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Zusammenfassung

Fragestellung: Die Wegener-Granulomatose
ist eine fokal nekrotisierende, granulo-
matdse Vaskulitis unklarer Atiologie. Sie be-
ginnt mit dem Befall eines umschriebenen
Organs, meist der Lunge und fiihrt schnell

zum Stadium der Generalisation, welche z. B.

durch Nierenversagen letal enden kann.Eine
Mitbeteiligung von Auge und Orbita tritt bei
28-58% der Patienten mit Morbus Wegener
auf. Meist sind hierbei die vorderen Augen-
abschnitte betroffen, deutlich seltener die
hinteren Abschnitte.

Patienten und Methode: Wir prasentieren
eine 65jahrige Patientin, bei der als Friihma-
nifestation eines Morbus Wegener eine Skle-
ritis posterior auftrat.

Ergebnisse: Mit einer Therapie von systemi-
schen Steroiden in Kombination mit Cyclo-
phosphamid konnte die Skleritis posterior
erfolgreich behandelt werden.
SchluBfolgerung: Angesichts der mogli-
cherweise lebensbedrohenden Komplikatio-
nen des Morbus Wegeners ist die friihzeitige
Diagnosestellung und damit rechtzeitige
Therapieeinleitung von Bedeutung. Hierzu
kann die Kenntnis der Skleritis posterior als
mdgliche Erstmanifestation beitragen.
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Skleritis posterior
bei Morbus Wegener

Die Wegener-Granulomatose ist eine
fokal nekrotisierende, granulomatdse
Vaskulitis unklarer Atiologie, die dem
grofien Formenkreis der Immunvasku-
litiden zugeordnet wird. 1931 beschrieb
Klinger [14] erstmals eine seltene gra-
nulomatgse Erkrankung als Sonderform
der Periarteriitis nodosa. Friedrich We-
gener grenzte sie als eigensténdiges Krank-
heitsbild ab und nannte sie 1939 eine,,ei-
genartige rhinogene Granulomatose*
[19]. Die Bezeichnung Wegener-Granu-
lomatose geht indessen unter anderem
auf Godman u. Churg [11] zuriick.

Die klassische Form wird durch fol-
gende Symptomentrias charakterisiert:

* Nekrotisierende Granulome der obe-
ren Luftwege, des unteren Respirati-
onstrakts oder des gesamten Atemsy-
stems

* Eine herdférmige Glomerulitis, die
heute unter dem Begriff rapide progres-
sive Glomerulitis bekannt ist.

* Eine generalisiert auftretende, fokal ne-
krotisierende Vaskulitis der Lunge oder
anderer Organe.

Neben der klassischen Form sind viel-
fach auch limitierte Formen der Wege-
ner-Granulomatose beschrieben worden,
bei denen nicht alle 3 Kriterien gleich-
zeitig erfiillt sind. Eine Beteiligung von Au-
gen und Orbita tritt bei 28-58% der Pa-
tienten mit Wegener-Granulomatose auf
[12]. Sie duBBert sich entweder in Form ei-
ner in die Orbita fortgeleiteten granulo-
matdsen Sinusitis mit Ptosis, Augen-
muskelstérungen und Optikusbeteili-
gung oder in Form einer fokalen Vasku-
litis mit Konjunktivitis, Skleritis, Keratitis,
Uveitis sowie einer granulomatosen Vas-
kulitis der Retina und des N. opticus.

Die Skleritis posterior ist in der Li-
teratur bislang selten mit der Wegener-
Granulomatose in Zusammenhang ge-
bracht worden. Wir présentieren eine
65jdhrige Patientin, bei der eine Skleritis
posterior als Frithmanifestation eines
Morbus Wegeners auftrat.

Patient

Die 65jdhrige Patientin stellte sich im
September 1995 erstmals vor. Subjektive
Symptome waren eine seit 4 Wochen be-
stehende R6tung des rechten Auges ver-
bunden mit in den Hinterkopf ausstrah-
lenden starken Schmerzen sowie eine seit
1/2 Jahr bestehende blutige Nasen-
schleimhautentziindung.

Der Visus betrug 0,8 beidseits und der
Augendruck lag mit rechts 19 und links
16 mmHg im Normbereich. Am rechten
Auge bestand eine geringe Ptosis.

