordnete myoepitheliale 
Zellkomponente besteht nicht. Die Epithelzellen selbst sind etwas größer als die 
Basalzellen der Haut und weisen eine zytoplasmatische Diastase-resistente PAS­
Reaktivität auf und sind fokal Muzikarmin-positiv. 

lmmunhistochemie: 
- Panzytokeratin: alle Tumorzellen positiv 
- EMA: fokal positiv mit Polarisation der zellulären Anfärbung 
- CEA: 2/3 der Tumorzellpopulation positiv 
- humanes Milchfettglobulin: 1/4 der Tumorzellen positiv 
- muskelspezifisches Aktin: Tumorzellen negativ 
- Plasmazellmarker VS38c: negativ 
- Ki 67-Antigen: wenige Einzelzellen positiv 
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Kommentar: Die Zuordnung der Läsion zu den benignen epithelialen 
Hautanhangstumoren fällt leicht und wird durch die Zytokeratinpositivität und die 
geringe Proliferationsrate unterstützt. Auch die Typisierung als ekkrines 
Schweißdrüsenadenom ist unproblematisch (adenoider Phänotyp gepaart mit der CEA­
Positivität). Wird die WHO-Klassifikation berücksichtigt, fokusiert sich die 
Differentialdiagnose auf ein ekkrines Akrospirom bzw. ein ekkrines Spiradenom. 1990 
werteten Abenoza und Ackerman die Klassifikation der benignen ekkrinen 
Hautumoren um und nennen folgende Entitäten: Die Differentialdiagnose nach Abenoza 
und Ackerman umfaßt: 
- Porom (Porom mit hidradenomatoider Differenzierung) - Gegenargument: es fehlt das 
basaloide Muster der Zellen des Schweißdrüsengangs 
- Spiradenom - Gegenargument: keine Deposition von Basalmembranmaterial, 
Demonstration von Muzikarmin-positivem Material, keine vertikale Ausrichtung der 
Tumorzellkomplexe 
- Hidradenom: diagnostisches Muster nach Abenoza und Ackerman (1990): 
multilobulär, solid-zystische Erscheinung, wechselnde Differenzierung mit zusätzlicher 
apokriner Komponente (Muzikarmin-positiv, Milchfettglobulin positiv), solides kompaktes 
Wuchsmuster mit Einschluß von Zellen mit einem feingranulären PAS-positiven 
Zytoplasma. 

Diagnosevorschlag: Hidradenom nach den Kriterien von Abenoza und Ackerman 
(1990). 

Die Vorstellung des aktuellen Fallbeispiels soll den seltenen Fall eines ekkrinen 
Schweißdrüsenadenoms der Lidregion vorstellen und auf die Umwertung und 
Neueinführung diagnostischer Termini durch Abenoza und Ackerman hinweisen. 

Literatur: 
1. Abenoza P., Ackerman A.B.: Neoplasms with Eccrine Differentiation. Lea &Febiger 
Philadelphia,London, 1990, pp. 113-350 

2. Histological Typing of Skin Tumors. International Histological Classification of Tumors 
No.12, WHO Geneva 1974 

3. Grossniklaus H.E., Knight S.H. Eccrine acrospiroma (clear cell hidradenoma) of the 
eyelid. Ophthalmology 98, 347-352, 1991 
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UNIVERSITÄT ERLANGEN-NÜRNBERG 
Direktor: PROF. DR. G. 0. H. NAUMANN 

