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Die entziindliche idiopathische Orbitopathie umfasst eine
heterogene Gruppe unspezifisch entziindlicher orbitaler
Erkrankungen ohne zugrunde liegende spezifische syste-
mische oder lokale Ursache. Sie weist ein sehr heterogenes
Befundbild auf und ist meist begleitet von einer aus-
gepragten Schmerzsymptomatik; Rezidive sind keine
Seltenheit.

Terminologie

Die idiopathische entziindliche Orbitopathie
beschreibt eine heterogene Gruppe von Erkran-
kungen, die durch eine unspezifische Entziindung
des orbitalen Gewebes charakterisiert ist und der
keine spezifische systemische und lokale Ursache
zugrunde liegt.

Obwohl es sich prinzipiell um eine benigne Lasion
handelt, sind in der Literatur klinisch maligne Verldufe
beschrieben, die bis zur Exenteratio orbitae fiihrten
(Rose u. Wright 1994).

Als Synonym fiir die idiopathische entziindliche Orbi-
topathie wird hdufig der Begriff ,Pseudotumor orbitae“
verwendet. Diese Bezeichnung wurde 1905 erstmals
von Birch-Hirschfeld zur Beschreibung von Fillen ein-
gefiihrt, die klinisch als orbitaler Tumor imponieren,
bei denen dann aber durch den Krankheitsverlauf mit
Symptomregredienz bzw. durch chirurgische Explo-
ration mit anatomischer und histologischer Unter-
suchung die Diagnose einer orbitalen Entziindung
gestellt werden konnte (Birch-Hirschfeld 1905).

Um eine klare Abgrenzung von orbitalen, nicht neo-
plastischen Erkrankungen unterschiedlichster Ge-
nese zur idiopathischen entziindlichen Orbitopathie
zu unterstreichen, sollte die unprazise Bezeichnung
Pseudotumor orbitae vermieden werden.

Die Diagnose beruht auf dem Ausschluss anderer, die
Orbita betreffender Erkrankungen sowie anamnestischen,
klinischen und typischen radiologischen Befunden. Gluko-
kortikosteroide sind das Therapeutikum der Wahl, des
Weiteren kommen Radiotherapie und Immunsuppressiva
zur Anwendung.

ACE Angiotensin-converting Enzyme

ANA antinukledre Antikorper

ANCA antineutrophile zytoplasmatische Antikérper

BSG Blutsenkungsgeschwindigkeit

cMRT Magnetresonanztomografie des Schadels; kraniales MRT
CRP C-reaktives Protein (CRP)

EO endokrine Orbitopathie

HIV humanes Immundefizienzvirus

MALT-Lymphom Mucosa associated lymphoid Tissue Lymphom

NHL Non-Hodgkin-Lymphom
NSAID Nonsteroidal anti-inflammatory Drugs
(nicht steroidale Antiphlogistika)
Pr3-ANCA antineutrophile zytoplasmatische Antikdrper
gegen Proteinase 3
RA rheumatoide Arthritis
RAPD relatives afferentes Pupillendefizit
SLE systemischer Lupus erythematodes
TNF-o Tumornekrosefaktor o
TPO Schilddriisenautoantikérper gegen Thyreoperoxidase
TRAK Schilddriisenautoantikérper gegen den TSH-Rezeptor
TSH thyroideastimulierendes Hormon
VECP visuell evozierte kortikale Potenziale
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Idiopathische entziindliche Orbitopathie

Epidemiologie

In der Regel handelt es sich um ein unilaterales Krank-
heitsgeschehen, wobei auch bilaterale Prozesse bei ca.
22% der Patienten beschrieben sind (Yan et al. 2000).

Haufigkeit. Die idiopathische entziindliche Orbito-
pathie stellt die dritthdufigste orbitale Erkrankung
hinter der endokrinen Orbitopathie und den lympho-
proliferativen Erkrankungen dar (Weber et al. 1999).
Thr prozentualer Anteil an orbitalen Pathologien wird
in der Literatur mit ca. 10% angegeben (Swamy et al.
2007).

Die idiopathische entziindliche Orbitopathie ist
die dritthaufigste Erkrankung der Orbita.

Geschlecht. Die idiopathische entziindliche Orbito-
pathie betrifft beide Geschlechter zu ungefdhr gleichen
Anteilen, wobei der Subtyp der Myositis hdufiger bei
Frauen vorzufinden ist.

Alter. Das mittlere Alter liegt - bei breiter Streuung -
bei ca. 45 Jahren. 10% der Erkrankungen kommen im
Kindesalter vor; in diesem Alter stellt die idiopathische
entziindliche Orbitopathie eine sehr seltene Erkran-
kung dar (Bau et al. 2010).

Rezidivhaufigkeit. Rezidive nach initialem An-
sprechen auf eine Glukokortikosteroidtherapie treten
bei ungefahr der Hilfte der Patienten auf (Mombaerts
etal. 1996Db).

Klassifikation

Fiir die idiopathische entziindliche Orbitopathie
stehen mehrere Klassifikationssysteme zur Verfiigung
(s.Checkliste).

Checkliste

Klassifikationsmaglichkeiten der idiopathischen
entziindlichen Orbitopathie

m nach der beteiligten anatomischen Struktur

m nach der zeitlichen Symptomprasentation

m nach der Histopathologie

Augenheilkunde up2date 1 | 2011

Einteilung nach der beteiligten
anatomischen Struktur

Diffuse Entziindungsprozesse kénnen von lokal be-
grenzten Prozessen wie der Myositis oder Dakryoade-
nitis abgegrenzt werden. Basierend auf klinischen und
bildmorphologischen Kriterien wurde eine Einteilung
in 5 Kategorien vorgenommen (Rootman u. Nugent
1982):

= anterior

m  diffus

= posterior oder apikal

= Jakrimal

= myositisch.

Einteilung nach der zeitlichen
Symptomprdsentation

= Meist handelt es sich um einen akuten Symptom-
beginn (Stunden bis Tage).

= Bei einer deutlich geringeren Anzahl an Patienten
zeigt sich ein subakutes (Tage bis Wochen) oder
chronisches Krankheitsgeschehen (mehrere
Monate).

Einteilung nach der Histopathologie

Histologisch zeigt sich ein gemischtes Infiltrat von
reifen T-Lymphozyten, Plasmazellen, neutrophilen und
eosinophilen Granulozyten, Histiozyten und Makro-
phagen, in einigen Fdllen Lymphfollikel. Zusdtzlich
kommt es zu einer Bindegewebsvermehrung und
vaskuldren Verdnderungen wie einer Perivaskulitis
(Mombaerts et al. 1996 a). Es kann unterschieden
werden zwischen

= lymphoidem Typ,

= granulomatésem Typ und

= sklerosierendem Typ.

Von einigen Autoren (Swamy et al. 2007) wird zusatz-
lich eine Unterscheidung vorgenommen zwischen

= vaskulitischem Typ und

= eosinophilem Typ.

Ob der sklerosierende Typ einen spezifischen Subtyp
oder das Endstadium einer lymphoiden oder granulo-
matdsen Entziindung darstellt, ist nicht sicher geklart.

