Bild und Fall

Ophthalmologe 2005 - 102:996-999
DOI 10.1007/s00347-005-1260-0
Online publiziert: 3. August 2005

© Springer Medizin Verlag 2005

Liebe Kolleginnen und Kollegen

Hier kann auch lhr Fall
dargestellt werden!

Haben Sie Anregungen oder eine
interessante Falldarstellung?
Senden Sie diese bitte an:

Prof. Dr. F. G. Holz
Universitats-Augenklinik Bonn
Ernst-Abbe-Straf3e 2

53127 Bonn
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Zunehmende Augen-
triibbung bei Trisomie 13

Vorgeschichte

Ein 7 Monate alter Junge wurde zur Ab-
klérung einer seit 2-3 Wochen zunehmen-
den Tritbung des rechten Auges vorge-
stellt. Anamnestisch war der Mutter aufge-
fallen, dass die rechte Lidspalte etwas gro-
er war als die linke und dass das rechte
Auge etwas trante (8 Abb. 1).

Der 3900 g schwere Saugling litt an ei-
ner priméren Trisomie 13 (47xy+13). Eine
genetische Untersuchung hatte in allen un-
tersuchten Zellen ein iiberzihliges Chro-
mosom 13 ergeben. In diesem Zusammen-
hang hatte er eine beidseitige Lippen-Kie-
fer-Gaumen-Spalte, eine Retrognathie, ei-
ne Mikrozephalie mit Verdacht auf Balken-
anlagestorung sowie eine Hydronephrose

Abb. 1 A VergroBerte Lidspalte (rechts > links), vergroBBerter Hornhautdurchmesser (rechts >

rechts bei Verdacht auf Ureterabgangsste-
nose rechts, eine valvulare Aortenstenose,
eine Epilepsie, eine Zerebralparese mit Te-
traspastik und eine schwere psychomoto-
rische Entwicklungsstorung mit Verdacht
auf signifikante Seh- und Horstérung.

Befunde

Am rechten Auge konnte keine direkte
Pupillenreaktion auf Licht mit Sicherheit
festgestellt werden. Es bestand ein relati-
ves afferentes Pupillendefizit des rechten
Auges. Am linken Auge zeigte sich ei-
ne direkte Lichtreaktion. Das linke Au-
ge wurde geschlossen, wenn ein Gegen-
stand vor das Auge gehalten wurde, so-
dass ein Seheindruck vorhanden schi-

links), leicht vermehrter Tranensee. Am linken Auge ist schwach ein Iriskolobom nasal unten zu

erkennen



en. Der Augeninnendruck war erhoht:
rechts >30 mmHg, links >25 mmHg (pal-
patorisch).

Vordere Augenabschnitte. Der Horn-
hautdurchmesser war deutlich vergro-
Bert: rechts 14, links 11 mm. Ferner zeigte
sich rechts eine deutliche Eintriibung des
Hornhautstromas. Links war die Horn-
haut klar. Es bestand ein Iriskolobom na-
sal unten, dahinter fand sich eine lokali-
sierte, speichenartig bis an das Zentrum
reichende Katarakt.

Hintere Augenabschnitte. Am rechten
Auge zeigte sich eine glaukomatdse Opti-
kusexkavation von 0,8-0,9, am linken Au-
ge von o0,5.

Therapie

Zunichst wurde eine drucksenkende The-
rapie mit Xalatan® beidseits zur Nacht ein-
geleitet. Nach eingehender Riicksprache
mit den Eltern wurde beschlossen, trotz
des Narkoserisikos bei dem multimorbi-
den Kind eine Narkoseuntersuchung und
ggf. eine drucksenkende Operation durch-
zufiihren.

In der 7 Wochen spiter erfolgenden
Narkoseuntersuchung bestétigten sich
die obigen Befunde. Unter Xalatan® lag
der Augeninnendruck jetzt bei rechts
30 und links 19 mmHg. Der Bulbus war
fiir das Alter mit rechts 22,5 und links
20,5 mm deutlich verlingert. Am rechten
Auge wurde eine Trabekulotomie durch-
gefiihrt.

In der Folge machte der kleine Junge
einen deutlichen Wachstumsschub. Unter
einer lokalen Therapie von Xalatan® an
beiden Augen sowie links Timoptic® war
der Befund auch nach weiteren 7 Mona-
ten noch stabil mit beidseits klaren Horn-
hiuten, einem unverinderten Hornhaut-
durchmesser und einer beidseits stabilen
Papillenexkavation, bei einem Augenin-
nendruck von beidseits 15 mmHg. Inzwi-
schen reagiert das Kind auch eindeutig
beidseits auf Lichtstimuli und lacht als Re-
aktion auf das Gesicht seiner Mutter.

lhre Diagnose?
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Fachnachrichten

Diagnose: Kongenitales Glaukom

bei Trisomie 13.

