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Fall 1

Anamnese

Eine 24-jdhrige Patientin stellte sich zur
Mitbeurteilung bei akuter Hornhautde-
kompensation am rechten Auge vor. Die
Patientin klagte Uber seit ein paar Tagen
bestehende Augenschmerzen und haufi-
ges Fremdkorpergefiihl am rechten Auge.
In der Allgemeinanamnese bestand eine
Trisomie 21. In der Familienanamnese
wurde ein Keratokonus verneint.

Befund

Bei der Erstvorstellung wurden am be-
troffenen rechten Auge Handbewegun-
gen wahrgenommen. Spaltlampenbiomi-
kroskopisch zeigte sich eine dekompen-
sierte Hornhaut mit Hydrops corneae (HC)
und Descemet-Riss kaudal (@ Abb. 1).

In der optischen Kohdrenztomographie
des vorderen Augenabschnitts (VAA-OCT)
zeigte sich am rechten Auge ein ausge-
pragtes Stromaddem bei Descemet-Riss
(@ Abb. 2).

Therapie und Verlauf

Die Patientin erhielt am rechten Auge Na-
triumchlorid 5 %-Augentropfen (AT) als hy-
pertone Kochsalzlésung 5-mal/Tag, Oflo-
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xacin-Augentropfen 3-mal/Tag und Pred-
nisolonpivalat-Augensalbe (AS) 5mg/g zur
Nacht.

Eine perforierende Keratoplastik wurde
2 Wochen spater durchgefiihrt.

Postoperativ erhielt die Patientin eine
lokale Therapie mit Hyaluronsdure-AT und
Vitamin-A-AS stiindlich im Wechsel, Oflo-
xacin-AT 5-mal/Tag sowie Prednisolonace-
tat 1 %-AT 3-mal/Tag. Systemisch erhielt sie
Methylprednisolon 100 mg p.o. mit einem
Reduktionsschema von 20 mg alle 2 Tage
sowie Omeprazol 40 mg pro Tag.

Histopathologischer Befund

Die mikroskopische Beurteilung zeigte ein
unterschiedlich hoch aufgebautes Epithel
sowie eine intakte Bowman-Lamelle. Das
Hornhautstroma zentral war deutlich ver-
breitert und 6dematds aufgequollen. Die
Descemet-Membran wies einen Defekt
von etwa 456 um auf (@ Abb. 3).

Diagnose

Es handelt sich um einen akuten Hydrops
corneae bei Keratokonus.

Fall 2

Anamnese

Eine 44-jahrige Patientin wurde in unse-
re Klinik zur Mitbeurteilung und weiteren
Behandlung bei Verdacht auf HC am lin-
ken Auge iiberwiesen. Die Patientin gab
eine progressive Sehverschlechterung am
linken Auge seit 30 Jahren an.

Die Augenanamnese ergab eine Horn-
hautdekompensation als Folge mehrerer

drucksenkender Operationen bei konge-
nitalem Glaukom.

Befund

Bei der Erstvorstellung wurden am be-
troffenen linken Auge Handbewegungen
wahrgenommen. Spaltlampenbiomikro-
skopisch zeigten sich Haab-Leisten sowie
rein klinisch das Bild eines akuten HC
nasal inferior (@ Abb. 4).

Die VAA-OCT zeigte links eine anato-
misch vollig intakte Hornhaut unter einer
teils zystischen und teils soliden Auflage-
rung im Sinne eines grof3flachigen Salz-
mann-Knotens (@ Abb. 5).

