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Die adulte vitelliforme Makuladystro-
phie (AVMD) zeichnet sich durch eine so-
litare, rundliche, leicht erhabene, subfovea-
le, gelbliche Lésion aus, die zusétzlich eine
zentrale Pigmentierung aufweisen kann.
Die Lision ist im Gegensatz zum Mor-
bus Best kleiner als ein Papillendurchmes-
ser. Obwohl die AVMD bereits 1974 erst-
mals von Gass [9] und in den darauffolgen-
den Jahren in einigen grofleren klinischen
Studien beschrieben wurde [4, 10, 11, 20,

Tabelle1

Uberweisungsdiagnosen
der Patienten

Uberweisungsdiagnose Anzahl der
Patienten
AMD (Frage: CNV, PDT?) 16
Unklare Makulopathie 13
Morbus Best 8
AVMD 3
Zapfen-/Makuladystrophie 3
Makulaforamen 3
Makulazyste 2
RCS 2
Pigmentblattrarefizierung 1
Optikusatrophie 1

AMD: Altersabhdingige Makuladegeneration,
CNV: Choroidale Neovaskularisation,

PDT: Photodynamische Therapie,

AVMD: Adulte vitelliforme Makuladystrophie,
RCS: Retinopathia centralis serosa.
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Adaquate klinische
Diagnostik der adulten vitelli-
formen Makuladystrophie

24, 25], wird sie nach unserer Erfahrung
noch hiufig fehldiagnostiziert. Erschwe-
rend kommt hinzu, dass zahlreiche ver-
schiedene Begriffe zur Bezeichnung der
AVMD verwendet werden [4, 10, 11, 12,
14, 20, 21, 25]. Eine autosomal dominante
Vererbung, bereits von Gass [9] vermutet,
wird in der Literatur kontrovers diskutiert
und konnte bisher nur in 2 Familien mit je-
weils 3 konsekutiv betroffenen Generatio-
nen sicher nachgewiesen werden [2, 3].

Neue diagnostische Methoden, wie das
multifokale Elektroretinogramm (mfERG)
und die Autofluoreszenz des retinalen Pig-
mentepithels (RPE), wurden bisher nur
bei einzelnen Patienten angewandt [21,
26]. Da die AVMD in unserer Klinik die
hiufigste Makuladystrophie bei iiber 40-
jahrigen Patienten ist, fithrten wir eine re-
trospektive Studie mit dem Ziel einer mor-
phologischen und funktionellen Charakte-
risierung der AVMD durch, um eine mog-
lichst addquate Diagnostik fiir die zukiinf-
tige Untersuchung von Patienten mit Ver-
dacht auf AVMD festzulegen.

Patienten und Methoden

Die Daten von 67 AVMD-Patienten (132
Augen), die zwischen 1994 und 2003 in un-
serem elektrophysiologischen Labor kon-
sekutiv untersucht wurden, wurden retro-
spektiv ausgewertet. Das Einschlusskrite-
rium war eine solitdre, rundliche, subfove-
al gelegene, gelbliche Lasion von weniger
als einem Papillendurchmesser an mindes-

tens einem Auge. Zusitzlich wurden 2 Pati-
enten ohne gelbliche Lision in die Studie
aufgenommen. Ein Patient zeigte den fiir
die AVMD als typisch beschriebenen fluo-
reszenzangiographischen Befund (eine
zentrale Blockade, welche von einem hy-
perfluoreszenten Ring umgeben ist). Die
andere Patientin hatte eine foveale Chorio-
kapillarisatrophie an beiden Augen, wel-
che aufgrund des Befunds beim Sohn, der
das Einschlusskriterium dieser Studie er-
fullte, als fortgeschrittenes Stadium einer
AVMD diagnostiziert wurde.

