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Zusammenfassung

Hintergrund. Bei dem Morbus Coats handelt
es sich um eine retinale GefaRerkrankung
unklarer Atiologie. Unbehandelt fiihrt die
Erkrankung durch die Entwicklung einer ex-
sudativen Ablatio retinae und einer Rubeosis
iridis mit einem schmerzhaften Sekundar-
glaukom haufig zum Verlust des Auges. Bei
der Behandlung des Morbus Coats stellen
die Laserkoagulation und/oder die Kryo-
koagulation der veranderten Gefdl3e die eta-
blierten Therapieformen dar.Ziel dieser re-
trospektiven Studie ist es, die Bedeutung der
Pars-plana-Vitrektomie bei persistierenden
Glaskorperblutungen oder einer Ablatio
retinae zu untersuchen.

Patienten und Methoden. Im Zeitraum
1992-1999 erfolgte bei 9 Augen mit Morbus
Coats eine Vitrektomie. Indikation war bei

3 Patienten eine Ablatio retinae bzw. eine
Glaskdrperblutung und bei 2 Patienten eine
parazentrale Lokalisation der Gefdverdn-
derungen mit begleitender Exsudation und
Traktion auf die Netzhaut.

Ergebnisse. In beiden Augen mit parazen-
traler Lokalisation konnte eine deutliche
Visusverbesserung von 0,1 (0,25) auf 1,0 er-
zielt werden.Ein Auge muBte enukleiert
werden. Bei allen anderen Patienten lieen
sich Visus und Auge erhalten.
Schlussfolgerungen. Die Pars-plana-Vitrek-
tomie ist eine Behandlungsoption beim fort-
geschrittenen Morbus Coats, insbesondere
wenn eine parazentrale Lokalisation, eine
Ablatio retinae oder eine Glaskdrperblutung
vorliegen.
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Vitrektomie bei
fortgeschrittenem
Morbus Coats

Im Jahre 1908 beschrieb George Coats
ein Krankheitsbild, das durch retinale
Teleangiektasien mit massiven subreti-
nalen Exsudationen gekennzeichnet ist,
und nannte es Retinitis haemorrhagica
exsudativa externa [2, 3]. Die Atiologie
dieser Erkrankung ist bis heute unklar.
Durch den Untergang von Perizyten und
Endothelzellen kommt es im Verlauf der
Erkrankung zu Exsudationen in den
subretinalen Raum und bei weiterem
Fortschreiten zu einer exsudativen Netz-
hautablésung. Eine sich nachfolgend
entwickelnde Rubeosis iridis kann zu ei-
nem Sekundirglaukom fithren. Unbe-
handelt endet die Erkrankung nicht sel-
ten mit einer Phthisis bulbi. Die Gefaf3-
verdnderungen sind in der Regel in der
peripheren Netzhaut lokalisiert, aber
auch parazentrale Manifestationen sind
beschrieben [6,7,9,10,13,14].

Die Behandlungsoptionen periphe-
rer Gefdfiverdnderungen sind die Laser-
oder Kryokoagulation [8,10,13]. Bei dem
gleichzeitigen Vorliegen einer starkeren
Exsudation, bei Glaskérperblutungen
oder bei einer Ablatio retinae ist dies oft
nicht ausreichend oder nicht méoglich.

Ziel dieser Studie war es, die post-
operativen Ergebnisse nach Pars-plana-
Vitrektomie bei Morbus Coats in sol-
chen Situationen zu untersuchen.

Patienten und Methoden

In den Jahren 1992-1999 wurde bei 8 Pa-
tienten aufgrund eines Morbus Coats ei-
ne Pars-plana-Vitrektomie durchgefiihrt.

Das durchschnittliche Alter bei Ma-
nifestation lag bei 15,1 Jahren (1-62 Jah-
re). Bei 6 Patienten war die Erkrankung
unilateral, 2 hatten eine bilaterale Manife-

station. Die mittlere Nachbeobachtungs-
zeit nach PpV betrug 1,19 Jahre (0,1-5 Jah-
re). Alle Patienten waren mannlich.