Therapie und Verlauf

Bei dieser Patientin wurde eine Pannekto-
mie mit phototherapeutischer Keratekto-
mie am linken Auge durchgefiihrt. Am ers-
ten postoperativen Tag zeigte sich links ei-
ne weitgehend klare Hornhaut ohne Salz-
mann-Knoten und ohne Pannus. Postope-
rativ erhielt die Patientin eine lokale Thera-
pie mit Hyaluronsdure-AT 8-mal/Tag, Oflo-

Abb. 1 A Spaltlampenmikroskopisch zeigte
sich eine extrem verdickte Hornhaut mit vakuo-

liger Fliissigkeitseinlagerung. Es bestanden kei-
ne Zeichen einer Hornhautperforation (Seidel-
Probe negativ)
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Abb. 2 A In der VAA-OCT zeigte sich am rechten Auge ein exzessives Stro-

maddem mit Descemet-Riss (Pfeil)

Abb. 4 A Spaltlampenbiomikroskopisch zeig-
te sich ein Riesen-Salzmann-Knoten mit klein-
vakuoligen Hohlrdumen (Pfeile) bei exzessiver
Pannusbildung nasal unten, welcher dem klini-
schen Befund eines akuten HC dhnelt. Es fanden
sich keine Zeichen einer Hornhautperforation

xacin EDO-AT 5-mal/Tag und Fluorometho-
lon 19%-AT 4-mal/Tag alle 4 Wochen um
1 Tropfen ausschleichend.

Histopathologischer Befund

Mikroskopisch zeigte sich in der PAS-Far-
bung ein mehrschichtiges, dysplasiefreies
Epithel mit darunter leicht PAS-positiver
Membran. Daran angrenzend fand sich ein
hyalinisiertes und zellarmes, zum Rand hin
aufgelockertes Bindegewebe, bestehend
aus kollagenen Fasern (@ Abb. 6).

Diagnose

Es handelte sich um einen Riesen-Salz-
mann-Knoten im Rahmen einer Salzmann-
schen nodularen Degeneration (SND).
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Abb. 3 A Im histologischen Schnitt ist das Hornhautstroma zentral deutlich

verdickt und weist ausgepragte vakuolige Hohlraume auf. Die Descemet-
Membran zeigt einen Defekt von etwa 456 um (PAS-Farbung)

Diskussion

Die Differenzialdiagnose eines akuten HC
bei Keratokonus von einem vakuolisier-
ten Riesen-Salzmann-Knoten kann im kli-
nischen Alltag eine Herausforderung dar-
stellen.

DerHCisteine Komplikation, welche bei
ca. 3% aller Keratokonuspatienten auftritt
[2]. In fortgeschrittenen Stadien des Kera-
tokonus kann sich die Descemet-Membran
so stark verdiinnen und dehnen, dass es
zu einer Ruptur kommt. Dies verursacht
eine Einlagerung von Kammerwasser ins
Hornhautstroma mit Spaltung der Kolla-
genfasern und anschlieBender Quellung
(,Hydrops”).

Der akute HCtrittinsbesondere im 2. bis
3. Lebensjahrzent bei mannlichen Patien-
ten auf, welche bei der Keratokonusdia-
gnose bereits eine fortgeschrittene Horn-
hautektasie sowie eine schlechte korrigier-
te Sehscharfe zeigen. Bis dato geht man
davon aus, dass hdufiges Augenreiben der
Hauptrisikofaktor fiir die Entwicklung des
HC ist.

Die typischen Symptome bei HC beste-
hen aus akutem Visusabfall, Photophobie
und Augenschmerzen. Die Spaltlampen-
untersuchung ergibt typischerweise ein
markiertes stromales und epitheliales mi-
krozystisches Odem sowie groBe intrastro-
male zystoide Vakuolen [5].

Demgegeniiber ist die SND eine selte-
ne, nichtentziindliche, langsam fortschrei-
tende und degenerative Hornhauterkran-
kung. Diese Pathologie tritt am haufigsten

beidseitig bei Frauen in der 5. bis 6. Le-
bensdekade auf und ist oft mit einer Vorge-
schichte von Hornhautentziindungen ver-
bunden [4].

Grau-blaue oder gelblich-graue kno-
tige Triibungen mit einem Durchmesser
von durchschnittlich 1-3 mm bilden sich
vor der Bowman-Lamelle. Diese Knoten
konnen miteinander zu einem flachigen
prominenten Pannus degenerativus ver-
schmelzen.