Die unterschiedlichen Subtypen zeigen ein differentes
Ansprechen auf Glukokortikosteroid- oder Bestrah-
lungstherapie, wobei der Therapieerfolg bei der skle-



rosierenden Form nur sehr begrenzt ist und ernsthafte

Folgekomplikationen nicht selten sind (Fujii et al.
1985).

Pathogenese

Die Pathogenese der idiopathischen entziindlichen

Orbitopathie ist bis heute nicht hinreichend
geklart, allerdings weisen Daten auf ein immun-
vermitteltes Geschehen hin.

Diese These eines immunvermittelten Geschehens als

Entstehungsursache der idiopathischen entziindlichen

Orbitopathie wird auch unterstiitzt durch das meist
gute Ansprechen der Erkrankung auf Glukokortiko-
steroide oder nicht steroidale Immunsuppressiva.

Assoziationen zwischen dem Auftreten einer idio-
pathischen entziindlichen Orbitopathie und dem
Vorliegen einer systemisch immunologischen Erkran-
kung wie dem Morbus Crohn und der rheumatoiden
Arthritis wurden beschrieben. Auch eine primdr
autoimmune Genese wird diskutiert. Infektionen

des oberen Respirationstrakts, Traumata und eine
abnorme Wundheilung werden als dtiologische
Faktoren diskutiert (Yuen u. Rubin 2003).

Klinische Manifestation

Die klinische Manifestation und das Beschwerdebild
der idiopathischen entziindlichen Orbitopathie sind
insbesondere aufgrund der moglichen Vielzahl an be-
teiligten anatomischen Strukturen duf3erst heterogen.

Symptome
= Schmerzen

Kardinalsymptom der idiopathischen ent-
ziindlichen Orbitopathie ist der Schmerz.

Das Kardinalsymptom Schmerz ist bei ca. 70% der
Patienten anzutreffen. Die Patienten berichten in der
Regel von einem retroorbitalen Druckgefiihl, nicht
selten begleitet von ipsilateralem Kopfschmerz. Eine
Schmerzintensivierung bei Augenbewegung kann vor-
liegen. Im klinischen Alltag zeigt sich hdufig ein Miss-

verhdltnis zwischen Schmerz, der meist als sehr inten-

Abb.1
Schmerzen im Bereich der rechten Schldfe mit Ausstrahlung ins Gesicht und den Nacken seit
mehreren Monaten ohne Besserung auf kombinierte Schmerzmitteltherapie einschlieRlich
Opioiden. Rechts bestehen eine geringe Ptosis mit R6tung des Oberlids, eine geringe Schwel-
lung der Schldfenregion und ein dezenter Exophthalmus.

35-jdhrige Patientin mit idiopathischer entziindlicher Orbitopathie. Starkste

siv wahrgenommen wird, und Befund, der initial haufig
mild ausgeprdgt ist (Abb. 1).

Haufig liegt eine Diskrepanz zwischen Schmerz-
intensitat und klinischem Befund vor.

= Doppeltsehen

Neben dem Schmerz ist die Diplopie, unter der ca. 35%
der Patienten leiden, ein weiteres hdufiges Symptom.

= Visusminderung/Visusverlust

Abhangig von der Krankheitsmanifestation kann es zu
einer Visusminderung, in sehr seltenen Fillen zur Er-
blindung kommen. Ursdchlich hierfiir sind auch Ver-
laufe mit kompressiver Optikusneuropathie, die beson-
ders bei Patienten mit ausgepragter Sklerose auftreten
konnen.

Morphologische Zeichen
Die morphologischen Zeichen einer idiopathischen

entziindlichen Orbitopathie sind vielfdltig (Tab. 1 u.
Abb. 2; Yuen u. Rubin 2003).
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Idiopathische entziindliche Orbitopathie

Abb.2 71-jahriger Patient mit ausgepragter Bindehauthyperamie und Lidschwellung.
Vier Wochen nach oraler Glukokortikosteroidtherapie komplette Symptom- und Beschwerde-
freiheit.

Tabelle 1

Morphologische Zeichen einer idiopathischen ent-
ziindlichen Orbitopathie in absteigender Haufigkeit.

Morphologisches Zeichen Haufigkeit
periorbitales Odem ca.75%

rotes Auge ca. 50%
Exophthalmus ca.30%
Bindehautchemosis ca.30%

Ptosis

abnormaler Fundus

Uveitis Vorkommen bei einer

Minderheit der Patienten

Beteiligung orbitaler Strukturen

Unterschiedlichste orbitale Strukturen kénnen vom
Krankheitsgeschehen betroffen sein.

Eine Beteiligung der Glandula lacrimalis in Form
einer Dakryoadenitis ist neben einer Myositis mit
vornehmlicher Beteiligung des M. rectus medialis
fihrende Krankheitsmanifestation.

Nicht selten liegt auch (Swamy et al. 2007; Yuen u.
Rubin 2003) eine Kombination aus Dakryoadenitis und
Myositis vor. Weitere mdgliche Manifestationen um-
fassen

m Perineuritis

= Skleritis anterior/posterior
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Mitbetroffen von der idiopathischen Entziindung
kénnen sein:

= orbitales Fettgewebe

= Tenon-Kapsel

= praseptale und supraorbitale Region

Funduskopisch kénnen zusdtzlich imponieren
= exsudative Netzhautabldsung

= Aderhautabhebung

= Aderhautfalten

= Makulabdem

Im Vergleich zur Erwachsenenpopulation wurden bei
idiopathischen entziindlichen Orbitopathien im Kin-
desalter hdufiger eine Papillenschwellung und Uveitis,
die mit einem hoheren Rezidivrisiko assoziiert ist,
beobachtet (Yan et al. 2000).

= Sonderform Tolosa-Hunt-Syndrom

Als Sonderform der idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie ist das Tolosa-Hunt-Syndrom, auch Orbi-
taspitzensyndrom oder Syndrom der schmerzhaften
Ophthalmoplegie genannt, beschrieben. Es ist gekenn-
zeichnet durch den in der Infobox dargestellten Symp-
tomenkomplex.

Histologisch handelt es sich um eine chronisch granu-
lomatose Entziindung unklarer Atiologie, die im Ver-
gleich zur ,klassischen* idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie weiter posterior liegt und so die obere
Orbitafissur bzw. den Sinus cavernosus miteinbezieht.
In der Regel besteht eine gute Steroidresponsibilitdt,
Rezidive sind allerdings keine Seltenheit (Kline u. Hoyt
2001).

Symptomatik des Tolosa-Hunt-Syndroms

m ausgeprdgter periorbitaler oder hemikranieller
Schmerz

m Ldhmung der ipsilateralen okulomotorischen Nerven

= mogliche abnorme Pupillenreaktion, verursacht durch
eine Stérung des Parasympathikus oder Sympathikus

m Affektion des N. trigeminus oder N. facialis mit mog-
lichem Sensibilitdtsverlust

m Sehminderung durch Mitbeteiligung des N. opticus
kann vorliegen



Sekunddrkomplikation Engwinkelglaukom

Eine gefiirchtete Sekunddrkomplikation der idiopathi-
schen entziindlichen Orbitopathie ist das Engwinkel-
glaukom, dessen Ursache in einer Anterotation des
Ziliarkorpers als Folge einer choroidalen Effusion liegt.
Therapeutisch steht die Behandlung der Grunderkran-
kung im Vordergrund, kombiniert mit der Gabe anti-
glaukomatoser, die Kammerwasserproduktion hem-
mender Medikation (Jacobs u. Galetta 2002).