Die Ergebnisse der nachfolgend be-
schriebenen Untersuchungen wurden ana-
lysiert. Eine Visusbestimmung, eine Spalt-
lampenuntersuchung, eine Funduskopie
und -photographie erfolgte bei allen Pati-
enten. Das Farbensehen wurde mit dem
desaturierten Panel-D-15-Test gepriift
(44 Patienten/87 Augen), das Gesichtsfeld
mit dem Goldmann- (26 Patienten/50 Au-
gen) bzw. mit dem automatischen Perime-
ter (Octopus, 3 Patienten/6 Augen). Eine
Fluoresceinangiographie wurde bei 52 Pa-
tienten (98 Augen) durchgefiihrt. Die Au-
tofluoreszenz des RPE wurde bei 20 Pati-
enten (39 Augen) mit einem konfokalen
Scanning-Laser-Ophthalmoskop (Heidel-
berg Retina Angiograph, HRA; Heidel-
berg Engineering, Germany) gemessen.
Zur Exzitation der Fundusautofluoreszenz

Vortrag auf der 101. Tagung der Deutschen
Ophthalmologischen Gesellschaft in Berlin,
September 2003.
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Abb.1a-d A Fundusfotografie. Solitire, rundliche, subretinal gelegene gelbliche Lasion bei
a einem 73-jahrigen Patient, Visus 0,9 und b einem 56-jahrigen Patient, Visus 0,6. c Gelbliche
Lasion mit zusatzlich zentraler Pigmentierung (55-jahrige Patientin, Visus 0,5). d Mehrere
gelbliche Lasionen (46-jahriger Patient, Visus 0,3)

wurde ein Argon-Blau-Laser (488 nm) be-
nutzt. Bei der Erfassung des emittierten
Lichts wurde ein vor dem Detektor befind-
licher Sperrfilter von 500 nm verwendet.
Der Bildausschnitt betrug 30°, die Bild-
auflosung 512x512 Pixel. Die maximale
Lichtbelastung lag bei etwa 2 mW/cm?
iiber eine Fliche von 10x10°. Die elektro-
physiologischen Untersuchungen umfass-
ten das Elektrookulogramm (EOG, 11 Pa-
tienten/21 Augen), das Ganzfeldelektro-
retinogramm (ERG, 23 Patienten/45 Au-
gen) und das mfERG (51 Patienten/91 Au-
gen). Alle Messungen erfolgten entspre-
chend den ISCEV-Empfehlungen (16, 17,
18]. Die Methoden sind bereits im Detail
publiziert worden [1, 13].

Ergebnisse
Die Patienten (44 Frauen, 23 Manner) wa-

ren zum Zeitpunkt der Erstuntersuchung
im Mittel 54,8 Jahre alt (26,4-78,1 Jahre).
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Die Mehrzahl unserer Patienten (n=60)
waren Einzelfille. Zwei Patienten waren
Geschwister, 2 Mutter-Sohn-Paare wa-
ren dabei und ein Patient berichtete von
einem betroffenen Bruder. Das haufigs-
te Symptom, geschildert von 52 Patien-
ten, war eine langsam fortschreitende Vi-
susminderung, die grofitenteils schon seit
6-12 Monaten (3 Wochen-10 Jahre) be-
stand. Zusitzliche Symptome waren Meta-
morphopsien (13 Patienten), Leseschwie-
rigkeiten (11 Patienten), geringe Blend-
empfindlichkeit (8 Patienten), zentrale/
parazentrale Gesichtsfelddefekte (6 Patien-
ten) und Verschwommensehen (4 Patien-
ten). Immerhin bei 9/67 Personen (13%)
wurden die Makulaverdnderungen als Zu-
fallsbefund im Rahmen einer Augenunter-
suchung bei beschwerdefreien Patienten
festgestellt.

Die Auswertung der Uberweisungs-
diagnosen (n=52), die 10 verschiedene
Differenzialdiagnosen umfassten, ergab,

dass nur bei 3 Patienten der Verdacht auf
AVMD geiduflert worden war (B Tabel-
le 1). Die hiufigste Uberweisungsdiagno-
se war die altersabhingige Makuladege-
neration (AMD) mit der Frage nach cho-
roidaler Neovaskularisation (CNV) und
moglicher photodynamischer Therapie,
gefolgt von unklarer Makulopathie und
Morbus Best.

