


Summary

Background: Phenocopies of retinal
degenerations mimic the clinical
signs of inherited retinal dystrophies.
The purpose of this study is to dis-
cuss the difficulties of differential di-
agnosis.

Methods: Four patients were exam-
ined ophthalmologically and by stan-
dard electroretinography (ERG).
Results: (a) A 19-year-old woman
presented with progressive visual
loss, bone spicules, concentric nar-
rowing of visual fields and extin-
guished ERG responses. At 3 years
of age, she had developed a retinop-
athy induced by an infection with
measles. (b) A 27-year-old man had
bilateral visual loss, night blindness,
pigmentary retinal changes, marked
attenuation of visual fields and a re-
duced ERG. All signs of syphilitic re-
tinopathy were regressive under anti-
biotic therapy. (c) A 59-year-old man
showed a visual loss in the left eye,
bilateral photophobia, color vision
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disturbances and a ring scotoma.
Cone responses were nonrecordable
in the ERG. A birdshot chorioreti-
nopathy was suggested by ophthal-
moscopic appearence and HLA typ-
ing. (d) A 40-year-old woman pre-
sented with paravenous pigmented
retinochoroidal atrophy associated
with Behcet disease.

Conclusion: Systemic viral or bac-
terial inflammation as well as auto-
immune disorders may present as
phenocopies of hereditary retinal de-
generations. A faulty diagnosis may
have serious consequences, because
necessary therapy may be withheld.
Moreover, the misdiagnosis of a he-
reditary retinal degeneration may
have severe effects on the psychic
and social status of the patient.
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ten Visusminderung vor, der Visus betrug
rechts 0,3 und links 0,1. Die vorderen Au-
genabschnitte waren regelrecht. Am Augen-
hintergrund fanden sich von zentral der
grolen GefiBbogen bis nach peripher rei-
chende Pigmentepitheldestruktionen mit
ausgeprigten Knochenkorperchen (Abb. 1 a).
Die Makula selbst zeigte wenig Pigment-
epithelveridnderungen. Die Papille war leicht
abgeblalt. Die Netzhautgefie waren v.a.
peripher deutlich verengt. Im Fluores-
zenzangiogramm fanden sich eine weitge-
hende Zerstérung des retinalen Pigment-
epithels sowie eine Rarefizierung der Cho-
riokapillaris. Das Gesichtsfeld war konzen-
trisch auf 10° eingeengt (Abb. 2 a). Das Far-
bensehen, getestet mit den Ishihara-Tafeln
und dem desaturierten Panel-D-15-Test, war
normal. Im EOG und ERG waren keine
lichtabhéngigen Reizantworten mehr nach-
weisbar. Aufgrund der Verdnderungen am
Augenhintergrund, des erloschenen ERGs
und des konzentrisch eingeengten Gesichts-
felds bei progredientem Visusverlust war an
anderer Stelle eine Retinitis pigmentosa dia-
gnostiziert worden. Der von der Patientin

vermutete Zusammenhang mit einer Masern-
erkrankung war als unwahrscheinlich ausge-
schlossen worden.

Wir konnten dagegen die Masernretinitis
als Ursache bestitigen, weil diese junge Frau
als 3jahriges Kind 10 Tage nach Beginn ei-
ner Masernerkrankung in unserer Klinik ge-
sehen worden war. Das Kind klagte damals,
dal es seit 5 Tagen nichts mehr sehen kdnne.
Die Pupillenreaktion auf Licht war trége. Der
Glaskorper war zellig infiltriert. Am Augen-
hintergrund war eine 6demattse Netzhaut mit
verengten GefidBen und einem Papillenédem
erkennbar (Abb. 1b). Dies entspricht dem
akuten Stadium einer Masernretinitis. Die
weitere Anamnese ergab, daB es nach dem
akuten Ereignis zu einer langsamen, aber
deutlichen Funktionserholung gekommen
war. Im Alter von 9 Jahren habe der Visus
beidseits 0,4 betragen. Nach der Pubertit
habe ein langsamer Visusverlust eingesetzt.