Symptome und Befunde der idiopathischen ent-
ziindlichen Orbitopathie sind duRerst heterogen.

Differenzialdiagnosen

Die idiopathisch entziindliche Orbitopathie ist eine
Ausschlussdiagnose. Eine umfangreiche differenzial-
diagnostische Abkldrung zum Ausschluss anderer
Krankheitsprozesse muss dieser Diagnosestellung vo-
rangehen. Aufgrund des heterogenen Symptomkom-
plexes und der Vielzahl an Differenzialdiagnosen stellt
die idiopathische entziindliche Orbitopathie eine diag-
nostische Herausforderung dar. Die Abgrenzung zu der
im Rahmen einer Autoimmunerkrankung der Schild-
driise bestehenden endokrinen Orbitopathie sowie der
Orbitaphlegmone ist vorrangig. Weitere Differenzial-
diagnosen umfassen orbitale Manifestationen syste-
misch entziindlicher Erkrankungen, Neoplasien, kon-
genitale Malformationen und die Sinus-cavernosus-
Fistel.

Eine interdisziplindre Diagnostik sollte bei unklaren
Fallen angestrebt werden.

Zielgerichtete Diagnostik

Idiopathische entziindliche Orbitopathie
Die idiopathische entziindliche Orbitopathie ist grund-
satzlich eine Ausschlussdiagnose.

Endokrine Orbitopathie

Die meist asymmetrisch bilateral ausgepragte endo-
krine Orbitopathie (EO) ist am hdufigsten mit einem
Morbus Basedow assoziiert, sehr selten mit einer
Hashimoto-Thyreoiditis.

Tranenwege, Augenlider, Orbita

Die EO ist die haufigste Orbitopathie im Erwach-
senenalter.

Ihr Beginn ist meist subakut und der Verlauf chronisch.
Typische okuldre Zeichen sind eine Oberlidretraktion
(Dalrymple-Zeichen) sowie ein Zuriickbleiben des
Oberlids bei Abblick (Graefe-Zeichen). Neben einem
Exophthalmus, der bei ca. 60% der Patienten vorzu-
finden ist, kann es zu Motilitdtseinschrankungen mit
Diplopie, zu einem roten und trockenen Auge mit
moglicher Expositionskeratopathie kommen sowie in
fortgeschrittenen Fillen zu einer kompressiv bedingten
Optikusneuropathie mit Sehminderung.

Bei Verdacht auf das Vorliegen einer EO ist eine
endokrinologische Diagnostik mit Bestimmung der
Schilddriisenautoantikérper durchzufiihren. Mittels
Bildgebung wie MRT, CT, ggf. Ultraschall, kann die
Verdickung der extraokuldren Muskulatur, typischer-
weise mit Aussparung der Sehnen, dargestellt werden
(Bhatti 2007).

Schmerzen sind bei dieser Orbitaerkrankung die
Ausnahme.

Orbitaphlegmone

Die Orbitaphlegmone ist ein akut einsetzendes Krank-
heitsbild und sollte bei allen Patienten differenzial-
diagnostisch in Betracht gezogen werden, die sich mit
unilateraler plotzlicher Lidschwellung, Schmerzen,
Augenbewegungseinschrankung und Sehminderung -
ggf. auch mit Fieber - vorstellen. Der Orbitaphlegmone
hdufig vorausgehend ist eine Sinusitis, die selbst aber
sonst symptomfrei sein kann. Bei Verdacht ist nach
Abnahme von Blutkulturen eine sofortige systemische
Breitspektrumantibiotikabehandlung indiziert. Mittels
CT der Orbita und Nasennebenhdéhlen kann die Diag-
nose gesichert werden.

Hdufig ist eine unmittelbare operative Therapie der
Sinusitis notwendig. Im Erwachsenenalter steht eine
bakterielle Genese, insbesondere durch Infektion mit
Streptokokken und Staphylokokken, im Vordergrund.
Allerdings ist insbesondere bei immungeschwdédchten
Patienten auch an das Vorliegen einer mykotisch, z.B.
durch Aspergillen, bedingten Orbitaphlegmone zu
denken, die wegen ihres fulminanten Verlaufs gefiirch-
tet ist.
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Idiopathische entziindliche Orbitopathie

Mogliche Sekunddrkomplikationen schlieBen eine
kompressive Optikusneuropathie neben potenziell
lebensbedrohlichen Erkrankungen wie Meningitis,
Sinusvenenthrombose und intrakraniellen Abszessen
ein (Lutt et al. 2008).

Wichtige Differenzialdiagnosen zur idiopathischen
entziindlichen Orbitopathie stellen die endokrine
Orbitopathie und die Orbitaphlegmone dar.

Systemisch entziindliche Erkrankungen
Vaskulitiden

Orbitale Entziindungen kénnen vorkommen im
Rahmen systemischer Vaskulitiden wie

m  Churg-Strauss-Vaskulitis

m Polyarteriitis nodosa

m Riesenzellarteriitis

Eine herausragende Rolle nimmt

= der Morbus Wegener

ein, bei dem es bei tiber 50% der Patienten zu einer
entziindlichen Augenerkrankung kommt, die nicht sel-
ten Erstmanifestation einer ANCA-positiven Vaskulitis
ist. Bilaterale Auspragungen sind dabei moglich. Orbi-
tale Entziindungen und Skleritis stellen dabei die hdu-
figsten Augenmanifestationen dar. Konjunktivitis, Ke-
ratitis, Uveitis, retinale Vaskulitis, Optikusneuropathie
und Dakryoadenitis sind weitere mogliche Manifesta-
tionen.

Die systemische Vaskulitis betrifft die kleinen Gefdf3e
mit vornehmlicher Beteiligung des Respirationstrakts
und der Niere. Im Akutstadium der Erkrankung sind bei
bis zu 90% der Patienten antineutrophile zytoplasma-
tische Antikorper gegen Proteinase 3 (Pr3-ANCA)
nachweisbar. Die Verdachtsdiagnose, die vornehmlich
klinisch gestellt wird, kann meist mittels Biopsie ge-
sichert werden. Anamnestisch ist u.a. nach Vorliegen
einer Sinusitis, Epistaxis, Otitis media oder auch Ar-
thralgien zu fragen. Im Vergleich zu Patienten mit idio-
pathischer entziindlicher Orbitopathie ist das Vorliegen
eines Morbus Wegener mit einer deutlich héheren
Morbiditdt und Mortalitdt assoziiert (Watkins et al.
2009).
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Sarkoidose

Auch bei Vorliegen einer Sarkoidose, einer granuloma-
tosen entziindlichen Multisystemerkrankung, kann es
zu okuldren Begleiterkrankungen kommen, welche die
zweithdufigste klinische Manifestation nach pulmona-
len Beschwerden darstellen. Eine orbitale Beteiligung
bzw. Beteiligung der okuldren Adnexe liegt bei bis zu
10% der Patienten vor, wobei die Glandula lacrimalis
am hdufigsten betroffen ist - nicht selten auch
bilateral -, gefolgt von der Orbita, den Augenlidern und
dem Tranensack (Demirci u. Christianson 2011).