Diskussion

Die Trisomie 13, auch Patau-Syndrom
genannt, tritt mit einer Haufigkeit von
1:10.000 auf. Kinder mit einer Trisomie 13
haben einen schweren Entwicklungsriick-
stand, der bereits in der Schwangerschaft
auffillt. Typisch sind, wie bei diesem Jun-
gen, Hirnfehlbildungen, Lippen-Gaumen-
Spalten, Fehlbildungen des Herzens und
der Niere. Die Kinder sterben haufig sehr
schnell nach der Geburt. Ein Uberleben
iiber 7 Monate (bis zu 3 Jahren) ist sehr sel-
ten. Wie bei diesem kleinen Jungen treten
dann Krampfanfille auf, Seh- und Horsto-
rungen werden bemerkbar.

Augenfehlbildungen sind im Rahmen
einer Trisomie 13 héufig zu finden. Hier-
zu gehoren vor allem ein Mikrophthal-
mus, Iriskolobome, Katarakte, ein primar
hypoplastischer Glaskorper, eine retinale
Dysplasie und Netzhautablosungen [1,4].
Uber einen Buphthalmus im Rahmen ei-
nes kongenitalen Glaukoms wurde aller-
dings bisher eher selten im Zusammen-
hang mit einer Trisomie 13 berichtet [2,3].

Bei unserem Patienten mit Trisomie 13
hat der operative Eingriff in Intubations-
narkose zu einer Stabilisierung des Glau-
koms gefiihrt. Postoperativ kam es zu ei-
nem Entwicklungssprung, der sich in ei-
ner Gewichtszunahme und in einem deut-
lich zufriedeneren Verhalten mit weniger
Klagelauten duflerte. Dies bestdrkt uns
in der Empfehlung, bei solchen Kindern,
trotz der reduzierten Lebenserwartung,
einen drucksenkenden Eingriff vorzuneh-
men, nicht zuletzt, um Schmerzen zu lin-
dern. Demgegentiber steht das hohe Risi-
ko quo ad vitam, das die Intubationsnarko-
se bei diesen multimorbiden kleinen Kin-
dern darstellt.
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Neuer Impfstoff gegen
Vogelgrippe

Molekularbiologen des Friedrich-Loeff-
ler-Instituts auf der Insel Riems haben

auf Basis des Gefliigel-Herpesvirus einen
neuen Impfstoff gegen die Vogelgrippe
entwickelt. In dieses Virus setzten sie die
Erbinformation fiir das Hdmagglutinin-
Protein des Gefliigelpestvirus (AIV) ein.
Nach der Impfung kommt es daher nicht
nur zu einer Immunantwort gegen das
Gefliigel-Herpesvirus, sondern auch gegen
das Gefliigelpestvirus und somit zu einem
Schutz gegen beide Viren.

Der Vorteil der Nutzung des Herpesvi-
rus als Vektor liegt unter anderem darin,
dass Antikorper nur gegen das Hamag-
glutinin-Protein des Grippevirus induziert
werden, wahrend eine natirliche Infektion
zur Ausbildung von Immunreaktionen ge-
gen eine Reihe anderer viraler Eiweil3stoffe
fiihrt. Damit lassen sich geimpfte Tiere
von virusinfizierten Tieren unterscheiden.
Da sich das Gefliigel-Herpesvirus nur im
Gefliigel vermehren kann, ist eine Aus-
breitung des gentechnisch veranderten
Impfvirus in Wildvégeln zudem nicht zu
erwarten. Durch die Méglichkeit einer
Impfung tiber Spray, Augentropfen oder
das Trinkwasser ist eine leichte Erreichbar-
keit der Tiere auch in gro3en Haltungen
gegeben. Versuche haben gezeigt, dass
die entwickelten Impfstoffe Hiihner gegen
Grippeviren der Subtypen H5 und H7,
die unter anderem fiir die Ausbriiche von
Gefliigelpest in Holland im Jahr 2003 (H7)
und derzeit in Stidostasien (H5) verant-
wortlich sind, schiitzen konnen.

Quelle:
Bundesministerium fiir Verbraucher-
schutz, Erndhung und Landwirtschaft



Hier steht eine Anzeige.
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