Eine rundliche, subfoveale Lasion wie-
sen 110 Augen von 65 Patienten auf, die
bei der Mehrzahl der Personen die Grof3e
eines halben Papillendurchmessers hatte
(B Abb. 1). In 36/110 Augen zeigte sich in
der gelblichen Lision zusitzlich eine zent-
rale Pigmentierung. Bilateral war die gelbli-
che Lasion bei 45 Patienten und bei 20 Per-
sonen unilateral. In einigen Fillen (9/110
Augen, 7 Patienten) sah man mehrere
gelbliche Lisionen. Weitere Befunde im
Bereich der Makula umfassten RPE-Unre-
gelmafligkeiten (29/110 Augen, 15 Patien-
ten), RPE-Defekte (10/110 Augen, 5 Pati-
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enten), Hyperpigmentierungen (3/110 Au-
gen, 2 Patienten), Drusen (6/110 Augen, 3
Patienten) und einen parazentralen Ader-
hautnaevus (3/110 Augen, 3 Patienten).
Bei den 20 Personen (38 Augen) mit ei-
ner unilateralen gelblichen Lision zeigten
die Partneraugen im Bereich der Makula
RPE-Unregelmifiigkeiten (4 Augen), zent-
rale/parazentrale RPE-Defekte (3 Augen),
eine Choriokapillarisatrophie (ein Auge)
und einen Normalbefund (10 Augen). Kei-
ne gelblichen Lisionen wiesen 2 Patienten
auf. Der eine hatte bilateral zentrale RPE-
Unregelmafligkeiten, der andere bilateral
eine zentrale Choriokapillarisatrophie.

Visus, Farbensehen und Gesichtsfeld
zeigten eine hohe Variabilitit. Der Visus
lag zwischen 0,05-1,25 (Median: 0,60).
Das Farbensehen war in 41/83 Augen
(49%) normal. In der anderen Hilfte tra-
ten Fehler unterschiedlicher Auspriagung
auf, jedoch ohne eine typische Verwechs-
lungsachse. Bei 2 weiteren Patienten wur-
de eine angeborene Farbsehstérung diag-
nostiziert. Die Gesichtsfeldpriifung ergab
in 28/56 Augen (50%) einen Normalbe-
fund und in den verbleibenden ein relati-
ves (24 Augen) bzw. absolutes (4 Augen)
Zentralskotom.

Die Fluoresceinangiographie zeigte in
50/98 Augen (51%) den fiir die AVMD als
typisch beschriebenen Befund, welcher ei-
ne zentrale Blockade darstellt, die von ei-
nem hyperfluoreszenten Ring umgeben
ist (B Abb. 2). In 25/98 Augen (26%) wa-
ren zentral RPE-Fensterdefekte zu sehen,
in weiteren 12/98 Augen (12%) eine zent-
rale Hyperfluoreszenz (ohne Leckage), die
in 3/98 Augen von einer Blockade umge-
ben war. In 1/98 Augen waren zentral klei-
ne hyper- und hypofluoreszente Areale un-
regelmafig verteilt und in den restlichen
7/98 Augen war die Fluoresceinangiogra-
phie unauffillig.

Die Autofluoreszenz des RPE war in
30/39 Augen (77%), korrespondierend zu
der ophthalmoskopisch sichtbaren gelbli-
chen Lision, zentral verstarkt (8 Abb. 3).
In 4/39 Augen (10%) fand sich zentral ei-
ne verminderte Autofluoreszenz, obwohl
2/4 Augen eine gelbliche Lasion hatten. In
5/39 Augen (13%) fand sich zentral in der
Autofluoreszenz ein Normalbefund trotz
gelblicher Lasion in 2/5 Augen.

Das EOG zeigte in 15/21 Augen (71%)
einen normalen (=160%) und in den ver-
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Adéaquate klinische Diagnostik der adulten vitelliformen

Makuladystrophie

Zusammenfassung

Hintergrund. Die adulte vitelliforme Ma-
kuladystrophie (AVMD) wird haufig fehl-
diagnostiziert. GroBere Studien mit moder-
nen morphologischen und funktionellen
Diagnosetechniken existieren nicht.
Patienten und Methoden. Die Daten von
67 konsekutiven AVYMD-Patienten (1994—
2003) wurden retrospektiv ausgewertet
(Farbensehen, Perimetrie, RPE-Autofluores-
zenz, Angiographie, EOG, ERG, mfERG).
Ergebnisse. Das mittlere Alter betrug