Sonstige systemisch entziindliche Erkrankungen

Weitere systemisch rheumatische Erkrankungen,
die - allerdings eher selten - eine orbitale Entziindung
bedingen kénnen, sind (nach Gordon 2006):

= systemischer Lupus erythematodes (SLE)

= Amyloidose

= Dermatomyositis

= rheumatoide Arthritis (RA)

m  Psoriasisarthritis

= Morbus Crohn

Sklerodermie

Erdheim-Chester-Syndrom
Langerhans-Zell-Histiozytose

= sklerosierende Cholangitis

Neoplasien

Lymphoproliferative Tumoren des Auges bzw. der
Orbita/okuldren Adnexe, die von einer benignen reak-
tiven Hyperplasie bis hin zu malignen Lymphomen
reichen, sind wichtige Differenzialdiagnosen zur idio-
pathischen entziindlichen Orbitopathie.

Cave. Klinisch und radiologisch ist eine sichere
Abgrenzung nicht immer moglich.

Epidemiologie. Lymphome der Augenregion stellen
etwa 5-10% aller extranodalen Lymphome dar und
sind damit insgesamt eher selten, allerdings handelt es
sich um das haufigste orbitale Malignom bei Patienten
iiber 60 Jahren. Meist liegt ein Non-Hodgkin-Lymphom
(NHL) vor, als hdufigster Subtyp das Mucosa Associated
Lymphoid Tissue- (MALT-)Lymphom (Bernardinia u.
Bazzan 2007).



Zielgerichtete Diagnostik

Verdacht auf lymphoproliferativen Tumor
Gerade bei dlteren Patienten mit o.g. Symptom-
prasentation muss immer an das Vorliegen einer
lymphoproliferativen Erkrankung gedacht werden.
Eine Biopsieentnahme zur erweiterten histologischen
und immunologischen Diagnostik sowie ein Staging
inklusive Bildgebung sind bei Verdacht einzuleiten.

Klinik und Symptomatik. Klinisch prasentiert sich der
Tumor oft in einem langsam zunehmenden Exophthal-
mus mit Lidschwellung, seltener mit einer Diplopie und
Sehscharfeminderung. Typisch ist eine meist fehlende
Schmerzsymptomatik - ein wesentliches differenzial-
diagnostisches Kriterium zur Abgrenzung von der
idiopathischen entziindlichen Orbitopathie. Meist sind
die Konjunktiva, die Orbita, die Lider und die Glandula
lacrimalis betroffen. Bei ca. 25% der Patienten handelt
es sich um ein bilaterales Geschehen. Bei ca. 60% der
Patienten kommt es innerhalb von 5 Jahren zur syste-
mischen Manifestation, sollte diese nicht bereits bei
Diagnosestellung vorliegen (Lutt et al. 2008).

Ebenso wie bei der idiopathischen entziindlichen Orbi-
topathie kann durch eine Glukokortikosteroidtherapie
eine rasche Symptomverbesserung erzielt werden, die
Krankheitsprogression bleibt allerdings unbeeinflusst.

Primdre orbitale Tumoren ebenso wie orbitale Metas-
tasen, die bei 2-3% der Patienten mit malignem Pri-
madrtumor vorkommen, kdnnen zu Symptomen einer
entziindlichen Orbitopathie fithren. Anamnese, Bild-
gebung und Biopsieentnahme stellen wichtige Schritte
zur korrekten Diagnosefindung dar. Bei Kindern kann
die Abgrenzung zum Rhabdomyosarkom Schwierig-
keiten bereiten.

Kongenitale Malformationen

Klinik. Kongenitale Malformationen wie

m orbitale Lymphangiome,

= Dermoidzysten und

= Hdamangiome

konnen in seltenen Féllen das Vorliegen einer idio-
pathischen entziindlichen Orbitopathie vortduschen.

Diagnostik. Hdufig wird die Diagnose bereits im Kin-
desalter gestellt. Symptome wie Exophthalmus, Ptosis,
Sehschdrfeminderung oder Diplopie konnen im Fall

Tranenwege, Augenlider, Orbita Al

einer Einblutung oder raschen GréRBenprogredienz
auch akut auftreten. Bildgebung und histopathologi-
sche Untersuchung tragen entscheidend zur Diagnose-
findung bei.

Sinus-cavernosus-Fistel

Sinus-cavernosus-Fisteln zeichnen sich durch eine
anormale Verbindung zwischen dem Sinus cavernosus
und dem Karotissystem aus. Sie sind meist durch Trau-
mata bedingt, seltener durch spontane Ruptur eines
vorbestehenden Aneurysmas oder einer arteriosklero-
tisch verdnderten Arterie.

Klinik und Symptomatik. Klinische okuldre Zeichen

kénnen akut oder chronisch auftreten; u.a. sind zu

verzeichnen:

= Exophthalmus

= Bindehauthyperdmie mit korkenzieherartigen
episkleralen GefdRRen

= Bindehautchemosis

= Tortuositas

= vermehrte Fiillung der retinalen Venen

= Augenmotilitdtseinschrankung

= erhohter Augeninnendruck (hdufig)

Die Symptomatik kann von Schmerz begleitet sein, der
aber eher von geringer Intensitdt ist.

Diagnostik. Mittels Auskultation kann nicht selten ein
pulssynchrones orbitales Stromungsgerdusch fest-
gestellt werden. Mittels Bildgebung wie cMRT inklusive
vendser Angiografie kann die Diagnose gesichert wer-
den, der diagnostische Goldstandard ist die katheter-
gestiitzte Angiografie (Chaudhry et al. 2009).

Trauma

Okuldre Traumata und Fremdkorperverletzungen kon-
nen eine intraorbitale Entziindung zur Folge haben. Die
Anamnese und eine griindliche ophthalmologische
Untersuchung, ggf. erganzt durch Bildgebung zur Loka-
lisation eines Fremdkorpers, sind wegweisend fiir die
Diagnosefindung.

Differenzialdiagnosen einer idiopathischen
entziindlichen Orbitopathie sind vielseitig und
umfassen Erkrankungen aus dem HNO-, dem
neurologischen und internistischen Bereich.
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Diagnostisches Vorgehen

Das diagnostische Vorgehen soll im Folgenden dar-
gestellt werden. Die ophthalmologische Untersuchung
stellt dabei die Grundlage fiir weitere Untersuchungen
dar.

Empfehlung

Bei morphologischen Auffalligkeiten ist eine Fotodoku-
mentation zur Verlaufskontrolle sinnvoll.

Eine umfangreiche Diagnostik zum Ausschluss
anderer orbitaler Erkrankungen ist vor Diagnose-
stellung einer idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie obligat.

Anamnese

Basis der Untersuchung stellt die genaue Anamnese
dar. Die Frage nach Symptomen, insbesondere auch der
zeitlichen Symptomprdsentation, wie auch die All-
gemeinanamnese mit der Frage nach Systemerkran-
kungen - insbesondere Vorliegen maligner, rheumati-
scher oder endokrinologischer Erkrankungen - sowie
die Familienanamnese geben haufig bereits wichtige
Hinweise auf die zugrunde liegende Erkrankung.