Fall 2

Ein 27jihriger Patient stellt sich mit progre-
dienter Visusminderung seit 1 Jahr vor. Der

Visus betrug rechts 0,1 und links 0,2. Ana-
mnestisch bestanden Farbensinnstérungen
seit Kindheit. Eine Nachtblindheit war eben-
falls aufgefallen, deren Dauer nicht genauer
als ,,wahrscheinlich seit Kindheit” angege-
ben werden konnte. Die vorderen Augenab-
schnitte waren reizfrei. Am linken Auge be-
standen hintere Synechien nach einer abge-
heilten Iritis. Der Glaskorper war zellig in-
filtriert. Am Augenhintergrund waren fein-
fleckige Aufhellungen des Pigmentepithels
und einzelne Pigmentverklumpungen zu se-
hen, die Papille und die Netzhautgefiafie wa-
ren kaum verdndert (Abb. 1c). Im Fluores-
zenzangiogramm zeigten sich generalisierte
feinfleckige  Pigmentepitheldestruktionen
ohne Leckagen (Abb. 1d). Die Gesichtsfel-
der zeigten ausgedehnte Ringskotome mit ei-
nem zentralen Rest von 10° und peripheren
Restsicheln jenseits von 35-50° (Abb. 2b).
Im desaturierten Panel-D-15-Test wurden
keine Farbunterschiede wahrgenommen. Das
ERG ergab auf 15-20% der Norm reduzierte
Amplituden bei allen Reizbedingungen
(Abb. 3). Der Befund mit lange bekannter
Nachtblindheit, progredienter Visusminde-
rung, konzentrischer Gesichtsfeldeinengung
und reduzierten Potentialen im ERG wire
vereinbar mit einer Retinitis pigmentosa, die
zunichst vermutet wurde.

Im Rahmen der Diagnostik wurden Haut-
veridnderungen an Handen und FiiBen sowie
eine Balanitis entdeckt. Eine Lues IIT konnte
serologisch bestitigt werden, mit der Li-
quoruntersuchung wurde eine Neurolues
nachgewiesen. Zusitzlich bestand eine HIV-
Infektion. Der Bedeutung der richtigen Dia-
gnose mit anschlieBender antibiotischer The-
rapie ist an der Verbesserung von Visus, Ge-
sichtsfeldern und ERG zu erkennen. Der Vi-
sus stieg binnen 2 Monaten auf rechts 0,7 und
links 0,6 an. Die ausgeprigten Skotome bil-
deten sich in diesem Zeitraum weitgehend
zuriick (Abb. 2¢), und das ERG hatte sich
schon nach 1 Monat geringfiigig erholt
(Abb. 3). Fiinfzehn Monate nach Therapie-
beginn betrug der Visus beidseits 0,6. Am
Augenhintergrund bestanden weiterhin fein-
fleckige Pigmentepitheldestruktionen, es
war nicht zu einer Zunahme der Pigmentie-
rungen gekommen. Das Gesichtsfeld zeigte
einen weiteren Riickgang der Skotome. Die
Farbwahrnehmung hatte sich erholt, im de-
saturierten Panel-D-15-Test fanden sich jetzt
Verwechslungsachsen entsprechend einer
Protanopie, die der seit Kindheit bekannten
angeborenen Farbsinnstorung entsprechen
diirfte. Das ERG zeigte bei allen Ableitungen
um ca. 15% hohere Amplituden.

Fall 3

Ein 59jdhriger Patient klagte iiber eine seit
4 Jahren bestehende Visusminderung links auf
0,4, rechts betrug der Visus 0,9. Seit 2 Jahren
bemerkte er eine beidseitige Blendungsemp-
findlichkeit. An anderer Stelle war 2 Jahre
vor unserer Untersuchung die Diagnose einer
Retinitis pigmentosa sine pigmento gestellt
worden. Die vorderen Augenabschnitte wa-
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ren unauffillig. Am Fundus fanden sich beid-
seits chorioretinale Atrophien um die blasse
Papille sowie zahlreiche unterschiedlich aus-
gepragte helle Flecken, die radiédr von der Pa-
pille in die Peripherie ausstrahlten (Abb. 1e,
f). Im Fluoreszenzangiogramm zeigten sich
ausgeprigte Destruktionen des retinalen Pig-
mentepithels, insbesondere um die Papillen
(Abb. 1g). Die klinisch sichtbaren hellen
Flecken zeigten nur teilweise eine miBige
Hyperfluoreszenz. Im Gesichtsfeld fanden
sich Ringskotome (Abb. 2d). Der desatu-
rierte Panel-D-15-Test ergab rechts eine Tri-
tanstorung. Mit dem linken Auge konnten die
Testfarben nicht differenziert werden. Im
ERG zeigte sich eine deutliche Reduktion der
Amplituden bei Dunkeladaptation rechts auf
50% und links auf 30% der Norm. Bei Hell-
adaptation und Flimmerlichtreizung waren
nur noch fragliche Restpotentiale nachweis-
bar (Abb. 3). Der klinische Befund mit Blen-
dungsempfindlichkeit, Farbensinnstérungen
und der stirkeren Reduktion der Zapfenant-
worten im ERG lassen anstelle einer Retini-
tis pigmentosa sine pigmento an eine Zapfen-
Stabchen-Dystrophie denken.