Schwabachanlage 6 (Kopßdinikum) 
D 91054 ERLANGEN 

XXIV. Tagung der Deutschsprachigen Ophthalmopathologen (D.O.P.) 

Frankfurt, 25. September 1996 

Unsere Ophthalmopath.Nr.: 24920, 26541 
2 PAS Schnitte 

Dr. H. Wenkel 
Univ. Augenklinik 
Erlangen 

ECHOGRAFISCHER NACHWEIS EINER PRÄNATALEN KATARAKT 
ALS LEITBEFUND DES WALKER-WARBURG-SYNDROMS 

Klinik: 
Wir untersuchten 2 Geschwister von türkischen Eltern, die Cousins ersten Grades sind. Die Eltern 
und das zweitgeborene Kind zeigten keine Auffälligkeiten. Das erste betroffene Kind zeigte eine 
bilaterale kongenitale Katarakt. Es litt unter Krampfanfällen, einer renalen Dysplasie und 
Skelettmißbildungen, es verstarb mit 8 Monaten an einer Bronchopneumonie. Ein kranielles 
Computertomogramm zeigte einen Hydrozephalus und eine Agenesie des Corpus callosum. Die 
Diagnose konnte hier nur retrospektiv gestellt werden, da eine Autopsie nicht durchgeführt 
worden war. Das erste hier vorgestellte Kind (A) litt nach einer unauffälligen Schwangerschaft 
unter therapieresistenten Krampfanfällen und starb mit 10 Monaten an einem respiratorischen 
Versagen. Eine Autopsie zeigte eine Mikroenzephalie mit einer Lissenzephalie Typ II. In der 
folgenden Schwangerschaft wurde in der l 7ten Woche mittels Echographie eine bilaterale 
Linsenveränderung festgestellt. Zu diesem· Zeitpunkt konnten keine weiteren Mißbildungen 
diagnostiziert werden. Aufgrund der Linsenveränderungen und der Tatsache, daß bereits zwei 
Kinder der Familie ein Walker-Warburg-Syndrom (WWS) aufwiesen, wurde die Schwangerschaft 
in der 23ten Schwangerschaftswoche (SSW) abgebrochen. Histologisch zeigte das Gehirn eine 
Lissenzephalie Typ IT. Eine Untersuchung von Muskelfasern zeigte keine Auffälligkeiten. Das 
rechte Auge des dritten Kindes (A) und beide Augen des vierten Kindes (B) konnten untersucht 
werden. 

Makroskopie: 
Kind A: Rechtes Auge der Bulbusmaße: 29 mm anterior-posterior, 26 mm horizontal äquatorial, 
28 mm vertikal äquatorial, mit einem Hornhautdurchmesser von 12 mm vertikal und 13,5 mm 
horizontal und einer Optikuslänge von 1 mm. Die Sklera schien bläulich. Nach horizontaler 
Eröffnung fand sich die Linse am Ort (6 mm Durchmesser) mit unregelmäßigen weißlichen 
Veränderungen auf der Rückseite. Die Netzhaut zeigte periphere und zentrale Falten, die Sklera 
war stark verdünnt. 
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Kind B: Das rechte Auge maß 12 mm sowohl anterior-posterior als auch horizontal und vertikal, 
der Hornhautdurchmesser betrug 5x5 mm und die Länge des Sehnerven 4 mm. Es wurde 
horizontal eröffnet. Das linke Auge maß 11 mm in allen Richtungen, der Hornhautdurchmesser 
betrug 4x4 mm und die Optikuslänge 3 mm. Die Eröffnung erfolgte vertikal. Die Linsen fanden 
sich am Ort und zeigten Unregelmäßigkeiten auf der Rückfläche. Die Netzhaut beider Augen 
erschien weißlich ohne sichtbare Blutgefäße. 

Mikroskopie: 
Kind A: Das Hornhautepithel ist unregelmäßig verdünnt, die Bowmannsche Lamelle fehlt 
teilweise. Die Stromalamellen sind nicht prallel angeordnet. Es finden sich Brüche in der 
Deszemetschen Membran. Der Schlemmsche Kanal und der Skleralsporn sind nicht eindeutig zu 
differenzieren und das Trabekelwerk erscheint verbreitert. Es finden sich iridokorneale Kontakte. 
Die Linse zeigt kernhaltige Fasern und vakuolige Veränderungen, der hintere Pol ist unregelmäßig 
mit einem zellulären Infiltrat und die hintere Linsenkapsel fehlt. Insgesamt iSt die Linse diskoid 
abgeflacht und zeigt keine Differenzierung in Kern und Rinde. Der Ziliarmuskel und die Pars 
plicata des Ziliarkörpers sind verbreitert. Stellenweise findet sich retinales Gewebe auf dem nicht­
pigmentierten Ziliarepithel. Die Netzhaut ist wenig differenziert mit zahlreichen Falten und 
Rosetten. Besonders am hintern Pol findet sich eine präretinale Gliose mit teilweise intakter 
Lamina limitans interna. Der Sehnerv zeigt eine Zunahme an Bindegewebe und eine 
Gliazellproliferation. Die Sklera ist über weite Strecken stark verdünnt. 