Ophthalmologische Untersuchungen

Zielgerichtete Diagnostik

Ophthalmologische Untersuchung

Eine umfangreiche ophthalmologische Untersuchung ist die Basis fiir die wei-
teren diagnostischen Schritte bei der Verdachtsdiagnose einer idiopathischen
entziindlichen Orbitopathie. Sie kann wichtige differenzialdiagnostische Hin-
weise auf die zugrunde liegende Erkrankung geben und ist die Voraussetzung
fur eine adaquate Verlaufskontrolle.

Visus
Zundchst ist eine genaue Visuserhebung notwendig.

Dabei kann sich bereits ein Hinweis auf eine Affektion
der Netzhaut oder des N. opticus ergeben.
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Augenmotilitdt

Die genaue Beurteilung der Augenmotilitdt mit Unter-
scheidung zwischen neurogen oder mechanisch be-
dingter Augenbewegungseinschrankung ist ein wichti-
ger Bestandteil der ophthalmologischen Untersuchung.
Der Patient ist nach Vorliegen von Augenbewegungs-
schmerz als méglichem Hinweis auf eine Myositis zu
befragen. Die Unterscheidung zwischen mono- und
bilateraler Augenbewegungsstérung kann wichtige
Hinweise auf die zugrunde liegende Erkrankung geben.

Pupillomotorik

Die Testung der Pupillomotorik ist zur Beurteilung
einer moglichen Efferenzstérung des Sympathikus bzw.
Parasympathikus notwendig. Das Vorliegen eines rela-
tiven afferenten Pupillendefizits (RAPD) kann auf eine
Optikusneuropathie hindeuten.

Ergdnzende funktionelle Untersuchungen

Die oben genannte Diagnostik sollte erganzt werden
durch eine Schwellenwertperimetrie, insbesondere,
wenn der Patient {iber eine Sehverschlechterung klagt
oder wenn Anhaltspunkte fiir das Vorliegen einer Op-
tikusneuropathie bestehen. Ein Farbsehtest als ergan-
zende Diagnostik kann erwogen werden. Das Muster-
VECP kann bei Verdacht auf eine assoziierte Optikus-
neuropathie zur besseren differenzialdiagnostischen
Einschatzung hinsichtlich einer entziindlichen Affek-
tion im Sinne einer Optikusneuritis bzw. -perineuritis
hilfreich sein.

Lider

Makroskopisch ist die Lidstellung zu beurteilen, ins-
besondere mit der Frage nach Vorliegen spezifischer
Veranderungen, wie sie bei der endokrinen Orbito-
pathie vorkommen. Eine Ptosis kann méglicherweise
auch Hinweis auf eine Okulomotoriusparese sein, eine
Paragraphenform des Oberlids Hinweis auf eine Da-
kryoadenitis.

Orbita

Die Untersuchung der Orbita schlie3t neben einer
Exophthalmometrie eine palpatorische Untersuchung
ein. Eine im Seitenvergleich reduzierte Redressierbar-



keit kann Hinweis auf einen orbitalen Tumor sein.
Die Auskultation kann hilfreich sein in der Diagnostik
vaskuldrer Lasionen wie einer Sinus-cavernosus-Fistel.

Vordere Augenabschnitte

Bei der Inspektion der vorderen Augenabschnitte mit
der Spaltlampe ist u.a. auf das Vorliegen eines Vorder-
kammer- und Glaskérperreizzustands zu achten. Bei
einer Augenrétung kann zwischen konjunktivaler,
episkleraler und skleraler Hyperdamie unterschieden
werden. Die Applikation gefilRverengender Augen-
tropfen (z.B. Phenylephrin) kann dabei eventuell hel-
fen. Die Testung der Hornhautsensibilitdt dient der Be-
urteilung, ob eine Affektion des N. trigeminus vorliegt,
wie sie z.B. beim Tolosa-Hunt-Syndrom vorkommen
kann. Eine Augeninnendruckmessung, neben dem Ge-
radeausblick auch im Aufblick, kann einen wichtigen
Hinweis auf eine endokrine Orbitopathie geben.

Hintere Augenabschnitte

Bei der Untersuchung der hinteren Augenabschnitte ist
auf das Vorliegen vaskulitischer Lasionen der Netzhaut
(z.B. GefdRReinscheidungen) zu achten. Eine posteriore
Skleritis konnte sich durch Aderhautfalten, aber auch
durch eine Aderhautabhebung oder exsudative Netz-
hautablésung zeigen.

AuBerdem ist eine eingehende Beurteilung der Papille
notwendig. Bei einer Perineuritis kann - ebenso wie bei
einer Neuritis nervi optici - eine morphologisch un-
auffdllige Papille, aber auch eine Papillenschwellung
vorliegen. Die Papillenschwellung bei einer Perineuritis
ist morphologisches Korrelat einer die Optikusscheide
betreffenden Entziindung. Die morphologische, kli-
nische Unterscheidung zwischen einer Perineuritis und
einer Neuritis nervi optici kann Schwierigkeiten berei-
ten, zumal der morphologische Papillenbefund wie
auch die Beschwerdesymptomatik mit méglichem Au-
genbewegungsschmerz und akutem Sehverlust keine
spezifische Zuordnung zu einer der beiden Diagnosen
erlauben. Eine eindeutige Diagnosestellung ist aber
grundsatzlich fiir die Prognose und Therapie von
Wichtigkeit.

Purvin et al. (2001) stellten fest, dass Patienten mit Pe-
rineuritis oft ein fortgeschritteneres Alter als Patienten
mit Optikusneuritis aufweisen. Im Vergleich zu Patien-
ten mit Optikusneuritis zeigten sie einen fortschrei-
tenden Visusverlust iiber mehrere Wochen statt Tage.
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In der Bildgebung mittels cMRT wurde eine Kontrast-
mittelanreicherung eher um den Sehnerv herum als im
Sehnerv gefunden. Das Ansprechen auf Glukokortikos-
teroidtherapie war bei den Patienten mit Perineuritis
deutlicher im Vergleich zu Patienten mit Optikusneu-
ritis, allerdings konnte auch eine héhere Rezidivrate
nach Absetzen der Therapie festgestellt werden.

Allgemeine Diagnostik
Laboruntersuchungen

Die allgemeine Diagnostik bei Verdacht auf eine idio-
pathisch entziindliche Orbitopathie sollte eine um-
fangreiche laborparametrische Analyse inklusive
Routinelabor umfassen (s.Infobox ,Zielgerichtete
Diagnostik*).