Aufgrund der Flecken am Augenhinter-
grund vermuteten wir eine Bird-shot-Cho-
rioretinopathie. Diese wurde durch den posi-
tiven Nachweis des HLA-Antigens A29 be-
stitigt. Zum Zeitpunkt unserer Untersuchung
waren die Verdnderungen seit lingerer Zeit
subjektiv stabil, eine Therapie erschien daher
nicht erforderlich.

Fall 4

Die 40jdhrige Patientin hatte einen Visus von
1,0 beidseits. Die vorderen Augenabschnittte
waren unauffillig. Am Augenhintergrund
fanden sich beidseits ausgeprigte Pigmentie-
rungen entlang der groBen Gefifle, die bis
weit in die Peripherie reichten (Abb. 1h). Es
bestanden Gesichtsfeldausfille entsprechend
den GefidB3verldufen (Abb. 2e). Im desatu-
rierten Panel-D-15-Test ergaben sich rechts

-t
Abb. 1a-h. Augenhintergrund bei Phino-
kopien. a Masernretinopathie: Im Spitsta-
dium finden sich ausgeprigte Knochenkor-
perchen, enge GefiBe und eine Papillenab-
blassung. b Masernretinopathie: Im Akutsta-
dium bestehen ein Netzhautddem mit ver-
engten Gefidlen sowie ein Papillenddem.
¢ Luesretinopathie: feinfleckige Aufhellun-
gen des Pigmentepithels; d Luesretinopathie:
feinfleckige Pigmentepitheldefekte am hin-
teren Pol in der Angiographie; e Birdshot-
Chorioretinopathie: Papillenabblassung und
choroidale Atrophien um die Papille; f Bird-
shot-Chorioretinopathie: radiér von der Pa-
pille ausstrahlende fleckfoérmige Aufhellun-
gen; g Birdshot-Chorioretinopathie: peripa-
pillare chorioidale Atrophie und hyper-
fluoreszente Flecken in der Angiographie;
hPPRCA: ausgeprigte Pigmentierungen ent-
lang der GefdBie bis weit in die Netzhaut-
peripherie

ein normaler Befund und links einzelne Ver-
wechslungen. Die Adaptometrie, getestet in
einem normalen Netzhautareal, war regel-
recht. Im ERG waren bei Dunkeladaptation
die Amplituden der A-Wellen auf 50% und
die der B-Wellen auf 35% der Norm reduziert
als Hinweis auf eine vorwiegende Schéidi-
gung der inneren Netzhautschichten
(Abb. 3). Bei Helladaptation waren die Am-
plituden auf 15% reduziert, die Flimmer-
lichtantwort war wegen Uberlagerung durch
Artefakte nicht eindeutig beurteilbar. Die kli-
nischen Befunde zeigten iiber 5 Jahre keine
Anderung ebenso wie das Bild des Augen-
hintergrunds im Fotovergleich. Der Befund
entspricht einer paravendsen pigmentierten
retinochoroidalen Atrophie (PPRCA).

Wesentliche subjektive Beschwerden be-
standen bei dieser Patientin nicht, die oph-
thalmologische Untersuchung erfolgte zur
Abkldrung der Mitbeteiligung der Augen bei
Morbus Behget.