Die Spaltlampenuntersuchung er-
gab am rechten Auge eine sektorférmige
Skleritis mit gemischter Injektion und
Hornhautrandulzera an der oberen Horn-
hauthilfte (Abb. 1). Am Fundus des rech-
ten Auges waren ein subretinaler, gra-
nulomatdser, etwa 6 Papillenfléchen grof3er
Prozef} mittelperipher von 11.30 bis 1.00
Uhr zu sehen (Abb. 2). Das linke Auge
war in allen Augenabschnitten regelrecht.
Das Gesichtsfeld war beidseits unauffal-
lig.

Die Ultraschalluntersuchung des gra-
nulomverdéchtigen Bezirks am rechten

* Vortrag gehalten auf der 94.Tagung der
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Posterior scleritis associated with Wegener’s
granulomatosis

Summary

Background: Wegener’s granulomatosis is a
focal necrotizing granulomatous vasculitis of
unknown etiology. It manifests initially as lo-
calized inflammation, usually of the lungs,
and preceeds to the state of generalisation
which can be life-threatening due to renal
failure. Ocular and orbital involvement oc-
curs in 28-58% of patients with Wegener's
granulomatosis. More often, the anterior
segments of the eye are involved whereas
inflammation of the posterior segments is
quite uncommon.

Patients and methods: We report a case of
posterior scleritis as the initial manifestation
of Wegener’s granulomatosis in a 65-year-
old woman.

Results: Posterior scleritis responded favour-
ably to therapy with systemic steroids and
cyclophosphamide.

Conclusions: Wegener’s granulomatosis can
have a poor prognosis if not diagnosed and
treated in time. Knowledge of posterior
scleritis as a possible presenting symptom
may therefore facilitate early diagnosis and
treatment and prevent progression of the
disease.

Key words
Wegener's granulomatosis - Ocular manifes-

tation of Wegener’s granulomatosis -
Posterior scleritis
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Auge ergab einen Tumor von 2,2 mm Pro-
minenz ohne Anhalt fiir Malignitét.
Serologisch fielen eine signifikante
Erhéhung der fiir den Morbus Wegener
hochspezifischen und sensitiven c-ANCA
auf 29,6 U/ml (Normbereich <70 U/ml)
und eine Erh6hung der BSG auf 40/80 mm
nach Westergren auf. Das HNO-Konsil
bestétigte die blutig-borkige Nasen-
schleimhautentziindung passend zum
Morbus Wegener. Wegen des erhohten
cANCA-Titers wurde von HNO-arztli-
cher Seite der Morbus Wegener als gesi-
chert angesehen und daher auf eine Na-
senschleimhautbiopsie verzichtet. Die in-
ternistische Abkldrung erbrachte keinen

Abb. 1 < Rechtes Auge bei Erstvor-
stellung: sektorformige gemischte
Injektion, Blutungen in die Binde-
haut und Hornhautrandulzera am
oberen Limbus

Abb. 2 « Rechtes Auge bei Erstvorstel-
lung: granulomatdser ProzeR der Choro-
idea mit Atrophien des retinalen Pig-
mentepithels (Pfeil) und fleckformige
weiBliche Veranderungen subretinal
(Pfeilspitze) bei ansonsten unauffalligem
Fundus

Abb. 3 « Rechtes Auge: Skleritis
posterior mit ausgedehnter exsudativer
Amotio retinae

Hinweis auf eine Mitbeteiligung der Lunge,
der Nieren oder anderer Organe und kei-
nen Hinweis auf eine andere Grunder-
krankung.

Beim 2. Wiedervorstellungstermin
wies die Patientin eine Anisokorie L>R
ohne relative afferente Pupillenstérung bei
weiterhin bestehender Ptosis rechts auf.
Ein Enophthalmus bestand nicht (Exoph-
thalmometrie nach Hertel rechtes Auge
18,linkes Auge 17 mm, Basis 96 mm); die
Gesichtsfelder waren beidseits weiterhin
unauffillig. Im neurologischen Konsil
wurde der Verdacht auf ein inkomplet-
tes Horner-Syndrom rechts geduflert. Das
koronare CT nativ und mit Kontrastmittel



erwies sich als unauffillig. Eine weitere
neurologische Abklarung wurde von der S

Patientin abgelehnt. "ﬂ ;‘Il I,/

Unter der daraufhin durchgefiihr- 11 /m
ten Therapie von systemisch 40 mg Me-
)
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augentropfen stiindlich kam es zur deut-
lichen Besserung der Beschwerden mit
Riickgang der Schmerzen, Injektion und
Ptosis am rechten Auge. Die Anisokorie
bildete sich ebenfalls zurtick.