54,8 Jahre. Symptome, Visusminderung,
Farbsehstérungen und Gesichtsfelddefekte
zeigten eine hohe Variabilitat. Die Autofluo-
reszenz war in 77% der Augen zentral ver-
starkt. Die 30-Hz-Flimmerlichtamplitude
des ERG war in 71% reduziert. Das mfERG
zeigte in 62% zentral eine deutliche Redu-

zierung und nach peripher zunehmend ei-
ne Normalisierung der P1-Amplitude.
Schlussfolgerung. Die verstarkte Autofluo-
reszenz weist auf einen vermehrten Lipo-
fuszingehalt in der vitelliformen Ldsion

hin. ERG und mfERG ergeben eine genera-
lisierte, zentral betonte, mafig ausgeprag-
te Zapfenfunktionsstérung. Die Kombinati-
on von Ophthalmoskopie, Autofluoreszenz-
messung und Ableitung des mfERG ist zur
Diagnosesicherung sinnvoll.

Schliisselworter

Adulte vitelliforme Makuladystrophie -
Autofluoreszenz des retinalen
Pigmentepithels - Elektroretinogramm -
Multifokales Elektroretinogramm

Clinical diagnostic prerequisites for adult vitelliform macular

dystrophy

Abstract

Background. Adult vitelliform macular dys-
trophy (AVMD) was first described in 1974
(Gass) but is still often misdiagnosed. Large
studies using modern morphological and
functional diagnostic methods do not exist.
Patients and methods. The records of 67
consecutive AVMD patients (1994-2003)
were reviewed regarding color vision, pe-
rimetry, RPE autofluorescence, fluorescein
angiography, EOG, ERG, and mfERG.
Results. The mean age was 54.8 years.
Symptoms, visual loss, color vision defi-
cits, and visual field defects were highly
variable. Autofluorescence was increased
centrally in 77% of the eyes. In the ERG,

the 30 Hz flicker response was reduced in
71% of the eyes. MfERGs showed a marked

central amplitude reduction in 62% of the
eyes and a continual normalization of the
P1 amplitude towards the periphery.
Conclusion. The enhanced autofluores-
cence indicates increased lipofuscin in
the vitelliform lesions. The electroretino-
graphic recordings reveal a moderate gen-
eralized cone dysfunction with increased
severity towards the fovea. Ophthalmos-
copy, autofluorescence, and recording

of mfERG are prerequisites to diagnose
AVMD correctly.

Keywords

Adult vitelliform macular dystrophy -
Autofluorescence of the retinal pigment
epithelium - Full-field ERG - Multifocal ERG
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Abb.2 < Fluoresceinan-
giographie. Fiir AVMD
als typisch beschriebe-
ner fluoreszenzangio-
graphischer Befund:
Zentrale Blockade mit
umgebendem hyper-
fluoreszentem Ring
(44-jahrige Patientin,
Visus 0,6)

Abb.3a—d A Autofluoreszenz des RPE. a Zentral verstarkte Autofluoreszenz korrespondie-
rend zu der gelblichen Lasion bei einer 69-jahrigen Patientin, Visus 0,6, b bei dem Patient
aus @ Abb. 1a, Visus 0,9, c im rechten Auge des Patienten aus B Abb. 1b, Visus 0,7 und

d bei dem 56-jihrigen Patient aus B Abb. 1b, Visus 0,6

bleibenden einen gering reduzierten Hel-
lanstieg (149-155%).

Im ERG war die B-Wellen-Amplitu-
de der Maximalantwort in 14/45 Augen
(31%) und die der Einzelblitzzapfenant-
wort in 18/45 Augen (40%) reduziert. Am
héufigsten war die Amplitude der 30-Hz-
Flimmerlichtanwort reduziert (32/45 Au-
gen, 71%). Bei allen Parametern war die
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Reduktion nur miflig ausgeprigt (auf et-
wa 73% des Normwerts).