Pridoperativ wiesen 2 Augen eine
umschriebene Netzhautablsung auf, in
1 Fall bestand eine vollstindige Netz-
hautablésung mit massivem subretina-
lem Exsudat.

Drei Augen zeigten eine Glaskor-
perblutung. Retinale Traktionen bestan-
den bei 7 Augen. In 2 Augen bestand ei-
ne parazentrale Lokalisation der Gefa3-
verdnderungen mit deutlicher Lipidma-
kulopathie, die tibrigen Teleangiektasi-
en waren peripher lokalisiert, und auch
in diesen Fillen zeigten sich deutliche
Lipidablagerungen subretinal auflerhalb
der direkt betroffenen Areale.

Bei allen Patienten wurde eine Pars-
plana-Vitrektomie auf folgende Weise
durchgefiihrt:

Nach Einnéhen eines Infusionsstut-
zens temporal unten erfolgten jeweils 2
weitere Sklerotomien temporal und na-
sal oben. Die Entfernung des Glaskor-
pers geschah mittels Ocutom. Bei 5 Pati-
enten erfolgte eine 30%ige Sfs-Gas-Tam-
ponade und bei 2 Augen eine Endotam-
ponade mittels Silikondl (5000 kD). Die
pathologisch verdnderten Gefédfle in der
Netzhautperipherie wurden mittels Exo-
kryokoagulation behandelt. Die para-
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Vitrectomy in advanced Coats disease
Abstract

Background. Coats disease is a retinal
vasculopathy of unknown cause. Untreated
cases usually lead to an exudative retinal de-
tachment and rubeosis iridis with secondary
glaucoma. Photocoagulation and/or cryo-
therapy are generally the first interventions
in treating the disease. Pars plana vitrectomy
may be indicated in cases of vitreous hemor-
rhage or retinal detachment.

Methods. We performed pars plana vitrec-
tomy in 9 eyes with Coats disease between
1992 and 1999. A retinal detachment was
presentin 3 cases, and three showed a
vitreous hemorrhage. In two cases surgery
was indicated because of paramacular
localization of the pathological vessels with
associated exudations.

Results. The two cases with paramacular
involvement showed improvement in visual
acuity of eight lines. In the remaining cases
visual acuity remained within two lines
compared to the initial visual acuity. All eyes
except one could be saved.

Conclusion. Pars plana vitrectomy is a
useful option in treating advanced Coats
disease, especially in cases associated with
vitreous hemorrhage or retinal traction.
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zentralen Veranderungen wurden endo-
kryokoaguliert.

Die Befunde der einzelnen Patien-
ten und die bei ihnen durchgefiihrten
Operationen sind in Tabelle 1 zusam-
mengefasst.

Ergebnisse

Drei Augen wiesen prdoperativ eine
Netzhautablosung auf, von denen 2 um-
schrieben und peripher waren, eine
Netzhaut war vollstindig abgeldst. Bei
diesem Auge fand sich intraoperativ
massives subretinales Exsudat, das Kri-
stalle enthielt und sich nur mithsam drai-
nieren liel. Eine Silikonéltamponade
wurde verwendet. Die Gefdfverdnderun-
gen wurden mittels Exokryokoagulation
behandelt. Im weiteren Verlauf kam es zu
einer epiretinalen Traktionsmembran
mit Reablatio, sodass eine Revision mit
Membranpeeling und erneuter Silikon-
oltamponade erforderlich wurde.

Bei den Augen mit umschriebener
Ablatio waren in einem Fall 2 Vitrekto-
mien mit Silikondl erforderlich, im an-
deren Fall eine Vitrektomie mit Sfg-Gas,
um die Netzhaut anzulegen. Bei allen Pa-
tienten lieflen sich der Visus und das Au-
ge erhalten.

Zwei Augen wiesen eine parazentra-
le Lokalisation der Gefdfveranderungen
auf, verbunden mit epiretinalen Mem-
branen, Traktion auf die Makula und
subretinalen Lipidexsudaten parafoveal.