Im Dezember 1995 kam es unter Re-
duktion der Steroiddosis auf 8 mg/Tag
zu einem plétzlichen Visusabfall am rech-
ten Auge auf 1/20 und erneut zu starken
Schmerzen. Das rechte Auge wies eine
sektorformige gemischte Injektion, Horn-
hautrandulzera der oberen Hornhaut-
hilfte und Glaskorperzellen auf. Oph-
thalmoskopisch zeigte sich am rechten
Auge eine exsudative Amotio retinae
(ADb. 3).Das linke Auge war in allen Ab-
schnitten unauffillig geblieben.

Das Gesichtsfeld des rechten Auges
zeigte eine Einschriankung der oberen
Hilfte mit VergroBerung des blinden
Flecks (Abb. 4), wihrend das des linken
Auges regelrecht geblieben war. Der Ver-
dacht auf Skleritis posterior wurde durch
die Ultraschalluntersuchung des rechten
Auges, die eine Verdickung der Sklera
und eine Verbreiterung des Sub-Tenon-
Raums ergab, bestitigt. Fluoreszenzan-
giographisch waren, ebenfalls passend
zur Skleritis posterior,am rechten Auge
in der Frithphase fleckférmige Hypofluo-
reszenzen, in der Spatphase Hyperfluo-
reszenzen, ,pinpoint lesions“ und eine
Papillenhyperfluoreszenz zu beobachten
(Abb. 5, 6), wiahrend das linke Auge un-
auffillig war.

Unter erneuter Steigerung der Stero-
iddosis auf 60 mg/Tag und schrittweiser
Umsetzung auf die Therapie mit Cyclo-
phosphamid 50 mg/Tag kam es am rech-
ten Auge zu einem Visusanstieg auf o,2.
Die Amotio retinae bildete sich zuriick.
Es entwickelten sich eine Sternfalte in
der Makula und temporal der Makula
Atrophien und Proliferationen des reti-
nalen Pigmentepithels (Abb. 7).

i
thylprednisolon téglich und Prednisolon- ‘55/ //////// /'I' )I” Il/fll /

Diskussion

Die Wegener-Granulomatose ist eine sel-
tene Erkrankung mit einer Inzidenz von
1:100000/Jahr [1]. Die klassische Form
beginnt meist mit dem Befall eines um-
schriebenen Organs, hdufig der Lunge
und fithrt schnell zum Stadium der Ge-
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Abb. 4 A Gesichtsfeld rechtes Auge: Einschrankung der oberen Hilfte und VergroBBerung des blinden

Flecks

Abb. 5 > Fluoreszenzangiographie
rechtes Auge in der Friihphase: fleck-
formige Hypo- und Hyperfluoreszen-

zen, verzogerte Aderhautfiillung

Abb. 6 > Fluoreszenzangiographie
rechtes Auge in der Spatphase: fleck-
formige Hyperfluoreszenzen, diffuse

Fluoresceinextravasation, Pinpoint
lesions und eine Papillenhyper-
fluoreszenz, passend zur Skleritis
posterior

neralisation, welche z. B. aufgrund von
Nierenversagen letal enden kann. Vor
Einfithrung der Therapie mit Steroiden
und Zytostatika betrug die mittlere Uber-
lebenszeit der generalisierten Form 5 Mo-
nate [18], wihrend die Prognose der li-
mitierten Form der Wegener-Granulo-
matose jedoch hédufig besser war [3]. In-
zwischen liegt die mittlere Uberlebenszeit
bei einer kombinierten Therapie mit

Steroiden und Zytostatika bei 4,5 Jahren.
Da die Prognose im Einzelfall aber sehr
vom Stadium der Erkrankung bei The-
rapiebeginn abhéngt, wird die Bedeu-
tung der frithzeitigen Diagnosestellung
Kklar.