Zielgerichtete Diagnostik

Laboruntersuchungen
= Routinelabor inkl.
- Nieren- und Leberfunktionswerte
- Entziindungszeichen wie C-reaktives Protein (CRP)
- Blutsenkungsgeschwindigkeit (BSG)
m Serumproteinelektrophorese
m Bestimmung von Angiotensin-converting Enzyme (ACE)
m thyroideastimulierendes Hormon (TSH)
m Schilddriisenautoantikdrper (gegen den TSH-Rezeptor [TRAK]
und Thyreoperoxidase [TPO])
® Bestimmung von antinukledren Antikdrpern (ANA)
m Bestimmung von antineutrophilen zytoplasmatischen Antikérpern (ANCA)
m ggf. ergdnzt durch
- Bestimmung von Anti-Doppelstrang-DNA-Antikdrpern
- Rheumafaktor
= Infektionsserologie: Ausschluss von Borrelia burgdorferi, Treponema
pallidum, HIV

Mittels Serologie sollte eine Infektion mit den neuro-
tropen Erregern Borrelia burgdorferi, Treponema
pallidum und dem HI-Virus ausgeschlossen werden.
AufRerdem ist eine Untersuchung von Autoantikérpern
notwendig.
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Bildgebende Verfahren

Die Diagnose einer idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie beruht auf klinischen und typischen
radiologischen Merkmalen; als wichtigste MaR-
nahme ist hier die Magnetresonanztomografie
hervorzuheben.

Magnetresonanztomografie. Bei Verdacht auf idio-
pathisch entziindliche Orbitopathie ist die Durchfiih-
rung eines MRT mit Kontrastmittel und koronarer
Schichtung Methode der Wahl.

Ein diinnschichtiges MRT der Orbita sollte durch ein
Schéddel-MRT ergdnzt werden. Dies ist sinnvoll, da eine
Ausbreitung der idiopathischen entziindlichen Orbito-
pathie nach extraorbital vorliegen kann. Sollten vasku-
lare Lasionen differenzialdiagnostisch in Betracht ge-
zogen werden, ist das cMRT mit einer MR-Angiografie
zu kombinieren. Um die anatomischen Strukturen der

) ) ) ) Orbita detailliert beurteilen zu kénnen, sollten Tech-
Abb.3 Die MRT-Untersuchung (koronare Schichtung, T1-Wichtung nach Kontrastmittel- . K
gabe) der in Abb. 1 dargestellten Patientin zeigt eine deutliche Kontrastmittelaufnahme im niken der Fettsuppression zur Anwendung kommen.
lateralen Orbitabereich mit Beteiligung der Tranendriise und der Schlafenregion rechts (oben).  Entziindliche Infiltrate zeigen sich in der T1-Wichtung

Es ldsst sich eine Ausbreitung des entziindlichen Prozesses bis weit in die Orbitaspitze darstel- hypointens, in der T2-Wichtung iso- oder hyperintens
len (unten). im Vergleich zu den extraokuldren Muskeln; insgesamt
aber meist weniger hyperintens als maligne Lisionen
(Lutt et al. 2008). Typischerweise besteht eine starke
Kontrastmittelanreicherung der pathologischen Ldsio-
nen (Abb.3 u. 4).

Die sklerosierende Form der idiopathisch entziind-
lichen Orbitopathie zeigt in der T2-Wichtung eine
verminderte Signalintensitdt.

Die MRT-Untersuchung sollte moglichst vor der Gabe
von Glukokortikosteroiden erfolgen, da pathologische
Verdanderungen dadurch haufig sehr schnell ver-
schwinden und somit nicht mehr nachweisbar sind,
was die Diagnosestellung erschwert.

Andere bildgebende Verfahren. Eine Knochenbetei-
ligung ist bei der idiopathischen entziindlichen Orbito-
pathie nicht typisch und sollte eher an ein malignes
oder infektidses Geschehen denken lassen. Die Bild-

Zielgerichtete Diagnostik

Bildgebende Verfahren

Die Bildgebung mittels Magnetresonanztomografie mit
Darstellung der Orbita nach Kontrastmittelgabe ist die
Methode der Wahl bei Verdacht auf eine idiopathisch

Abb.4 Die MRT-Untersuchung (koronare Schichtung, T1-Wichtung nach Kontrastmittel-
gabe) des in Abb. 2 dargestellten Patienten zeigt eine Verdickung und deutliche Kontrast-
mittelaufnahme der posterioren Sklera und des umgebenden Gewebes links (oben). Nach entziindliche Orbitopathie.
Therapie mit Prednisolon sind diese Veranderungen komplett verschwunden (unten).
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gebung mittels Computertomografie ist in diesen Fal-
len der MRT iiberlegen und sollte auch zur Anwendung
kommen, wenn Sinusprozesse oder Abszessbildungen
vermutet werden (Gordon 2006).

Auch wenn eine Bildgebung mittels MRT und auch CT
dem orbitalen Ultraschall in der Regel iiberlegen ist,
kann dieser bei bestimmten Patienten — auch gerade im
Kindesalter - hilfreich sein. Ein wesentlicher Vorteil
liegt in der einfachen Durchfiihrbarkeit. Vaskuldre
Ldsionen, wie Lymphangiome, konnen dargestellt
werden, Muskelverdickungen, wie sie bei der okuldren
Myositis vorkommen, beurteilt und eine posteriore
Skleritis anhand des charakteristischen T-Zeichens
erkannt werden.

Eine Rontgenaufnahme des Thorax ist mit Frage nach
Zeichen einer Sarkoidose oder einer Tuberkulosemani-
festation vor dem Hintergrund einer evtl. notwendigen
systemischen Steroidtherapie sinnvoll.

Ergdnzende Diagnostik

Liquorpunktion. Bei rekurrierenden und schweren
Verldufen einer idiopathischen entziindlichen Orbito-
pathie sowie bei Patienten, die zusatzliche neurologi-
sche Symptome aufweisen, ist die Durchfithrung einer
Liquorpunktion sinnvoll. Uber die zytologische Diag-
nostik konnen Hinweise auf das Vorliegen einer zen-
tralen entziindlichen oder malignen Erkrankung wie
Meningiosis carcinomatosa oder Lymphome gewonnen
werden.

Biopsie. Eine Biopsie ist routinemdRig sicher nicht
notwendig, sollte aber bei chronischen Verldaufen mit
Rezidiven und schlechtem Ansprechen auf eine Gluko-
kortikosteroidtherapie durchgefiihrt werden. Dabei
kann auch eine Feinnadelbiopsie zur Anwendung
kommen (Char u. Miller 1993). Sollte das Ergebnis der
histopathologischen Untersuchung nicht eindeutig
sein, kann eine wiederholte Biopsie erwogen werden.
Um eine moglichst zielgerichtete Analyse des Biopsates
zu gewdhrleisten und Fehler auf dem Transportweg zu
vermeiden, ist eine vorherige Absprache mit dem un-
tersuchenden Pathologen anzustreben.

Eine Biopsie gehort nicht zur Routinediagnostik,
ist in unklaren und rezidivierenden Fallen aber
notwendig.

Tranenwege, Augenlider, Orbita

Therapeutisches Vorgehen

In der Behandlung einer idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie kommen verschiedene Therapiestrate-
gien zur Anwendung, die im Folgenden genauer erldu-
tert werden. Eine Remission ohne Behandlung ist aller-
dings auch moglich (Mendenhall u. Lessner 2010).

Empfehlung
Da Medikamente mit breitem Nebenwirkungsprofil zur Anwendung kommen,

ist eine interdisziplindre Zusammenarbeit mit einem Internisten und Rheuma-
tologen oft sinnvoll und notwendig.

Glukokortikosteroide

Glukokortikosteroide sind Therapie der 1. Wahl

bei der idiopathischen entziindlichen Orbitopathie.
Typisch ist eine rasche Symptomverbesserung

ca. 24 Stunden nach erstmaliger Gabe.