Kind B: Das rechte und das linke Auge zeigen gleichartige Veränderungen. Die Hornhaut ist 
zellreich ohne parallele Anordnung der Kollagenlamellen. Der Kammerwinkel ist undifferenziert 
mit iridokornealen Kontakten. Die Linse zeigt vakuolige Veränderungen mit kernhaltigen Fasern, 
die hintere Linsenkapsel fehlt. Die Netzhaut weist einzelne einschichtige Rosetten auf. 

Histologische Diagnosen: 
Kind A: Buphthalmus mit Defekten der Deszemetschen Membran bei wenig differenziertem 
Kammerwinkel mit iridokornealen Kontakten, ektatische Funduskolobome, Riesenorazähne, 
konnatale Katarakt, undifferenzierte Netzhaut mit Netzhautfalten und präretinaler Gliose, 
choroidale Blutungen. 

Kind B: Fetale Augen mit konnataler Katarakt und retinalen Rosetten. 

Kommentar: 
Das Walker-Warburg-Syndrom (WWS) wird autosomal-rezessiv vererbt, es gehört zur Gruppe 
der okulozerebralen Mißbildungen und ist durch eine Lissenzephalie Typ II, einen Hydrozephalus 
und okuläre Mißbildungen gekennzeichnet (1). Die Erkrankung ist in der Regel im ersten 
Lebensjahr letal. Die Erstbeschreibung einer Lissenzephalie mit Hydrozephalus, einer Agenesie 
des Corpus callosum und okulären Mißbildungen stammt von Walker aus dem Jahre 1942 (2). 
Warburg untersuchte 13 publizierte Patienten und sah eine Einheit zwischen den spezifischen 
klinischen und pathologischen Veränderungen (3). Der genetische Defekt ist bisher nicht bekannt. 
Die normalerweise zwischen der achten und sechzehnten SSW ablaufende Migration und 
Differenzierung der neuronalen Zellen ist gestört. Durch die fehlende Einfaltung des Gehirns 
erhält dieses ein glattes Aussehen (Lissenzephalie ). 
In der vorgestellten Familie sind drei von vier Kindern betroffen. Die charakteristische 
Lissenzephalie Typ II ließ sich bei den beiden autopsierten Kindern nachweisen. Im 
Zusammenhang mit den okulären Mißbildungen konnte die Diagnose des WWS gestellt werden. 
Bei Kind B wurde während einer Ultraschalluntersuchung in der 17ten SSW eine bilaterale 
echoreiche Veränderung im vorderen Augenbereich beobachtet. Das normale Erscheinungsbild 
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der fetalen Linse, die etwa ab der 13ten SSW darstellbar ist ( 4), mit einem echoreichen Rand und 
einem annähernd echofreien Kern konnte nicht gesehen werden. Weitere okuläre Veränderungen 
des WWS, die bereits pränatal gesehen werden können, sind eine Amotio retinae ( 5) oder ein 
Buphthalmus, der sich aber typischerweise erst im dritten Trimenon darstellt (6). Somit scheint 
die pränatale echographische Beurteilung der Linsen bei gefährdeten Patienten ein geeignetes 
Mittel zur Fruhdiagnose eines WWS zu sein. 
Histologisch beobachtete okuläre Veränderungen beim WWS finden sich sowohl im vorderen als 
auch im hinteren Augenabschnitt, wobei Veränderungen in der Vorderkammer häufiger sein 
sollen: Hornhauttrubungen, Irisanomalien, vordere Synechien, Mikrophthalmus, Buphthalmus, 
Katarakt, Netzhautablösung und -dystrophie, Optikuskolobome, konnatale Optikushypoplasie (7). 
Die beobachteten okulären Veränderungen der beiden Geschwister zeigten einige Auffälligkeiten. 
Die Linsenveränderungen mit dem Fehlen der hinteren Linsenkapsel waren in allen untersuchten 
Augen identisch. Diese Veränderungen sind möglicherweise Folge eines genetischen Defekts der 
extrazellulären Matrix, die die Linsenkapsel bildet. In Skelettmuskelzellen von zwei Patienten mit 
WWS konnte ein Mangel an der beta 2 Kette des Laminin und an Adhalin gefunden werden (8). 
Defekte in der Bildung der extrazellulären Matrix werden auch für die konnatale Fukuyama 
Muskeldystrophie beschrieben, die ähnliche zerebrale Veränderungen aufweist wie das WWS (9). 
Die Augen des Feten (B) zeigten aber im Unterschied zu Patient A keinen Buphthalmus. 
Möglicherweise treten die verantwortlichen Veränderungen erst später in Erscheinung. 
Andererseits könnten die unterschiedlichen Charakteristika auch Ausdruck des bekannt großen 
Spektrums der Erkrankung auch innerhalb einer Familie sein. 