Eine Mitbeteiligung von Auge und
Orbita ist unspezifisch und betrifft v.a.
die vorderen Augenabschnitte. Hierbei
sind Hornhautrandulzera und Skleritis an-
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terior [9] hdufig erwdhnt worden,im Ge-
gensatz zu einer Beteiligung der hinte-
ren Augenabschnitte, z. B.in Form einer

Tabelle 1
Haufigkeit und Subklassifikation
der Skleritis

Skleritis anterior 98,0%
« Diffus 39,6%
* Noduldr 44,5%
* Nekrotisierend 13,9%

- Mit Entziindung 9,6%

— Ohne Entziindung 4,3%
Skleritis posterior 2,0%
Tabelle 2

AuBere Augenerkrankungen: Kasuistik

Abb. 7 « Rechtes Auge unter Therapie
mit Cyclophosphamid deutliche Riickbil-
dung der Amotio retinae mit Entwick-
lung einer Sternfalte in der Makula und
RPE-Atrophien und Proliferationen tem-
poral der Makula

kombinierten Netz- und Aderhautamo-
tio [15] oder einer nekrotisierenden gra-
nulomat6sen Sklerouveitis [2, 4].

Unabhingig vom Morbus Wegener ist
die Skleritis posterior mit einem Anteil
von 2% aller Skleritisformen (Tabelle 1)
sehr selten.

Neurologische Manifestationen sind
in 22-54% der Patienten mit Wegener-
Granulomatose bekannt [16]. Hierzu
gehoren Ophthalmoplegien und, wie auch
bei dieser Patientin, das Horner-Syndrom
und Ptosis.

Die Diagnosestellung der Wegener-
Granulomatose ist nicht immer einfach.
Die internistischen Differentialdiagno-

Differentialdiagnose der Wegener-Granulomatose

Vaskulitiden

Periarteriitis nodosa

Lupus erythematodes nodosa

Sklerodermie
Dermatomyositis
Riesenzellarteriitis
Sjogren-Syndrom

Schonlein-Henoch-Purpura
Hypersensitivitatsangiitis

Sarkoidose
Berylliose

Granulomatosen

Granuloma gangraenescens

(Midline-Granuloma)
Allergische Granulomatose

Granulomatosen mit

Vaskulitiden Loeffler-Syndrom
Eosinophile Pneumonie

Infektiose Tuberkulose

Granulomatosen Histoplasmose
Kokzidioidomykose
Syphilis

Pulmorenale Syndrome

Goodpasture-Syndrom

Streptokokkenpneumonie mit

Glomerulonephritis
Nasopharyngeale Karzinome

Neoplasmen
Lymphome
Sarkome
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Primare und metastatische Lugentumoren
Lymphogranulomatose und andere Lymphome
mit Lungenbeteiligung

sen sind breit gefichert und reichen bis
zu Neoplasmen [17] (Tabelle 2). Zusitz-
lich erschwert ist die Diagnosefindung,
wenn die limitierte Form des Morbus
Wegeners vorliegt [6]. Das histologische
Bild ist unspezifisch und weist nicht im-
mer die klassische Trias einer granulo-
mat6sen Entziindung mit oder ohne Rie-
senzellen, Gewebsnekrosen und Vaskulitis
auf. Zudem kann auch bei einer wieder-
holten Biopsie das Ergebnis falsch-ne-
gativ sein, so dafd ein fehlender histolo-
gischer Nachweis das Vorliegen einer We-
gener-Granulomatose keinesfall aussch-
lief3t [78]. Kalina et al. fanden die komplette
histologische Trias nur in 54% der Biop-
sien bei Patienten mit gesichertem Mor-
bus Wegener [13]. Deutlich erleichtert
wird die Diagnosestellung durch die 1985
eingefiihrte Bestimmung der antineu-
trophilen zytoplasmatischen Antikérper
(ANCA) [20]. Es handelt sich um Auto-
antikérper gegen zytoplasmatische Be-
standteile von Granulozyten, die mittels
Immunfluoreszenz oder ELISA (Enzyme-
linked-immunosorbent-assay) aus dem
Serum bestimmt werden kénnen. Hier-
bei ist ein ,,zytoplasmatisches“ Firbe-
verhalten (cANCA) hochspezifisch fiir
die Wegener-Granulomatose, wahrend