Obwohl die Atiologie der Krankheit
idiopathisch ist, wurde vermutet, dass die
chronische Reizung der Augenoberfliche
eine wichtige Rolle spielt [1].

Die klassischen Symptome der SND
sind Fremdkorpergefiihl und verminder-
tes Sehvermogen. Der Visusausfall bei
SND ist im Gegensatz zum akuten HC
ein schleichend auftretendes Ereignis. Die
klinische Diagnose stiitzt sich primar auf
die Spaltlampenuntersuchung.

Ernste Komplikationen beim HC stel-
len ein extrem seltenes Ereignis dar. Die
Vernarbung und Resorption des Odems
erstreckt sich bei abwartendem Verhalten
tiber 2 bis 6 Monate, kann aber heutzuta-
ge durch tiefstromale Kompressionsnah-
te deutlich verkiirzt werden [6]. Dagegen
kann die SND bei einem Grof3teil der Pa-
tienten unter lokaler Therapie mittelfris-
tig stabil bleiben, aber nicht spontan zu-
rlickgehen [1]. Kleine, asymptomatische
Knoten, welche die optische Achse nicht
betreffen, erfordern keinen chirurgischen
Eingriff.



Abb. 5 A In der VAA-OCT zeigte sich am linken Auge ein intaktes Hornhautstroma unter der diinen-
formigen grof3flachigen Auflagerung sowie eine intakte Descemet-Membran. Rote Pfeile Hornhaut-
vorderfldche, weil3e Pfeile Hornhautriickfliche

P4

Der Pannus der SND kann in der Regel
leicht manuell von der Hornhautoberfla-
che abgeldst werden. Bei einigen dieser
Augen ist eine anschlieBende photothe-
rapeutische Keratektomie zur Regularisie-
rung der Oberfldache notwendig. Dies fiihrt
sekunddr zu einer Verbesserung der Tra-
nenfilmverteilung durch die Beseitigung
desPhdanomensder ,optischen Cornea pla-
na” und Normalisierung der zentralen kor-
nealen Brechkraft [8]. Dagegen bedarf das
Auftreten eines HC in der Regel nach Ab-
heilung einer perforierenden Keratoplas-
tik zur visuellen Rehabilitation aufgrund
der tiefstromalen Vernarbungen [3]. Dabei
wiesen jedoch die Augen mit Keratoplastik
nach HCim Vergleich zu anderen zugrunde
liegenden Indikationen eine héhere Rate
an TransplantatabstoBungen auf [7].

Zusammenfassend ful3t die Differenzi-
aldiagnose des HC im Vergleich zum Rie-

Abb. 6 « Mittels
Pannektomie ent-
fernter Riesen-
Salzmann-Kno-
ten. Histologisch
zeigten sich in der
PAS-Férbung ein
mehrschichtiges,
dysplasiefreies
Epithel mitdar-
unter leicht PAS-
\ positiver Membran

7 und ein hyalini-
siertes zellarmes,
rundlich aufgelo-
ckertes Band von
Bindegewebe

sen-Salzmann-Knoten auf einer umfassen-
den Anamnese (akutes Ereignis, Keratoko-
nus in der Anamnese), einer detaillierten
Spaltlampenuntersuchung und apparativ
v. a. auf der VAA-OCT (nachweisbarer De-
scemet-Riss vs. anatomisch intakte Horn-
haut unter der Auflagerung).

Fazit fiir die Praxis

= Die Unterscheidung zwischen einem aku-
ten HC und einem Riesen-Salzmann-Kno-
ten kann bei einer flichigen, weifllich-
prominenten und vakuolig anmutenden
Hornhautveranderung im Einzelfall eine
klinische Herausforderung darstellen.

—~ Die Anamnese und die VAA-OCT spielen
eine entscheidende Rolle bei der Diffe-
renzialdiagnose und bei der Auswahl des
geeigneten Therapieansatzes.

- Die Histopathologie kann die klinische
Diagnose nur retrospektiv bestatigen.
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