Literatur: 
1) Dobyns WB, Pagon RA, Armstrong D, et al. Diagnostic criteria for Walker-Warburg 

syndrome. Am JMed Gen 3-2: 195-210, 1989. 
2) Walker AE. Lissencephaly. Arch Neurol Psychaitr 48: 13-29, 1942. 
3) Warburg M. Heterogeneity of congenital retinal non-attachment, falcifonn folds and retinal 

dysplasia. Hum Hered 26: 137-148, 1976. 
4) Rochels R, Merz E, Goldhofer W. Pränatale ophthalmologische Echographie. Fortschr 

Ophthalmol 83: 240-241, 1986. 
5) Chitayat D, Toi A, Babul R, et al. Prenatal diagnosis of retinal nonattachment in the Walker-

Warburg syndrome. Am J Med Gen 56: 351-358, 1995. 
6) Crowe C, Jassani M, Dickennan L. The prenatal diagnosis of the Walker-Warburg syndrome. 

Prenat Diag 6: 177-185, 1986. 
7) Murphy KJ, PeBenito R, Stonn RL et al. Walker-Warburg syndrome - case report and 

literature review. Ophthal Paed Gen 11: 103-108, 1990. 
8) Wewer UM, Durkin ME, Zhang X, et al. Laminin beta 2 chain and adhalin deficiency in the 

skeletal muscle of Walker-Warburg syndrome ( cerebro-ocular dysplasia-muscular dystrophy ). 
Neurology 45: 2099-2101, 1995. 

9) Arahata K, Ishii H, Hayashi YK. Congenital muscular dystrophies. Curr Opin Neurol 8: 385-
390, 1995. 
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XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmolo-Pathologen (DOP) 
25. September 1996 in Frankfurt am Main 

Bilaterales apokrines Hidrozystadenom 

A. Wenkstem 

Augenklinik der Universität Heidelberg 
Direktor: Prof. Dr. H.E. Völcker 

Patient: H. K., weiblich, 68 Jahre 
Histologie-Nr.: 16600 
(Ophthalmopathologisches Labor der Universitäts-Augenklinik Heidelberg) 
Anlage: 1 PAS-Schnitt, 2 klinische Dias, 1 makroskopisches Dia 

Anamnese: 
Seit ca. 8 Jahren bestehende beidseitige subkutan gelegene, ovaläre Schwellungen im Bereich 
der nasalen Unterlider mit langsamer Größenzunahme, maximaler Durchmesser rechts ca. 10 
mm bzw. 20 mm, frei verschieblich gegen die umliegenden Gewebestrukturen, keine Rötung, 
keine Druckdolenz, keine Größenveränderung beim Vasalva-Manöver, keine Blutung, keine 
Protrusio, keine weiteren kutanen oder systemischen Auffälligkeiten. 
-> bds. Exzision in toto 

Makroskopischer Befund: 
zwei ovaläre gelblich-weißliche Zysten mit unregelmäßiger Oberfläche ohne Anzeichen einer 
Ruptur. . 
Größe: rechts 10 x 5 x 4 mm, links 18 x 12 x 10 mm. 