Diskussion

Bei allen 4 Patienten bestand eine
beidseitige Netzhautdegeneration mit
unauffilliger Familienanamnese. Es
gab keine Hinweise auf eine Einnahme
retinotoxischer Medikamente oder auf
eine Tumorerkrankung. Aus verschie-
denen Griinden ist der Zusammenhang
zwischen einer entziindlichen System-
erkrankung und der Netzhautdegene-
ration nicht sofort erkannt worden.

Bei der ersten Patientin war ein Zu-
sammenhang zwischen der Netzhaut-
degeneration und der Masernerkran-
kung im Alter von 3 Jahren wegen der
Seltenheit einer Masernretinitis als
unwahrscheinlich angesehen worden.
Als zusitzlicher Hinweis fiir das Vor-
liegen einer hereditdren Netzhautde-
generation wurde die progrediente Vi-
susminderung gewertet.

In der Literatur sind eine Reihe von
Patienten mit Masernretinitis be-
schrieben worden [5, 17, 19, 28, 33,
43, 48]. In einigen Fillen trat sie bei
immungeschwichten Patienten auf
[17]. Im akuten Stadium der Masern-
retinitis kommt es zu einer akuten Vi-
susminderung wenige Tage nach Aus-
bruch der Masern. Am Augenhinter-
grund sieht man ein Netzhaut- und Pa-
pillenédem, die NetzhautgefdBe sind
enggestellt. Histologisch besteht in
dieser Phase beim Menschen [17] und
im Tiermodell [38] eine retinale Ent-
ziindungsreaktion, eine intrazellulire
Viruskapselsynthese in retinalen Zel-
len konnte nachgewiesen werden. Eine
Masernenzephalitis kann ebenfalls

auftreten. Im weiteren Verlauf tritt oft
erst nach Wochen oder Monaten eine
Funktionserholung mit Visusanstieg
und Abnahme der Gesichtsfeldaus-
fdlle ein. Am Augenhintergrund findet
sich eine zunehmende Pigmentbil-
dung. Diese ist in der Regel in der Pe-
ripherie generalisiert, in einzelnen Fil-
len wurde jedoch eine ausschlieBlich
paravasale Pigmentierung beobachtet
[10, 40]. In Spitstadien ist weder vom
klinischen Bild noch von der Fluores-
zenzangiographie oder Elektrophysio-
logie eine Abgrenzung zur Retinitis
pigmentosa moglich. Nur die Ana-
mnese einer akuten Visusminderung
withrend einer Maserninfektion sowie
einer anschlieBenden Visuserholung
weisen auf eine erworbene Netzhaut-
degeneration. Dabei ist es wichtig, daf3
Langzeitbeobachtungen in der Litera-
tur [28, 48] wie auch bei unserer Pa-
tientin zeigen, daf} im spéteren Verlauf
eine progrediente Funktionsminde-
rung eintreten kann. Die Urache fiir
diesen Funktionsverlust ist nicht be-
kannt. Man kann spekulieren, daB es
durch persistierende intrazellulidre Vi-
ren zu einer langsam progredienten
Degeneration wie bei der durch Ma-
sernviren verursachten subakuten
sklerosierende Panenzephalitis kommt
[11]. Andererseits sind parainfektiGse
autoimmune Mechanismen als Ursa-
che der zerebralen Schidden bei Ma-
sernenzephalitis vermutet worden
[23].

Bei dem Patienten mit Lues war un-
sere initale Verdachtsdiagnose einer
Retinitis pigmentosa durch die Indif-
ferenz des Patienten gegeniiber seinen
Krankheitssymptomen  mitbedingt.
Die seit Monaten bestehenden Verdn-
derungen der Hand- und FuBflichen
hatten ihn ebensowenig gestort wie
eine mehrere Wochen bestehende
ulzerierende Balanitis. Die ,,wahr-
scheinlich seit Kindheit* bestehende
Nachtblindheit lie uns daher trotz der
rasch progredienten Visusminderung
eine Retinitis pigmentosa vermuten.
Eine schubweise Visusverschlechte-
rung kann ebenso wie eine zellige
Glaskorperinfiltration bei Retinitis
pigmentosa vorkommen [34]. Erst
eine weitergehende Diagnostik fiihrte
iiber den positiven Luestiter zur rich-
tigen Diagnose und Therapie.