Im mfERG wurden die P1-Amplitude
und die Gipfelzeit ringweise ausgewertet
(B Tabelle 2). In 75 Augen von 43 Patien-
ten erfolgte die Stimulation mit 61 Hexago-
nen. Die ausgepragteste und haufigste Re-
duktion der P1-Amplitude trat im Ring 1
auf, wobei die mittlere Amplitudenreduk-

tion deutlicher war als im ERG. Zur Peri-
pherie hin war eine Amplitudenreduktion
seltener. Eine Verldngerung der P1-Gipfel-
zeit war von Ring 1 bis 5 gleichmiafig hiu-
fig vorhanden, im Grad der Ausprigung
im Vergleich zur Amplitudenreduktion je-
doch geringer.

14/67 Patienten (27 Augen) wurden
durchschnittlich 3,6 Jahre (0,9-6,9 Jah-
re) nachbeobachtet. Das Alter bei der je-
weils letzten Untersuchung betrug im Mit-
tel 56,7 Jahre (39,1-74,6 Jahre). Von einer
kontinuierlich fortschreitenden Visusmin-
derung berichteten 9 Patienten. Neu aufge-
treten waren eine geringe Blendempfind-
lichkeit (2 Patienten), Metamorphopsien
(2 Patienten), Bedarf einer Leselupe (ein
Patient) und eine Nachtsehstérung (ein
Patient). Immerhin 3/14 Personen hatten
keinerlei Verdnderungen bemerkt. Der Vi-
sus der 27 Augen, der bei der Erstunter-
suchung mit einem Median von 0,60 zwi-
schen 0,16-1,0 lag, wies bei der Nachunter-
suchung einen Median von 0,40 auf (0,05-
1,0). Die Funduskopie ergab keinerlei Ver-
anderungen in 12/27 Augen, eine Reduzie-
rung bzw. ein Verschwinden der zusétzlich
zentralen Pigmentierung der gelblichen
Lision (3/27 Augen), eine Grofienzunah-
me (4/27 Augen) bzw. ein Verschwinden
der gelblichen Lision mit Entwicklung ei-
ner RPE-Atrophie (6/27 Augen) und die
Entwicklung von Drusen (1/27 Augen).
In einem Auge, das zuvor eine gelbliche
Lision zeigte, war eine grofle subretinale
Blutung unklarer Genese aufgetreten. Der
Panel-D-15-Test (10 Augen), die Perime-
trie (6 Augen) und die Fluoresceinangio-
graphie (7 Augen) zeigten, soweit durch-
gefiihrt, keine gravierenden Anderun-
gen. Follow-up-Befunde der Autofluores-
zenz und des EOG liegen nicht vor. Nur
bei 1/4 Patienten kam es im ERG zu einer
Verschlechterung. Bei dieser Frau kam es
innerhalb von 6,4 Jahren bei allen Reizbe-
dingungen zu einer weiteren Reduzierung
der B-Wellen-Amplitude von anfangs et-
wa 70% nun auf etwa 30% des Normwerts.
Funduskopisch fand sich bilateral eine fo-
veale RPE-Atrophie. Im mfERG zeigten
nur 2/12 Augen (2 Patienten) markante
Veranderungen im Vergleich zum Vorbe-
fund. Dies war eine deutliche P1- Amplitu-
denreduzierung in allen Ringen, am ausge-
prégtesten bei der Patientin mit dem stark
reduzierten ERG nach 6,4 Jahren.



Tabelle2

der ersten Untersuchung

mfERG (75 Augen) Ring 1
P1-Amplitude
Reduziert in # Augen 47 (62,7%)

Reduziert im Mittel auf #%"

P1-Gipfelzeit
Verlangert in # Augen
Verldngert im Mittel auf #%'

23 (30,7%)
116,9%3,6

40,1%=+11,3

Ring 2 Ring 3
35 (46,7%) 17 (22,7%)
50,6%+12,0 49,0%=10,8
22 (29,3%) 25(33,3%)
118,9%5,2 119,1%z=5,1

Multifokales ERG (61 Hexagone): Ringweise Auswertung der P1-Amplitude und Gipfelzeit zum Zeitpunkt

Ring 4 Ring 5
12(16,0%) 8(10,7%)
44,8%+11,3 41,3%+11,3
31(41,3%) 28(37,3%)

119,4%+5,4 119,7%=5,1

'Bezogen auf die altersentsprechende Kontrollgruppe. #: Zahl der Augen, in denen die P1-Amplitude reduziert bzw. die P1-Gipfelzeit verlidngert war,
bzw. die Prozentzahl, auf die die P1-Amplitude reduziert und die P1-Gipfelzeit verlidngert war.