Bei diesen Patienten wurden eine
Vitrektomie und Membranpeeling durch-
gefiihrt. Im Gegensatz zu den {ibrigen
Patienten wurden die Gefdfverdnderun-
gen mittels Endokryokoagulation be-
handelt. Im weiteren Verlauf zeigten sich
die Exsudate deutlich riickldufig. Bei
beiden Patienten erholte sich die Seh-
schirfe von 0,25 bzw. 0,1 auf jeweils 1,0

Abb.1 <« Visusergebnisse

mit einer Nachbeobachtungszeit von 2
bzw. 5 Jahren (Abb. 1,2). Bei einem dieser
Kinder musste das Partnerauge wegen
einer persistierenden Netzhautablsung
unter Silikonol enukleiert werden.

Drei weitere Augen zeigten periphe-
re Gefifiverdnderungen mit begleiten-
den Netzhauttraktionen durch epireti-
nale Membranen, in einem Fall zusétz-
lich mit einer Glaskorperblutung. Es er-
folgte ebenfalls eine Vitrektomie, Mem-
branpeeling und Exokryokoagulation
der Gefdflveranderungen. In 2 Fillen
wurde Sfs-Gas verwendet, in 1 Fall war
eine Endotamponade nicht notwendig.
In allen 3 Fillen konnte ein Visus von
0,05 bzw. 0,1 erhalten werden.

In allen Augen lieflen sich die pa-
thologisch veranderten Gefife erfolg-
reich behandeln. Die sekundéren Lipid-
ablagerungen bildeten sich zuriick. Bis
auf ein Auge lielen sich alle Augen sta-
bilisieren und der Visus erhalten. Insbe-
sondere die Augen mit einer parazentra-
len Lokalisation und sekundérer Lip-
idmakulopathie profitierten von der
Pars-plana-Vitrektomie und der Endo-
koagulation der pathologisch verdnder-
ten Gefdf3e. Bei diesen beiden Patienten
konnte ein Visus von 1,0 erreicht werden.

Diskussion

Beim Morbus Coats handelt es sich um
eine Erkrankung, die v. a. junge mannli-
che Patienten betrifft. In der Regel ent-
steht der Morbus Coats unilateral, in et-
wa 10% der Erkrankungen ist ein bilate-
rales Auftreten beschrieben [2, 3, 9].
Die Atiologie der Erkrankung ist bis
heute unklar. Durch den Verlust an En-
dothelzellen und Perizyten kommt es zu
einer Exsudation in den subretinalen
Raum, gefolgt von einer exsudativen Ab-
latio retinae, die umschrieben sein kann,



Tabelle 1

Patientendaten

Patient Erkrankungs- Alter Augen Visus Therapie Ablatio Traktion Gk-Blutung Gas Sili Kyro Visus
beginn postoperativ

1 62 69 1 0,05 PPV 0 1 0 0 0 1 0,04

2 25 31 1 0,1 ppv 0 1 0 1 0 0 0,125

3 9 24 2 lux ppv 1 1 0 0 2 1 lux

4 4 8 2 025 ppv 0 1 1 1 0 1 1,0

5 9 9 1 01  ppv 0 1 1 1 0 1 1,0

6 7 10 1 0,05 ppv 1 0 0 1 0 1 0,05

7 1 2 1 ka.  ppv 1 1 0 0 2 2 k..

8 4 5 1 0,05 ppv 0 1 1 1 0 3 0,05

aber auch die gesamte Netzhaut betref-
fen kann. Die auftretende Leukokorie
fithrt diese Kinder hdufig mit der Ver-
dachtsdiagnose Retinoblastom in die Kli-
nik. Im Verlauf der Erkrankung kommt
es zu einer Ausbildung von Lipidexsuda-
ten, die sich sowohl in der betroffenen
Region als auch fernab der Lision z. B.in
der Makula manifestieren kénnen. Unbe-
handelt entwickeln diese Augen haufig ei-

Abb.2a—c P> Fundusbefunde. a Vor Vitrekto-
mie, Glaskdrperblutung und Lipidexsudate;
b 1Jahr postoperativ; c 2 Jahre postoperativ,
Visus 1,0

ne Rubeosis iridis mit konsekutivem
Neovaskularisationsglaukom und erblin-
den schmerzhaft, sodass eine Enukleati-
on notwendig wird [1,5,9,13,14].