Die okuldren Symptome einer er-
worbenen Lues sind sehr variabel. Ne-
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Abb. 2a-e. Gesichts-
feldbefunde bei Phino-
kopien: a Masernreti-
nopathie, b Luesretino-
pathie vor Therapiebe-
ginn, ¢ Luesretinopa-
thie nach antibiotischer
Therapie von 2 Mona-
ten, d Birdshot-Chorio-
retinopathie, e para-

vendse pigmentierte

retinochoroidale Atro-
phie

ben dem Bild einer generalisierten
Netzhautdegeneration wie bei unse-
rem Patienten [3, 20, 32, 56] wurden
eine zentrale Chorioretinitis [8, 15],
eine retinale Vaskulitis [32], eine
PPRCA [22], anteriore und posteriore
Uveitiden [53] und eine Papillitis mit
spaterer Optikusatrophie [53] beob-
achtet. Ein asymmtrisches klinisches
Bild mit ausgeprigten Fundus- und
Funktionsveridnderungen eines Auges
und nur geringen Funktionsstérungen
sowie normalem Fundus am anderen
Auge wurde ebenfalls beschrieben
[51, 52]. Unter einer friihzeitigen an-
tibiotischen Therapie kommt es in der
Regel zu einer deutlichen Funktions-
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Abb. 3. Standard-ERG bei Phinokopien. Die obersten 3 Potentiale sind bei Dunkeladaptation
abgeleitet (DA): oben die Stabchenantwort bei niedriger Leuchtdichte, darunter die Stibchen-
Zapfen-Antwort bei maximaler Leuchtdichte und dann die oszillatorischen Potentiale. Dar-
unter folgt die Zapfenantwort bei Helladaptation (HA) und die 30 Hz-Flimmerlichtantwort.
Die Kalibrierung entspricht horizontal 20 ms fiir alle Einzelblitzableitungen und 50 ms fiir
die Flimmerlichtantwort. Vertikal entspricht sie 200 uV fiir die Ableitungen bei Dunkel-
adaptation und 100 pV fiir die Ableitungen bei Helladaptation und Flimmerlicht

erholung wie bei unserem Patienten [2,
20]. Von Bedeutung ist, daB sich nach
einer unzureichenden initialen Thera-
pie die sonstigen klinischen Sym-
ptome zuriickbilden, die Treponemen
aber {iber Jahre persisitieren und eine
progrediente Chorioretinitis verursa-
chen konnen [2, 20].

Bei dem Patienten mit Birdshot-
Chorioretinopathie war zunichst die
Diagnose einer Retinitis pigmentosa
sine pigmento aufgrund der Visusmin-
derung und des stark reduzierten ERG
gestellt worden. Die bei unserer Un-
tersuchung geklagte Blendungsemp-
findlichkeit, die Farbensinnstorungen
sowie der Verlust der Zapfenpotentiale
mit ERG bei noch erhaltenen Stib-
chenpotentialen lielen dagegen eher
eine Zapfen-Stdbchen-Dystrophie ver-
muten. Aufgrund der typischen
Flecken am Augenhintergrund hatten
wir den Verdacht auf eine Birdshot-
Chorioretinopathie, die durch den po-
sitiven Nachweis des HLA-Antigens
A29 bestitigt wurde. Die Birdshot-
Chorioretinopathie ist die am stérksten
mit einem HLA-Antigen assoziierte
Erkrankung, das HLA A29 ist bei 96%
[37, 41] der Patienten positiv.

Das klinische Bild bei Birdshot-
Chorioretinopathie ist sehr variabel.
Betroffen sind vorwiegend Patienten
inder5. und 6. Lebensdekade. Am Au-
genhintergrund sind ovalédre choroi-
dale Aufhellungen zu sehen, die radiir
von der Papille ausstrahlen [24, 41,
46]. Diese typischen Aufhellungen
konnen auch erst spit im Verlauf der
Erkrankung auftreten [16]. Haufig fin-

den sich eine Vitritis, ein zystoides
Makulaédem verbunden mit einem
deutlichen Visusverlust sowie ein
Papillensdem mit spiterem Ubergang
in eine Optikusatrophie. Bei knapp
der Hilfte der Patienten kommt es
langfristig zu einem ausgeprigten
Visusverlust mindestens eines Auges.
Therapeutisch wurden Kortikoide
eingesetzt, die Wirksamkeit ist je-
doch umstritten. Ob ein fritherer Ein-
satz von Kortikoiden zum Zeitpunkt
der Fehldiagnose eine Wende im Ver-
lauf unseres Patienten erbracht hitte,
kann nicht beurteilt werden. Zum Zeit-
punkt unserer Untersuchung erschien
eine Therapie nicht notwendig zu
sein.