Diskussion

Obwohl in unserer Studie 110/132 Au-
gen die fiir die AVMD charakteristische,
foveal gelegene, gelbliche Lasion aufwie-
sen, zeigten die Symptome, der Grad der
Visusminderung, Farbsehstérungen und
Gesichtsfelddefekte eine hohe Variabilitit.
Die spit auftretende und langsam progre-
dient verlaufende Makuladystrophie zeich-
nete sich bei den linger beobachteten Pati-
enten auch im Verlauf mit einer Variabili-
tit aus. Diese reichte von einem iiber 6 Jah-
re stabilen Fundusbefund bis hin zur Ent-
wicklung einer grofien RPE-Atrophie. Die
Variabilitit ist sicherlich ein Grund fiir die
haufige Fehldiagnose. Obgleich sich in un-
serer Studie bei 45/67 Patienten eine sym-
metrische Makulaverdnderung fand, die
auf eine Dystrophie hinweist, verwundert
es, dass nur bei 3 Personen als Uberwei-
sungsdiagnose der Verdacht auf AVMD
geduflert wurde. Die Kenntnis der AVMD
zur Abgrenzung speziell von der exsuda-
tiven AMD und vom Morbus Best ist so-
wohl in therapeutischer Hinsicht als auch
fiir die addquate Beratung von Patient und
Familie besonders wichtig. Im Vergleich
zur AVMD sind bei der AMD die Patien-
ten im Durchschnitt lter, Drusen ein we-
sentliches Diagnosekriterium, und eine
Leckage in der Fluoresceinangiographie
deutet auf das Vorliegen einer mdglicher-
weise behandelbaren CNV hin. Der Mor-
bus Best, charakterisiert durch eine zent-
rale vitelliforme Lésion, die grofSer als ein
Papillendurchmesser ist, geht in der Regel
mit einem deutlich reduzierten bis fehlen-
den Hellanstieg im EOG einher, wird auto-
somal dominant vererbt, und die Betroffe-
nen zeigen eine Mutation im VMD2-Gen.

Bei der AVMD war das EOG in den meis-
ten Augen normal, wie auch in fritheren
Studien berichtet [24]. Wir betrachten das
EOG nur noch dann als indiziert, wenn
der Verdacht auf Morbus Best besteht. Da
allerdings auch bei dieser Erkrankung
das EOG normal sein kann, sollte bei Ver-
dacht darauf eine molekulargenetische
Untersuchung auf Mutationen im VMD2-
Gen grundsitzlich erfolgen.

In dieser Studie konnte gezeigt wer-
den, dass neue diagnostische Methoden
ein verbessertes Erkennen der AVMD er-
lauben. Dabei ist das ERG von begrenzter
Bedeutung, wie auch die variablen Ergeb-
nisse bei bisher 17 AVMD-Patienten ge-
zeigt haben [8, 12, 14, 15, 21, 22, 23, 26].
Fiir das pathophysiologische Verstindnis
der AVMD ist aber wichtig, dass die hiufi-
ge Reduzierung der 30-Hz-Flimmerlicht-
antwort einer méfligen, generalisierten,
nicht nur auf die klinisch sichtbare Lasion
begrenzten Zapfenfunktionsstérung ent-
spricht. Diagnostisch bedeutsam ist dage-
gen das mfERG, bei dem die P1-Amplitu-
de am stdrksten und héufigsten im Ring
1, korrespondierend zur Fovea, reduziert
war. Das mfERG wurde bisher bei 7 Pati-
enten [21, 26] mit variablen Ergebnissen
abgeleitet. Saito et al. (2003) berichten im
mfERG von einer generalisierten P1-Am-
plitudenreduktion mit normaler Gipfel-
zeit in 11/12 Augen von 6 Patienten [21].
Auch in unserer Studie hatten einige Au-
gen (16/91, 17,6%) eine generalisierte P1-
Amplitudenreduktion. Eine Verlingerung
der P1-Gipfelzeit trat in 30-40% der Au-
gen auf. Basierend auf der grofleren Pati-
entenanzahl in unserer Studie betrachten
wir die AVMD als eine Makuladystrophie
einhergehend mit einer zentral betonten,

miflig ausgeprigten, generalisierten Zap-
fenfunktionsstérung.