Ziel der Behandlung ist die Koagula-
tion der betroffenen Gefifle. Dies kann
sowohl mittels Laserkoagulation als auch
mittels Kryokoagulation durchgefiihrt
werden. Nach erfolgreicher Behandlung
kommt es zu einer Resorption der sub-

retinalen Fliissigkeit und der Lipidabla-
gerungen. Diese Resorption der Ablage-
rungen kann sowohl in dem betroffenen
Areal als auch in den sekundir betroffe-
nen Gebieten erfolgen [4, 8,11,13].
Kompliziert wird die Behandlung
bei einer gleichzeitig bestehenden
Glaskorperblutung, einer hochblasigen
Ablatio retinae oder einer parazentra-
len Lokalisation der Gefédfverdnderung.
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Wenn in diesem Fall gleichzeitig eine se-
rose Abhebung der Netzhaut vorliegt,
wird eine Laserbehandlung unmdéglich.
In diesen Fillen bietet sich die Méglich-
keit der Vitrektomie.

Pauleikhoff et al. [9], Berzas et al. [1]
und Silodor et al. [12] berichteten von er-
folgreich behandelten Augen bei gleich-
zeitig bestehender Ablatio retinae. In
den Veroffentlichungen liegen die Fall-
zahlen bei 5 [1], 6 [9] und 7 [12] Patien-
ten. Die funktionellen Ergebnisse liegen
in der Mehrzahl zwischen Bulbuserhalt
und einem Visus von o,1. Lediglich in 1
Fall ist ein Visus von 0,3 beschrieben [1].
Bei den von uns mit einer Netzhautab-
16sung behandelten Patienten konnten
wir ebenfalls in allen Féllen die Augen
stabilisieren und eine weitere Ver-
schlechterung verhindern.

In der Literatur wird die Entwick-
lung einer Katarakt, einer Reablatio und
eines Sekundirglaukoms beschrieben
[1]. Bei unseren Patienten sahen wir in 2
Fillen eine Reablatio und in 1 Fall die
Entwicklung einer Bandkeratopathie.
Eine Kataraktentwicklung trat bisher
nicht auf.

Uber die Behandlung einer para-
zentralen Lokalisation mit sekundérer
Makulopathie gibt es keine Angaben in
der Literatur. Da in beiden Augen eine
epiretinale Membran und subretinale
Fliissigkeit eine Laserkoagulation un-
moglich machte, erfolgte die gezielte Be-
handlung der parazentralen Teleangi-
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ektasien mittels Endokryokoagulation
wihrend der Vitrektomie. In den von
uns beschriebenen Fillen lielen sich
sehr gute Ergebnisse erzielen, und beide
Kinder haben mehrere Jahre nach der
Operation eine volle Sehschirfe. Die Lip-
idmakulopathie bildete sich in beiden
Fillen ohne Ausbildung einer fibrovas-
kuldren Narbe zurtick.

Bei dem Vorliegen epiretinaler Mem-
branen mit Traktionen auf die Netzhaut
bietet die Vitrektomie ebenfalls die Mog-
lichkeit der Entlastung. Als limitieren-
der Faktor bei der Visusentwicklung ist
insbesondere die Schwere der sekundi-
ren Verdnderungen anzusehen, die aus
einer linger bestehenden exsudativen
oder traktiven Abhebung der Makula re-
sultiert.

Fazit fiir die Praxis

Die Pars-plana-Vitrektomie ist eine ge-
eignete Behandlungsoption bei fortge-
schrittenem Morbus Coats. Bei bestehender
Ablatio retinae, Glaskorperblutung und/
oder einer parazentralen Lokalisation der
GefaBveranderung mit bestehender epire-
tinaler Membran und serdser Abhebung,
die eine Laserbehandlung unmdoglich
macht, kann eine Befundstabilisierung
oder Besserung erreicht werden.
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