Das ERG ist fiir die Diagnose ei-
ner Birdshot-Chorioretinopathie nicht
hilfreich, da zahlreiche verschiede-
ne ERG-Konfigurationen beobachtet
wurden. Der in dieser Studie unter-
suchte Patient ist der erste, bei dem im
ERG der Befund einer Zapfen-Stib-
chen-Dystrophie imponiert. Bei ande-
ren Patienten fanden sich je nach Pro-
gression normale, reduzierte und erlo-
schene ERG [9, 16, 21, 42]. Als unge-
wohnliche Befunde wurden supernor-
male ERG in Frithstadien [21], nega-
tive ERG mit vorwiegender Reduktion
der B-Wellen-Amplituden [21, 24] so-
wie verldngerte B-Wellen-Latenzen
[14,42] beschrieben. Die unterschied-
lichen ERG-Konfigurationen weisen
auf eine Beteiligung verschiedener
Netzhautstrukturen. Warum eine Au-
toimmunerkrankung bei verschiede-
nen Patienten unterschiedliche reti-

nale Schichten in variablem AusmaB
betrifft, ist unklar.

Die Patientin mit paravendser pig-
mentierter retinochoroidaler Atrophie
wurde uns mitder Frage vorgestelit, ob
okuldre Symptome eines Morbus
Behcget vorldgen. Nach Diagnose der
PPRCA stellte sich die Frage, ob eine
unabhingige hereditire Netzhautde-
generation besteht oder ob die PPRCA
mit dem Morbus Behcet zusammen-
héngt.

Uber die PPRCA ist nur wenig be-
kannt, obwohl knapp 100 Fille in der
Literatur erwéhnt sind. Die paraveno-
sen Pigmentierungen treten in der Re-
gel, wie bei unserer Patientin, unbe-
merkt auf, nur in Einzelfillen ist ein
Akutstadium beobachtet worden [4,
10, 22, 27, 35, 40, 56]. Der Netzhaut-
befund bleibt oft iiber Jahre unverin-
dert, nur selten ist eine Progression
beschrieben worden [27, 39]. Die
PPRCA ist meistens in Einzelfillen
aufgetreten. Nur die Befunde von 3 Fa-
milien sprechen fiir eine hereditére Er-
krankung [36, 50, 55]. Es wird vermu-
tet, dafl die PPRCA in den meisten Fil-
len Folge einer retinalen Vaskulitis ist
[29]. Als Ursache dieser Vaskulitiden
sind verschiedene systemische Ent-
ziindungen genannt worden: Tuberku-
lose [4,27], Lues [22] und Masern (10,
40]. Bei einigen Patienten waren Zei-
chen einer akuten Uveitis unklarer Ge-
nese erkennbar [18, 57]. Bei unserer
Patientin lag ein Morbus Behget vor,
der damit erstmals in Verbindung mit
dieser Netzhautverdnderung beschrie-
ben wird. Die Seltenheit der PPRCA
sowie ihre Verbindung mit entziindli-
chen Systemerkrankungen lassen je-
doch vermuten, daB ein Zusammen-
hang der retinalen Verdnderungen mit
dem Morbus Behget besteht.