Mikroskopischer Befund: 
Beide Präparate zeigen e~ vergleichbares histologisches Bild. 
In dem PAS-gefärbtem Anschnitt finden sich eine in zwei K'}ßllllem geteilte, große Zysten 
ohne natürliche Oberfläche. Die Zystenwand wird von 'einem zweireihigen Epithel 
ausgekleidet, einer inneren Schicht rmt kuboiden, sekretorischen Zellen und einer äußeren 
Schicht mit flach-ovalären Myoepithelzellen. Die sekretorische Zellschicht ist stellenweise 
mehrreihig verdickt, im Sinne einer adenomatösen Epithelhyperplasie. Dadurch entstehten 
z.T. papilläre Epithelausstülpungen in das Zystenlumen. Die Sekretion erfolgt durch apikale 
Zellabschnürung ("decapitation secretion"). Dadurch werden auch intrazelluläre PAS-positive 
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Granula in das Zystenlumen abgegeben. Den sezernierenden Zellen sitzen krakenförmige 
Myoepithelzellen mit zentral gelegenen· und dunkel gefärbten Zellkern auf. Diese Verbindung 
wird über elektromikroskopisch nachweisbare Desmosomen stabilisiert Immunhistochemisch 
lassen sich durch spezifische Antikörper Aktinfilamente anfärben. Diese werden zusammen 
mit Myosinfilamente für die kontraktile Funktion der Myoepithelzellen verantwortlich · 
gemacht, die so die Sekretzellen in ihrer Funktion unterstützen. Subepithelial findet sich 
verdichtetes kollagenes Bindegewebe mit Anschnitten von quergestreifter Muskulatur, 
Hautanhangsgebilden und Gefäßen. 

Histologische Diagnose: 
Apokrines Hidrozystadenom mit papillären adenomatösen Epithelhyperplasien. 

Kommentar: 
Apokrine Hidrozystadenome sind eine seltene zystische Neubildung der Schweißdrüse mit 
begrenzter Wachstumstendenz. Sie treten typischerweise im Erwachsenenalter als solitäre oder 
multiple Veränderung meistens in der Gesichtsregion auf (5). Eine bläulic~e Verfärbung wird 
durch lipofuszinreichen Zysteninhalt oder Punktblutungen im subepithelialen Stroma 
hervorgerufen (6). Im Lidbereich können sich aus den Moll'schen Schweißdrüsen 
Hidrozystadenome entwickeln. Hierbei lassen sich reine Retentionszysten von Zysten mit 
einer adenomatösen Hyperplasie unterscheiden. Bei der hier vorgestellten Patientii::i fanden 
sich die typischen papillären Ephthelhyperplasien. Das Vorhandensein von Myoepithelzellen 
weist auf die Entwicklung aus Drüsenendstücke hin (2, 4, 5, 6). Eine maligne Entartung ist 
bisher in der Literatur nicht bekannt im Gegensatz zum ekkrinen Hidrozystom, bei dem selten 
eine squamöse Metaplasie auftreten kann. Das Auftreten im Zusammenhang mit dem fokalen 
dermalen Hypoplasie-Syndrom - einer Weichteilgewebe-Dysplasie - wird beschrieben (1). 
Dabei kommt es durch einen x-chromosomal .vererbten Fibroblasten-Defekt zu einem 
Kollagen Typ IV-Mangel. Die Therapie des Hidrozystadenoms besteht in Abhängigkeit von 
Lokalisation und Größe der Zyste in einer chirurgischen Exzision oder Marsupialisation. 
(3,4,5,6). 

