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Anamnese

In unserer Ambulanz stellte sich eine 32-
jährige Patientin vor, die berichtete, seit
1 Woche am rechten Auge eine Visusmin-
derung bemerkt zu haben. Zusätzlich sei-
en am rechten Auge ein Schleier, Flim-
mern und schwarze Punkte zu sehen. Vor-
erkrankungen waren keine bekannt, auch
wurde von der Patientin keine Dauerme-
dikation eingenommen. Ein vorangegan-
gener Infekt wurde ebenfalls verneint. In
der Familie der Patientin waren keine Au-
generkrankungen außer dem grauen Star
bekannt. Bisherige Untersuchungen beim
niedergelassenenAugenarztwaren immer
regelrecht.
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Abb. 19 Fundus-
foto- und Fundus-
autofluoreszenz-
aufnahmenbei in-
itialer Vorstellung.
Rechtes (a, c) und
linkes (b,d) Auge.
a,cVomhinterenPol
bis in die Peripherie
gelbweißliche Lä-
sionen (weiße Pfei-
le); in der Fundusau-
tofluoreszenz (c,d)
sind hypoautofluo-
reszente Läsionen
mit teilweise hyper-
autofluoreszenten
Ringenzusehen(ro-
te Kreise)

Klinische Untersuchung

Der bestkorrigierte Visus der myopen Pa-
tientin betrug rechts 0,7 (–5,00), links 1,0
(–5,00/–0,50/26°). Der Augeninnendruck
war normoton. In der klinischen Untersu-
chung zeigte sich beidseits eine reizfreie
Phakiemit klarer Linse. ImGlaskörper zeig-
ten sich vereinzelte Zellen im Sinne einer
mildenVitritis. Bei Betrachtungdes Fundus
fielen beidseits disseminierte gelbweißli-
che Herde vom hinteren Pol bis in die
Peripherie auf (. Abb. 1). Die Papille prä-
sentierte sich randscharf und vital, die Ge-
fäße altersentsprechend und die Netzhaut
allseits anliegend.
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Abb. 29 SD-OCT-Aufnah-
men imVerlauf.a–d rechtes
Auge initial (a), nach 14 (b),
17 (c) und 28 (d)Wochen;
e–h linkes Auge initial (e),
nach14 (f), 17 (g) und28 (h)
Wochen. a IS/OS-Destruk-
tionen foveal;b–d Rege-
neration der äußerenNetz-
hautschichten;g zentrale
sekundäre CNVmit intra-
retinalen Flüssigkeitszys-
ten roter Pfeil;h Rückgang
der intraretinalen Flüssig-
keit nach 3-maliger intravi-
trealer Injektion eines Anti-
VEGF(„vascular endothelial
growth factor“)-Medika-
ments
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Abb. 38OCT-Angiographiedesrechten(a–e)undlinken(f–j)Augesbei initialerVorstellung.a, fOberflächlicherretinalerGe-
fäßplexus,b,gtieferretinalerGefäßplexus,c,havaskuläreZone,d, iChoriokapillaris,e, jFundusfotografie. InhGefäßmembran
mit einem ringförmigen nicht perfundierenden Bereich (roterPfeil). Ind und i Blockaden des Blutflusssignals in Choriokapil-
laris im Bereich der fundoskopisch auffälligenHerde (e, j) (hellblaue undgrünePfeile)
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Abb. 48 Fluoreszenz- (FLA)und Indocyaningrünangiographien (ICGA). InderFLA zeigensichhypofluoreszenteAreale inder
Frühphasemit anschließendenStainingamrechtenAuge (a,b), am linkenAuge (c,d). Inder ICGApräsentieren sichhypofluo-
reszente Herde in der Frühphase und in der intermediären Phase am rechtenAuge (e, f), am linkenAuge (h, i)

Apparative Diagnostik

Zur Diagnosefindung führten wir initial
Fundusautofluoreszenz- und SD-OCT-Auf-
nahmen (Spectral-Domain-optische Kohä-
renztomographie) (Spectralis, Heidelberg
Engineering), eine OCT-Angiographie und
eineFluoreszenzangiographie (FLA)durch.