StandardmadRig wird initial eine orale Glukokortiko-
steroidtherapie in einer Dosierung von 1-1,5 mg/kg
Kérpergewicht Prednisolon verabreicht. Bei Anspre-
chen auf die Therapie wird diese langsam iiber min-
destens 4-6 Wochen reduziert. Dadurch soll friihen
Rezidiven vorgebeugt werden. Studienergebnisse zur
Glukokortikoidtherapie sind in der Infobox ,Hinter-
grund“ dargestellt. In unterschiedlichen Studien wurde
ein sehr differentes Ansprechen auf Glukokortikoste-
roide sowie eine unterschiedliche Rezidivrate gezeigt.
Die Unterschiede in den Studienergebnissen sind
moglicherweise durch differente Glukokortikosteroid-
therapieregimes oder Vorliegen unterschiedlicher Sub-
typen einer idiopathischen entziindlichen Orbitopathie
mit unterschiedlichen Erkrankungsstadien bei Anwen-
dung unterschiedlicher diagnostischer Kriterien be-
dingt.

Bei Patienten, die eine milde Symptomatik zeigen, ist
statt einer Glukokortikosteroidtherapie ein initialer
Behandlungsversuch mit nicht steroidalen Antiphlo-
gistika (NSAID) gerechtfertigt (Mendenhall u. Lessner
2010).

Eine fehlende Steroidresponsibilitat schlief3t das Vor-
liegen einer idiopathischen entziindlichen Orbito-
pathie nicht aus, macht diese Erkrankung aber un-
wahrscheinlich.
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Strahlentherapie

Die Strahlentherapie kann bei Patienten mit idiopathi-
scher entziindlicher Orbitopathie zur Anwendung
kommen, die nur eine ungeniigende Besserung auf
Glukokortikosteroide zeigen oder medizinische Kont-
raindikationen gegen eine solche Therapie aufweisen.
Die applizierte Strahlendosis betrdgt in der Regel
15-30 Gy, aufgeteilt in Einzelfraktionen von 2 Gy. In
Studien konnte eine langfristige Wirksamkeit der
Strahlentherapie mit Befundstabilisierung bei mindes-
tens 50-60% der untersuchten Fdlle gezeigt werden
(s.Infobox ,Hintergrund*“), wobei die Therapieeffizienz
bei fibrotischen Lasionen und einem ldngeren Intervall
zwischen Diagnosestellung und Therapiebeginn herab-
gesetzt war (Char u. Miller 1993).

Bei initialem Therapieversagen einer Bestrahlungs-
therapie kdnnte im Sinne einer Einzelfallentscheidung
die Moglichkeit einer wiederholten Bestrahlung in
Erwdgung gezogen werden (Matthiesen et al. 2011).

Immunsuppressiva

Immunsuppressiva kdnnen Patienten verordnet wer-
den, die nur ungeniigend auf eine Glukokortikosteroid-
bzw. Bestrahlungstherapie ansprechen, bei denen hédu-
fige Rezidive nach Absetzen der Glukokortikosteroide
auftreten und die unter Nebenwirkungen dieser The-
rapie leiden.

In bisher veréffentlichten Fallberichten kamen Be-
handlungen mit den TNF-a-Inhibitoren Infliximab und
Adalimumab sowie mit Rituximab, Methotrexat, My-
cophenolat-Mofetil, Azathioprin, Cyclophosphamid,
Chlorambucil und Ciclosporin zur Anwendung (s.Info-
box ,Hintergrund*).

Insgesamt weisen viele Fallberichte auf den Nutzen
einer Therapie mit Immunsuppressiva hin. Generelle
Empfehlungen hinsichtlich der Anwendung, Dosierung
und Dauer der Therapie konnen allerdings aufgrund
der geringen Datenlage nicht gegeben werden. y-Inter-

feron und Interleukin-12, die sich in orbitalen Biopsa-
ten bei Patienten mit idiopathischer entziindlicher
Orbitopathie Giberexprimiert zeigen, stellen in Zukunft

Studienergebnisse

Glukokortikoidtherapie

= Mombaerts et al. (1996 b) konnten in einer retrospektiven Studie
bei 21 (78%) von 27 Patienten ein initiales Ansprechen auf
Glukokortikosteroide feststellen, bei 11 dieser Patienten (52 %)
kam es zu einem Rezidiv.

m Char u. Miller (1993) zeigten in einer retrospektiven Studie,
dass eine hoch dosierte Glukokortikosteroidbehandlung
(80-100 mg Prednisolon oral) bei 31% der Patienten effektiv war.

= |n einer retrospektiven Analyse von Chirapapaisan et al. (2007)
zeigten 40 (81,6 %) von 49 Patienten unter Glukokortikosteroid-
therapie eine klinische Besserung, 10 Patienten erlitten ein Rezidiv
bei einem mittleren Follow-up von 25 Monaten.

Strahlentherapie

m [n einer retrospektiven Studie von Matthiesen et al. (2011)
zeigten 14 (87,5%) von 15 mit Bestrahlung (im Mittel 20 Gy)
behandelte Patienten eine Befundbesserung, die bei 9 Patienten
(56,3%) ein Absetzen der Glukokortikosteroide erlaubte, bei
4 Patienten (25 %) eine Reduktion der Dosis. Bei den 3 Patienten
(18,7 %), bei denen keine langfristige Befundbesserung durch
die 1. Strahlentherapie erzielt wurde, konnte diese durch wieder-
holte Bestrahlung ohne wesentliche Zunahme der Morbiditdt
erreicht werden.
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Char u. Miller (1993) berichten von 33 Patienten, die mit Bestrah-
lung (zwischen 20-30 Gy) behandelt wurden. Bei 64 % der Patien-
ten zeigte die Therapie einen langfristigen Nutzen. Die Therapie-
effizienz war bei fibrotischen Lasionen und einem Idngeren Intervall
zwischen Diagnosestellung und Therapiebeginn herabgesetzt.

Medikamentése Therapie mit Immunsuppressiva

Smith u. Rosenbaum (2001) konnten bei 14 Patienten mit nicht
infektioser Orbitopathie, allerdings nicht beschrankt auf das Vor-
liegen einer idiopathischen entziindlichen Orbitopathie, einen
therapeutischen Nutzen sowie einen steroidsparenden Effekt von
Methotrexat - angewandt in einer Dosierung zwischen 15 und
25 mg/Woche - feststellen.

Garrity et al. (2004) berichten von einer Fallserie von Patienten
mit chronischer idiopathischer entziindlicher Orbitopathie, die
konventionellen Therapieformen mit Glukosteroiden, Bestrahlung
und antiinflammatorischen Chemotherapeutika nicht zuganglich
waren. Durch Therapie mit Infliximab wurde eine klinische Bes-
serung erzielt.

Chirurgische Therapie

Char u. Miller (1993) berichten von 25 Patienten, bei denen eine
chirurgische Therapie durchgeftihrt wurde, die sich bei 19 Patien-
ten (76 %) effektiv zeigte.



moglicherweise gezielte therapeutische Ansatzpunkte
dar (Wladis et al. 2011).

Strahlentherapie und Anwendung von Immunsup-
pressiva sind gute Therapiealternativen bei steroid-
refraktaren Verldufen.