Die hier beschriebenen Patienten
zeigen, daB sowohl exogene virale und
bakterielle Infektionen als auch Au-
toimmunerkrankungen zu Phinoko-
pien fiihren konnen. Eine Retinopathie
kann sogar nach Impfung mit Masern-,
Mumps- und Rételnimpfstoff entste-
hen [31]. Auch andere retinale Infek-
tionen, wie z.B. eine Toxoplasmose
oder Zytomegalievirusretinitis, gehen
mit pigmentierten Vernarbungen ein-
her, aufgrund der meist regional be-
grenzten Pigmentierungen am Augen-
hintergrund und den typischen Sym-
ptomen in der akuten Phase ist eine

685



Verwechslung mit hereditiren Netz-
hautdegenerationen jedoch unwahr-
scheinlich. Allerdings wurden 7 Pati-
enten beschrieben, die nach abgeheil-
ter beidseitiger umschriebener Toxo-
plasmoseretinochorioiditis das Bild
einer unilateralen Retinitis pigmen-
tosa entwickelten [49]. Onchocerca
volvulus, der Erreger der in bestimm-
ten Gebieten Zentralafrikas sowie Mit-
tel- und Siidamerikas endemischen
FluB3blindheit, kann eine ausgedehnte
Chorioretinitis mit spiterer pigmen-
tierter Vernarbung induzieren [54, 58].
Die Onchozerkase kommt jedoch nur
nach langdauerndem Aufenthaltin den
Endemiegebieten als Differentialdia-
gnose in Betracht [54]. Die hdufigsten
erworbenen infektiosen Netzhautde-
generationen sind durch Masern und
Lues bedingt. Genaue Angaben zur
Héufigkeit sind jedoch nicht zu ma-
chen, da nur selten eine ecindeutige
Diagnose gestellt werden kann [51].

Von den hier genannten, im Laufe
des Lebens erworbenen Netzhautde-
generationen sind konnatale Erkran-
kungen abzugrenzen. Haufigere kon-
natale Infektionen, die mit Netzhaut-
degenerationen einhergehen, sind die
Roételn und die Lues [20, 56]. In bei-
den Fillen sind neben der Netzhautde-
generation in der Regel andere Sym-
ptome vorhanden, und oft ist die In-
fektion der Mutter bekannt.

Weiterhin sind paraneoplastische
Retinopathien zu differenzieren, die
ebenfalls wie Netzhautdegenerationen
aussehen konnen. Sie konnen als
Nachtblindheit [26, 45], Zapfendy-
strophie [7] oder generalisierte Netz-
hautdegeneration [47] auftreten. Da
sich paraneoplastische Retinopathien
in der Regel im Stadium der Metasta-
sierung entwickeln, schlieBen das Feh-
len eines Primértumors sowie die Ab-
wesenheit von allgemeinen Zeichen
einer Tumorerkrankung diese Dia-
gnose praktisch aus.

Die Gefahr der Fehldiagnose einer
hereditiren Netzhautdegeneration bei
Vorliegen einer Phinokopie bestehtei-
nerseits darin, daB} eine mogliche The-
rapie nicht durchgefiihrt wird. Das
Beispiel des Patienten mit Luesretino-
pathie zeigt eindrucksvoll die Wirkung
einer gezielten Behandlung. Auch bei
dem Patienten mit Birdshot-Choriore-
tinopathie wire moglicherweise mit
einer frithzeitigen Therapie eine Sta-
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bilisierung auf einem besseren funk-
tionellen Niveau erreicht worden.
Aber auch in Fillen, bei denen thera-
peutische MaBnahmen nicht erfolg-
reich sind, wie bei der Masernretinitis
oder der PPRCA, hat eine Fehldia-
gnose erhebliche Konsequenzen. Die
Mitteilung dariiber, dal eine vererb-
bare Erkrankung mit Erblindungsri-
siko vorliegt, bedeutet fiir die betrof-
fene Person und ihre Familie eine er-
hebliche psychologische Belastung.
Die Konsequenzen fiir die berufliche
Laufbahn sowie fiir die Familienpla-
nung konnen die soziale Situation der
Patienten tiefgreifend veridndern. Die
Diagnose einer hereditidren Netzhaut-
degeneration muf} daher insbesondere
bei fehlender Familienanamnese im-
mer dahingehend hinterfragt werden,
ob andere, ggf. behandelbare Ursa-
chen fiir eine Netzhautdegeneration
ausgeschlossen sind.

Wir danken Frau C. Mieth und Frau H. Kraus
fiir die Unterstiitzung bei der Durchfiihrung
der elektrophysiologischen Untersuchungen
und Frau E. Behne, Frau E. Polowczyk und
Frau G. Broskamp fiir die Fotografien.
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