Im SD-OCT fanden sich umschriebe-
ne Defekte der äußeren Netzhautschich-
ten mit Destruktionen der inneren (IS)
und äußeren (OS) Segmente der Fotore-

D Wie lautet Ihre Diagnose?

zeptorschicht im Bereich der fundosko-
pisch auffälligen Herde, v. a. rechts fove-
al sowie linksseitig parafoveal (.Abb. 2a
unde). In der Fundusautofluoreszenz zeig-
ten sich hypoautofluoreszente Läsionen,
teilweise mit hyperautofluoreszenten Rin-
gen (. Abb. 1). In der OCT-Angiographie
fanden sich Blockaden des Blutflusssignals
inderChoriokapillaris, ebenfalls imBereich
der bereits beschriebenen auffälligen Her-
de. Die retinalen Schichten stellten sich
regelrecht dar (. Abb. 3 und 4). In der FLA

präsentierten sich die chorioretinalen Her-
dehypofluoreszentdurchdieBlockadedes
Fluoreszeins mit anschließendem Staining
(. Abb. 4).

Zusätzlich erfolgten Blutuntersuchun-
gen auf verschiedenste bakterielle, virale
undparasitischeKrankheitserreger,diealle
unauffälligwaren. Darüber hinaus erfolgte
die Bestimmung des HLA-A29-Status der
Patientin, welcher ebenfalls ein negatives
Ergebnis erbrachte.

Diagnose

In Zusammenschau der Ergebnisse der
vielfältigen Untersuchungen ergab sich
der Verdacht auf eine Erkrankung aus dem
Formenkreis der White-Dot-Syndrome.

Zur weiteren Differenzierung führten
wir eine Indocyaningrünangiographie
(ICGA) durch. Bei dieser imponierten die
beschriebenen chorioretinalen Herde hy-
pofluoreszent (.Abb. 4). Leider musste
die Untersuchung vorzeitig aufgrund von
starkem Unwohlsein der Patientin abge-
brochen werden, sodass die Spätphase
nicht abschließend beurteilbar war.

Der Begriff „White-Dot-Syndrom“, erst-
mals geprägt von Jampol et al. im Jahr
1984, beschreibt eine heterogene Grup-
pe von Erkrankungen, die sich durch die
namengebenden weißen Flecken in der
Fundoskopie auszeichnen. Die Ätiologie
der Erkrankungen ist nicht endgültig ge-
klärt, diskutiert werden sowohl autoim-
mune als auch infektiöse Auslöser. Eine
Differenzierung der verschiedenen Krank-
heitsentitäten ist nicht immer komplett
möglich, so können sich z. B. punktförmige
innere Choroidopathie (PIC) und multifo-
kale Chorioiditis (MFC) ähnlich präsentie-
ren [4].

Im Falle der hier vorgestellten Pati-
entin ist die wahrscheinlichste Diagno-
se eine MFC aufgrund der milden Vitri-
tis, des beidseitigen Auftretens und der
typischen Verteilung der chorioretinalen
Herde am gesamten Fundus. Vor allem
die Verteilung der chorioretinalen Herde
vom hinteren Pol bis in die Peripherie
ermöglicht eine Differenzierung zur PIC.
Im Gegensatz zur Birdshot-Retinochoroi-
dopathie (BSRC) zeigten sich die beschrie-
benen eher kleinen 50–350μmdurchmes-
senden Läsionen (bei BSCR typischerweise
500–1500μm)und in der FLA keine retina-
lenGefäßleckagen imSinneeiner retinalen
Vaskulitis. Auch war der HLA-A29-Status,
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der inüber95%derFälleeinerBSCRpositiv
ist, negativ.

Zusätzlich passen die typischen Befun-
de in FLA (Herde in Frühphase hypofluo-
reszent mit zunehmendem Staining bis in
die Spätphase) und ICGA (hypofluoreszen-
te Herde) zur Verdachtsdiagnose MFC [3,
4].