Tabelle 3
Ophthalmologische Differentialdia-
gnosen zur Skleritis posterior

Vogt-Koyanagi-Harada-Syndrom

AMPPE

Choroidales Himangiom

Choroidale Effusion

Exsudative Amotio retinae anderer Genese
Aderhauttumoren

Tabelle 4

Differentialdiagnosen internisti-
scher Grunderkrankungen bei Skle-
ritis posterior

Rheumatoide Arthritis
Wegener-Granulomatose
Polyarteriitis nodosa

Systemischer Lupus erythematodes
Behget-Syndrom

Pyoderma gangraenosum
Dermatomyositis



ein perinukledres Firbemuster (pANCA)
eher mit einer nekrotisierenden Glome-
rulonephritis und mikroskopischen Po-
lyarteriitis assoziiert wird. Die Spezifitat
der cANCA betrigt bis zu 90% [20]. Die
Sensitivitit reicht, je nach Ausmafd und der
Aktivitdt der Erkrankung, von 50% in
der Friihphase bis zu 100% in der aktiven
Phase der Generalisation [5].

Die Diagnose der Wegener-Granu-
lomatose wurde in dem hier beschriebe-
nen Fall aufgrund der zur Krankheit pas-
senden Klinik einer chronischen bluti-
gen Nasenschleimhautentziindung,
Skleritis und Hornhautrandulzera in
Kombination mit der signifikanten Er-
hohung der cANCA gestellt.

Bei dem Verdacht auf eine Skleritis
posterior sollten von ophthalmologischer
Seite u.a. differentialdiagnostisch auch
Aderhauttumoren in Erwdgung gezogen
werden (Tabelle 3). Von internistischer
Seite ist bei einer Skleritis posterior aufler
Morbus Wegener u.a. die rheumatoide
Arthritis auszuschlieflen (Tabelle 4).

Die Therapie der Wahl zur Behand-
lung der Wegener-Granulomatose stellt
z. Z.das Zytostatikum Cyclophosphamid
entweder allein oder in Kombination mit
Kortikosteroiden dar. Hierbei besteht die
Gefahr einer hohen Nebenwirkungsrate,
die von Leukopenie, hamorrhagischer
Zystitis bis zu Neoplasmen [10] reicht.

Angesichts der ernsten Komplika-
tionen der Wegener-Granulomatose kann
die Kenntnis der Skleritis posterior als
mogliches Frithsymptom zur rechtzeiti-
gen Diagnosestellung und damit geziel-
ten Therapie entscheidend beitragen.

Fazit fiir die Praxis

Die dem Formenkreis der Immunvaskuliti-
den zugeordnete Wegener-Granulomatose
ist eine fokal nekrotisierende granulomatdse
Vaskulitis unklarer Atiologie, bei der hiufig
auch die Augen und die Orbita betroffen
sind.

Klinisch zeigt sich dabei entweder eine
in die Orbita fortgeleitete Sinusitis mit Pto-
sis, Augenmuskelstorungen und Optikusbe-
teiligung oder eine fokale Vaskulitis mit Kon-
junktivitis, Skleritis, Uveitis sowie einer gra-
nulomatosen Vaskulitis der Retina und des
N.opticus. Die Mitbeteiligung von Auge und
Orbita ist jedoch unspezifisch und betrifft
v.a.die vorderen Augenabschnitte, die Skleri-
tis posterior wurde bisher nur selten mit ei-
nem Morbus Wegener in Verbindung ge-
bracht. Diagnostisch wegweisend ist der
Nachweis von cANCA.

Bei Vorliegen einer Skleritis posterior
sollten von ophthalmologischer Seite u.a.
differentialdiagnostisch auch Aderhauttu-
more in Erwdgung gezogen werden.

Therapie der Wahl zur Behandlung der
Wegener-Granulomatose stellt z. Z.das Zy-
tostatikum Cyclophosphamid entweder al-
lein oder in Kombination mit Kortikostero-
iden dar.Dabei besteht jedoch die Gefahr ei-
ner hohen Nebenwirkungsrate, die von Leu-
kopenie, hdamorrhagischer Zystitits bis zu
Neoplasmen reicht.
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