Noch sicherer in der Diagnostik ist die
Autofluoreszenz des RPE. Deren Ergebnis-
se waren deutlich weniger variabel als die
der Fluoresceinangiographie. Es wurde in
77% der Augen eine verstirkte Autofluo-
reszenz korrespondierend zu der ophthal-
moskopisch sichtbaren gelblichen Lasion
gefunden. Nur 2 Augen mit gelblicher La-
sion zeigten eine verminderte Autofluo-
reszenz und 2 andere mit gelblicher Lasi-
on einen Normalbefund. Das Autofluo-
reszenzphdnomen in vivo ist im wesentli-
chen auf Lipofuszin im RPE zuriickzufiih-
ren [5]. Die verstirkte Autofluoreszenz in
der ophthalmoskopisch sichtbaren gelb-
lichen Lasion spricht fiir eine vermehrte
Ansammlung von Lipofuszin. Die fehlen-
de Verstirkung der Autofluoreszenz bei 4
Augen trotz gelblicher Lasion konnte da-
fiir sprechen, dass es sich um Lipofuszine
mit unterschiedlichen fluoreszierenden
Eigenschaften handelt. Es sind bisher min-
destens 10 verschiedene Fluorophore im
Lipofuszin bekannt [6]. Allerdings ergab
die Fluoresceinangiographie in 2 Augen
mit gelblicher Lésion den fiir die AVMD
typischen Befund, die jedoch zentral eine
verminderte Autofluoreszenz zeigten.

Zur Diagnostik der AVMD ist nach der
Ophthalmoskopie die Autofluoreszenz
die sinnvollste morphologische Diagnos-
tik. Ist diese zentral nicht verstarkt, ist ei-
ne Fluoresceinangiographie indiziert. Zur
Funktionsdiagnostik ist das mfERG am
besten geeignet. Derzeit gibt es noch keine
gezielte molekulargenetische Diagnostik.

Im Verlauf berichtete die Mehrzahl
der Patienten von einer langsam fort-
schreitenden Visusminderung. Bei 6/27
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Augen hatte sich bei bevor bestandener
gelblicher Lision eine zentrale RPE-Atro-
phie entwickelt. Diese Daten bestitigen
die Befunde von fritheren Studien mit
Verldufen von 1-10 Jahren (7, 10, 19, 20,
25]. Insgesamt hat die AVMD, im Ver-
gleich zu anderen Makuladystrophien
eine relativ gute Prognose, da die Progre-
dienz langsam ist und ein Lesevisus fiir
mehrere Jahre an wenigstens einem Au-
ge erhalten bleibt.

Fazit fiir die Praxis

Die adulte vitelliforme Makuladystro-
phie (AVMD) ist die haufigste Makula-
dystrophie bei Patienten iiber 40 Jahren.
Sie kann bei asymptomatischen Augen
zufdllig entdeckt werden, fiihrt jedoch
typischerweise zu langsam fortschrei-
tender Visusminderung, Lesestérungen
und Metamorphopsien. Die AVMD hat
im Vergleich zu anderen Makuladystro-
phien eine gute Prognose, da ein Lese-
visus an einem Auge oft lange erhalten
bleibt. Diagnostisch ist die Kombinati-
on von Ophthalmoskopie, Messung der
Autofluoreszenz des retinalen Pigmente-
pithels und dem multifokalen ERG weg-
weisend.

Die Kenntnis der AVMD ist zur Abgren-
zung von anderen Makulaerkrankungen,
insbesondere der altersabhangigen Ma-
kuladegeneration, wichtig, da dabei ei-
ne andere Prognose und andere thera-
peutische Mdglichkeiten bestehen. An-
dererseits ist eine Abgrenzung zum Mor-
bus Best wesentlich, da dies fiir die Prog-
nose und die familidre Beratung Konse-
quenzen hat.
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