Literatur: . 
1. Buchner SA, Itin P (1992): Focal dermal hypoplasia syndrom in a male patient. Comment 
in: Arch Dermat 128(8):1108-11. ' 
2. Eckert F, Bethke M, Schmoekel C, Neuweiler J, Schmid U (1992): Myoephithelial 
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XXIV. Jahrestagung der Deutschsprachigen Ophthalmopathologen (DOP) 
Frankfurt am Main 25.September 1996 

Patientin: S. Elli 
geb.17.07.12 
OP-Datum 19.01.95 
1 Diapositiv 
Histo Nr. 15/95 

Frank Wilhelm 
Klinik u. Poliklinik f. Augenheilkunde 
EMA Universität 
Rubenowstraße 2 
17487 Greifswald 

Ballonierter Naevuszellnaevus der Iris 

Allgemeine Anamnese: Im August 1993 stellte sich die 7 ljährige Patientin bei uns vor. 
Dabei gab sie an, daß sie seit etwa 10 Jahren an einer cardialen Insuffizienz bei bestehender 
Arrhythmie und bekanntem Arteriellen Hypertonus litt. In den letzten 3 Monaten hatte die 
Patientin 15 kg an Gewicht abgenommen. Die klinischen Untersuchungen und die 
Computertomographie hatten keinen Anhalt für ein Tumorleiden erbracht. 
Ophthalmologische Anamnese: Die Vorstellung erfolgte zur Operation der maturen Katarakt 
am rechten Auge bei geringen Linsentrübungen am linken Auge. Bei der Untersuchung fiel 
im temporal unteren Quadranten des rechten Auges ein pigmentierter Iristumor mit 
Stromaeinziehung auf. 
Sonographie: Eine fragliche tumorfeme Amotio wurde bei der ersten Untersuchung 
vermutet, dabei wurde differentialdiagnostisch eine senile Retinoschisis erwogen. Mit 
Vorlaufstrecke zeigte sich bei 7°0 eine Verdickung im lrisbereich, deren Ausdehnung nicht 
beurteilt werden konnte. 
OP am 17.09.93: Phako ohne HKL - Dabei wurden Verwachsungenzwischen Iris und 
Linsenkapsel im Bereich des Tumors festgestellt. Eine Ziliarkörperkryo wurde angeschlossen. 
Entlassungsvisus 3 Tage nach der Operation : + 12,0 = 0,6 - 0,8p. 
Ultraschallbiomikroskopie (Uni Rostock): Es wurde eine umschriebene, scharf begrenzte 
Läsion im Bereich der Iriswurzel festgestellt, der Befund sprach für einen Naevus. 
WV am 24.05.95: Ein solides Basaliom am rechten Unterlid wurde - histologisch im 
Gesunden - entfernt und sekundär plastisch gedeckt. Danach wurde der Patientin eine 
sekundäre Linsenimplantation empfohlen. 
OP am 03.05.95: Implantation einer Hinterkammerlinse in den Sulkus mit vorder 
Vitrektomie. Dabei erfolgte gleichzeitig die Abtragung des Iristumors und die Inspektion des 
Ziliarkörpers im suspekten Bereich. 
Histologie: Es zeigte sich eine deutlich abgegrenzte, auf das Irisstroma beschränkte 
Proliferation melaninbildender Zellen. Diese erscheinen zumTeil deutlich ba11oniert und 
weisen eine ausgprägte Pigmentierung auf. Die Zellkerne erscheinen liberwiegend polymorph, 
mit deutlichen Nukleolen und weisen keinerlei Mitosen auf. Die Immunreaktion auf den 
S 100- Marker war negativ 



DIAGNOSE: Ballonierter Naevuszellnaevus 

Diskussion: Die allgemeine Anamnese der Patientin. und der Irisbefund bei einseitiger 
maturer Katarakt ließen in diesem Fall primär an eine tumoröse Läsion denken. Die Genese 
der entzündlichen Begleitreaktion ist ebenso ungewöhnlich wie das histologische Bild in 
diesem als benign anzusehenden Naevus. Da die biolobische Wertigkeit derartiger 
Vergleichbarer Tumoren - wie zum Beispiel im Bereich der Epidermis - nicht sicher 
vorauszusagen ist, wurden von uns engmaschige Kontrollen empfohlen. 
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