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Anamnese

Eine 65-jahrige Patientin wird zur weite-
ren Abkldrungbeibestehendem Verdacht
auf ein Aderhautmelanom vom nieder-
gelassenen Augenfacharzt vorgestellt. In
der Anamnese beschreibt die Patientin
eine zunehmende Visusverschlechterung
und Metamorphopsien am rechten Au-
ge. Die Symptome sind vor 4 Wochen
plotzlich aufgetreten. Vor 2 Jahren wurde
eine Kataraktoperation an beiden Augen
durchgefiihrt, ansonsten sind die oph-
thalmologische und internistische Ana-
mnese unauffallig.

Klinischer Befund und
Diagnostik

In der klinischen Untersuchung erreicht
die Patientin eine Sehschérfe von 0,25 cc
amrechten Augeund 1,0 ccamlinken Au-
ge. Der Vorderabschnitt zeigt eine reiz-
freie Pseudophakie beidseits und einen
altersentsprechend unauffilligen Befund

Verfiigbarkeit von Daten und Materialien.
Der Erstautor und alle Koautoren hatten
vollen Zugriff auf alle Daten im Fallbericht
und iibernehmen die Verantwortung fiir die
Integritat der Daten und die Genauigkeit der
Analyse.

Mitwirkende. Jeder Autor bescheinigt, dass er
einen wesentlichen Beitrag zu dem in diesem
Manuskript dargestellten Fall geleistet hat.
C.Zehetnerund G.Haaswarenverantwortlichfiir
die klinische Behandlung des Patienten. MS und
NB haben zur Konzeption, Gestaltung, Analyse
und Interpretation von Daten beigetragen.
R. Angermann, M. Hofer, C. Zehetner, G. Haas,
M. Stattin, N. E. Bechrakis, entwarfen den Artikel
und Uberarbeiteten ihn kritisch auf wichtige
Inhalte. Alle Autoren lasen und genehmigten
dasendgiiltige Manuskript.
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Unklarer Aderhauttumor mit

Blutungen

des hinteren Augenabschnitts am linken
Auge. Bei der Fundusuntersuchung des
rechten Auges zeigt sich am tempora-
len Aquator ein prominenter, subretina-
ler Tumor, mit einer flachen bis nach
zentral auslaufenden subretinalen Fliis-

sigkeit. Zudem zeigen sich eine ausge-
pragte Blutung sowie harte Exsudate am
unteren und zentralen Rand der Lisi-

on, die ebenfalls bis zur Makula reichen
(B Abb. 1).

In der optischen Kohirenztomogra-
phie (OCT) der Makula bestitigt sich
im horizontalen Schnitt eine Pigment-
epithelabhebung (PED) mit subretinaler
Flussigkeit (8 Abb. 2).

In der Spitphase der Ultraweitwin-
kel-Fluoreszenzangiographie (FLA) pri-

Abb. 1 A InderWeitwinkel-Aufnahme présentiert sich temporal ein prominenter subretinaler Tumor
mit einer Blutung an dessen unteren Rand sowie angrenzende harte Exsudate am unteren und zentra-
len Rand. Verwendete Bildgebung: OCT - Heidelberg Spectralis (Heidelberg Engineering, Heidelberg,
Deutschland); Optos 200T x — Optos PLC (Dunfermline, Schottland, GroBbritannien)

Abb. 2 A Das horizontale Schnittbild des OCT bestétigt eine von temporal ausgehende subretinale

Flissigkeit und eine Abhebung der Fovea. Verwendete Bildgebung: OCT — Heidelberg Spectralis (Hei-
delberg Engineering, Heidelberg, Deutschland); Optos 200T x— Optos PLC (Dunfermline, Schottland,
GroRbritannien)
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Abb. 3 A Inder Weitwinkel-Fluoreszenzangiographie zeigt sich in der Spatphase eine Blockade der

choroidalen Fluoreszenzim Bereich des Tumors. Am superioren und nasalen Rand der Blockade deutet
die Hyperfluoreszenz auf eine Vaskularisierung im Bereich der PED hin. Verwendete Bildgebung: OCT
—Heidelberg Spectralis (Heidelberg Engineering, Heidelberg, Deutschland); Optos 200T x — Optos PLC

(Dunfermline, Schottland, GroBbritannien)
Wie lautet lhre Diagnose?