» Diagnose: Multifokale
Chorioiditis

DieMFCbetrifftüberwiegendmyopeFrau-
en mittleren Alters, der Altersgipfel liegt
bei ca. 40 bis 50 Jahren. Sie verläuft meist
bilateral, häufig aber asymmetrisch und
schubweise, sodass initialderEindruckent-
stehen kann, dass nur 1 Auge betroffen
ist [2, 4]. Zu den Differenzialdiagnosen
gehören einerseits andere White-Dot-Syn-
drome, allen voran die PIC und die BSRC.
Andererseits können auch infektiöse Ur-
sachen eine ähnliche Symptomatik her-
vorrufen, z. B. die okuläre Histoplasmose
[1].

Die MFC ist charakterisiert durch eine
milde Vitritis, die oben schon beschriebe-
nen gelbweißen Läsionen im RPE-Niveau
und drusenartiges Material zwischen RPE
und Bruch-Membran mit IS-/OS-Destruk-
tionen [5].

Nach Abheilung eines akuten Schubes
können sich ausgeprägte atrophische Nar-
ben bilden. Als Spätkomplikation kann es
in 32–46% der Erkrankungen zur Bildung
von sekundären inflammatorischen choro-
idalen Neovaskularisationen (CNVs) kom-
men, infolge derer sich subretinale Fibro-
sen bilden können [4].

Therapie

Zur Therapie begannen wir mit einer kör-
pergewichtsadaptierten Kortisontherapie
(1mg/kgKG), welche über einen Zeitraum
von 4 Wochen von 60mg auf eine Erhal-
tungsdosis von 5mg reduziert wurde. Un-
ter der Kortisontherapie zeigte sich nach
4 Wochen eine deutliche Befundbesse-
rung mit Steigerung des bestkorrigierten
Visus am rechten Auge auf 0,9. Die äu-
ßeren Netzhautschichten am rechten Au-
ge waren wieder regelrecht konfiguriert
(. Abb. 2).

Im weiteren Verlauf zeigte sich der Vi-
sus am rechten Auge stabil bei 0,9–1,0

ohne zusätzliche Symptome. Drei Monate
nach Erstvorstellung und unter der Korti-
sonerhaltungsdosisvon5mgbemerktedie
Patientin die Symptome, wegen derer sie
sich initial vorgestellt hatte, aucham linken
Auge. Daraufhin erfolgte die erneute Erhö-
hung der Kortisontherapie. Bei schlechter
Verträglichkeit der Kortisondauertherapie
wurde die Therapie in Zusammenarbeit
mit den Kollegen der Rheumatologie auf
Mycophenolat-Mofetil 500mg 2-mal täg-
lich umgestellt.

ImweiterenVerlauf entwickelte sich am
linken Auge eine zentrale choroidale Neo-
vaskularisation mit Visusabfall auf 0,4, die
mittels mehrfacher VEGF-Injektion behan-
delt wurde. Nach 3-maliger intravitrealer
Injektionzeigte sicheineVerbesserungdes
Visus auf zuletzt 0,8 mit Rückgang der in-
traretinalen Flüssigkeit (.Abb. 2h). Es er-
folgen weiterhin regelmäßige Kontrollen
inklusive SD-OCT-Aufnahmen, umerneute
Krankheitsschübe frühzeitig zu erkennen
und zu therapieren.

Fazit für die Praxis

Seltene White-Dot-Syndrome wie die multi-
fokale Chorioiditis benötigen eine differen-
zierte multimodale Diagnostik sowie eng-
maschige Kontrollen. Eine Therapie mit Kor-
tison und anderen immunmodulatorischen
Substanzen ist das Mittel der Wahl, um ei-
ne Remission zu erzielen. Eine gefürchtete
Komplikation ist die Entwicklung von sekun-
dären inflammatorischen choroidalen Neo-
vaskularisationen, die jedoch gut auf VEGF-
Inhibitoren ansprechen.
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