Atrophia gyrata

Atrophia gyrata, fortschreitende, aber
behandelbare Netz-Aderhautdegeneration

Friihzeitige Diagnose und Behandlung sind erforderlich.

Eine junge Patientin mit hoher Myopie klagte Uber eine zunehmende
Sehminderung mit Photophobie. In dieser Situation besteht die Gefahr, dass
der Arzt irrtimlich meint, die zunehmende Sehminderung stehe in Zusam-
menhang mit der Myopie, sodass die Fundusperipherie nicht genau unter-
sucht wird. Unbehandelt fiihrt aber eine Atrophia gyrata zur Erblindung.

Losung und Alternativen

Bei dem typischen Krankheitsbild einer Atrophia gyrata zeigen sich rundli-
che, girlandenformig begrenzte atrophische Areale der Netzhaut- Aderhaut
in der mittleren Fundusperipherie. Die Verdnderungen schreiten langsam
fort. Ein zystoides Makuladdem mit Visusminderung, Gesichtsfeldeinen-
gung sowie eine fehlende ERG-Antwort und Nachtblindheit konnen schon
im Kindesalter festgestellt werden.

Es besteht eine Hyperornithindmie, die durch eine reduzierte Aktivitat
des Enzyms Ornithin-Ketosdure- Aminotransferase hervorgerufen wird.

Die Erkrankung wird autosomal-rezessiv vererbt.

Therapie

Eine Enzymaktivierung kann durch eine hohe Zufuhr des Coenzyms Py-
ridoxin (Vitamin B6) erreicht werden. Zusitzlich wird mit einer Diét (Ei-
weif- oder Argininreduktion) versucht, den Ornithinspiegel zu senken.
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O Abb. 1

Atrophia gyrate: scharf begrenzte, schollige Choriokapillaris- und Aderhaut-
Atrophie (aus Augustin 2007)

Weiterfiihrende Tipps

© AZOOR (Akute zonale okkulte duflere Retinopathie); ® Chorioiditis
und Diplopie bei Borreliose; ® Erblindung durch Filariose; ® Progressive
Netzhautnekrose (Akutes Retinales-Nekrose-Syndrom)
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