Chirurgische Therapie

Chirurgische Resektionen stellen bei lokalisierten,
insbesondere auch sklerosierenden Entziindungspro-
zessen moglicherweise eine Therapiealternative dar
(Manousaridis u. Guthoff 2010; s.a. Infobox , Hinter-
grund”). Eine Exenteratio orbitae ist den seltenen
Fdllen vorbehalten, bei denen es zu einem unwieder-
bringlichen Sehverlust mit nicht zu beherrschender
Schmerzsymptomatik gekommen ist.

Zusammenfassung

Die idiopathische entziindliche Orbitopathie ist eine
Erkrankung mit einer Vielzahl moglicher anatomischer
Manifestationsorte und heterogenem Symptomkom-
plex. Sie nimmt einen Anteil von ca. 10% aller orbitalen
Pathologien ein.

Es handelt sich um eine Ausschlussdiagnose, die auf
klinischen und typischen radiologischen Befunden ba-
siert und erst nach Ausschluss anderer, die Orbita be-
treffender Erkrankungen gestellt werden kann. Dabei
gibt es eine Vielzahl an Differenzialdiagnosen, die so-
wohl Erkrankungen aus dem HNO-, dem neurologi-
schen und internistischen Bereich einschlieen. Eine
Diskrepanz zwischen hohem Schmerzempfinden und
mildem klinischem Befund ist nicht selten.

Die Therapie der Wahl sind Glukokortikosteroide, nach
deren Anwendung sich meist eine sehr schnelle kli-
nische Befundbesserung zeigt. Weitere gdngige Thera-
pieformen umfassen die Bestrahlung und die Gabe von
nicht steroidalen Immunsuppressiva. Krankheitsrezi-
dive sind nicht selten, sodass die idiopathische ent-
ziindliche Orbitopathie neben der diagnostischen auch
eine therapeutische Herausforderung darstellt. Diag-
nostik und Therapie bediirfen oft einer guten interdis-
ziplindren Zusammenarbeit.

Dieser Artikel erschien in den
Klinischen Monatsblattern fiir Augenheilkunde
(DOI 10.1055/s-0031-1280222).
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CME-Fragen

Eine der folgenden Aussagen zu
den Differenzialdiagnosen der
idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie trifft nicht zu.
Welche?

Eines der folgenden Symptome
gehort nicht zum Symptom-
komplex der idiopathischen
entztindlichen Orbitopathie.
Welches?

Welche der folgenden Aussagen
ist unzutreffend?

Klinische Manifestation einer
idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie kann sein ...

Welche Aussage zur idio-
pathischen entziindlichen
Orbitopathie trifft zu?

Welches bildgebende Verfahren
ist die diagnostische Methode
der Wahl bei V. a. idiopathische
entziindliche Orbitopathie?

Tranenwege, Augenlider, Orbita

CME.thieme.de

m goNnw@ > m gognNnw > m gonNnw >

moNnw>

CME-Teilnahme
» Viel Erfolg bei Ihrer CME-Teilnahme unter http://cme.thieme.de

> Diese Fortbildungseinheit ist in der Regel 12 Monate online fiir eine CME-Teilnahme
verfiigbar. Bitte informieren Sie sich iber die genaue Giiltigkeit unter
http://cme.thieme.de

» Sollten Sie Fragen zur Online-Teilnahme haben, unter
http://cme.thieme.de/hilfe finden Sie eine ausfiihrliche Anleitung.

Zu den Differenzialdiagnosen der idiopathischen entziindlichen Orbitopathie gehoren orbitale
Fremdkérperverletzungen.

Auch die Sinus-cavernosus-Fistel ist eine der Differenzialdiagnosen.

Die Neuritis nervi optici ist differenzialdiagnostisch auszuschlieBen bei V. a. idiopathische ent-
ziindliche Orbitopathie.

Die Dermoidzyste ist ebenfalls eine der Differenzialdiagnosen der idiopathischen entziindlichen
Orbitopathie.

Die Orbitaphlegmone ist eine der weniger wichtigen Differenzialdiagnosen der idiopathischen
entziindlichen Orbitopathie.

Diplopie.

Sehverlust.

Kopfschmerz.

Sensibilitatsverlust im Versorgungsgebiet des Trigeminusnervs.
Schmerzfreiheit bei Tolosa-Hunt-Syndrom.

... eine Dakryoadenitis.

... eine posteriore Skleritis.
... eine Perineuritis.

... eine Myositis.

... eine Keratitis.

Die idiopathische entziindliche Orbitopathie stellt die zweithaufigste orbitale Erkrankung dar.
Sie ist eine hdufig rezidivierende Erkrankung.

Sie betrifft Mdnner haufiger als Frauen.

Sie hat ihr Altersmaximum im hohen Lebensalter.

Die idiopathische entziindliche Orbitopathie kommt meist bilateral vor.

CT-Orbita mit Kontrastmittelgabe.

MRT-Orbita.

Orbitaler Ultraschall.

MRT des Kopfes mit Orbitadarstellung und Kontrastmittelgabe.
Rontgendarstellung der Orbita.




L[/l Idiopathische entziindliche Orbitopathie

C M E- Fra g e n Idiopathische entziindliche Orbitopathie

Welche Aussage hinsichtlich A Die initiale Dosis betrdgt in der Regel 3 mg/kg Kérpergewicht.
der Glukokortikosteroidtherapie B Sie stellt die Therapie der 2. Wahl dar.
bei der entziindlichen idiopathischen  C  Sie fiihrt in der Regel zu einer schnellen Befundbesserung.
Orbitopathie trifft zu? D Eine fehlende Befundbesserung schlieRt eine entziindliche idiopathische Orbitopathie zuverlassig
aus.
E Sie wird nur intravends verabreicht.
Welche Therapie ist bei der A Methotrexattherapie.
idiopathischen entziindlichen B Bestrahlung.
Orbitopathie am wenigsten C Infliximabtherapie.
sinnvoll? D Antibiotische Therapie.
E Chirurgische Therapie.
Welches ist die wichtigste A Liquorpunktion.
Untersuchung bei der Verdachts- B Blutbild.
diagnose einer idiopathischen C Biopsie.
entziindlichen Orbitopathie? D Bildgebung mittels MRT.
E  Schilddriisenfunktionsdiagnostik.
Welche Aussage zur idio- A Sie kommt in diesem Alter héufig vor.
pathischen entziindlichen B Sieist seltener als im Erwachsenenalter mit einer Uveitis assoziiert.
Orbitopathie im Kindesalter C Eine Biopsie ist im Kindesalter generell kontraindiziert.
trifft zu? D Eine Papillenschwellung ist seltener als im Erwachsenenalter.
E Eine wichtige, da potenziell lebensbedrohliche Differenzialdiagnose ist das Rhabdomyosarkom.
Welches klinische Merkmal A Einseitigkeit des Auftretens.
ermdglicht am ehesten eine B Ausgepragte Schmerzsymptomatik.
Differenzierung zwischen C Lidschwellung.
idiopathischer entzlindlicher D Sinusverschattung in der Bildgebung.
Orbitopathie und Orbitaphlegmone? ~ E  Akuter Symptombeginn.