Therapie und Verlauf

Aufgrund des Kklinischen Befundes
und der visusbedrohenden, subretina-
len Fliissigkeit im Bereich der Maku-
la, werden 3 intravitreale Injektionen
2,0mg/0,05ml Aflibercept in 4-wochi-
gem Abstand am betroffenem Auge ver-
abreicht. Nach Abschluss des Therapiere-
gimes, konnen eine deutliche Regression
der hamorrhagischen PED (@ Abb. 4)
und eine Resorption der zentralen sub-
retinalen Fliissigkeit beobachtet werden
(8 Abb. 5). Die Sehschirfe verbessert sich
durch die Behandlung auf 0,63 cc am
behandelten Auge. Auch 12 Monate nach
Abschluss der Therapie bleibt die PEH-
CR-Lision stabil und zeigt kein Rezidiv.

Definition

Die periphere exsudative himorrhagi-
sche Chorioretinopathie (PEHCR) ist
eine degenerative neovaskulire Ader-
hauterkrankung. Sie tritt gehduft bei
Kaukasiern auf und kann sich auch als
bilaterale und symmetrische Storung
bevorzugt in der peripheren temporalen
Retina prisentieren [5]. Das Spektrum
der klinischen Erkrankungsmerkmale
reicht von Pigmentepithelveranderun-
gen, umfangreichen serésen und hi-
morrhagischen PEDs und Atrophien
des retinalen Pigmentepithels (RPE) bis
hin zur Bildung subretinaler Fibrosen
im Endstadium. Grofle Lisionen mit
subretinaler Fliissigkeit und Lipidexsu-

Abb. 4 A Nach Abschluss der intravitrealen Anti-VEGF-Therapie kann in der funduskopischen Un-
tersuchung eine deutliche Regression der hdmorrhagischen PED festgestellt werden. Verwendete
Bildgebung: OCT - Heidelberg Spectralis (Heidelberg Engineering, Heidelberg, Deutschland); Optos
200T x — Optos PLC (Dunfermline, Schottland, GroBBbritannien)

sentiert sich im Bereich der subretinalen
Erhabenheit eine Blockade der choroida-
len Fluoreszenz. Nach nasal und superior
wird diese durch eine diffuse Hyperfluo-
reszenz begrenzt, die eine Vaskularisie-
rung im Bereich der PED aufzeigt. Zu-
satzlich zeigt sich im Bereich der Makula
eine deutliche Hyperfluoreszenz, jedoch
ohne den Hinweis auf eine Leckage in
diesem Bereich (8 Abb. 3).

Zur Quantifizierung der Prominenz
wird ein B-Scan-Ultraschall durchge-
fithrt. In diesem ldsst sich eine echoarme
Masse mit einer Dicke von 3,7 mm ab-
messen.

dation koénnen sich von der Peripherie
bis zum Zentrum ausdehnen. Klinisch
manifestiert sich die PEHCR oft in
einer ausgedehnten, kuppelformigen,
hiamorrhagischen PED, die aufgrund
ihrer Farbe, Grofle und Konfiguration
wie ein peripheres Aderhautmelanom
imponiert. Die Ahnlichkeit zwischen
diesen Krankheitsbildern kann zu di-
agnostischen Schwierigkeiten fiihren,
weshalb die PEHCR zu den hiufigs-
ten Fehldiagnosen des malignen Ader-
hautmelanoms zdhlt. Deshalb wird die
PEHCR in der Literatur auch oft als
Pseudomelanom beschrieben [5].

In den meisten Fillen verlduft die
Erkrankung benigne. In der bisher grof3-
ten angelegten Studie von Shields et al.
wurden lediglich bei 7% der Fille Vi-
susverschlechterungen aufgrund subre-
tinaler Fliissigkeit oder Hamorrhagien
im Bereich der Makula beschrieben [5].
Zur Behandlung einer symptomatischen
PEHCR existieren bislang nur wenige
Berichte iiber den Einsatz von intravi-
trealem Anti-VEGF [3, 4]. In Weitwin-
kelangiographieuntersuchungen zeigen
sich periphere Gefifiverainderungen,
die choroidalen Neovaskularisationen
(CNV) und polypoidalen choroidalen
Neovaskularisationen (PCV) entspre-
chen. Diese vaskuldren Verdnderungen,
die mithamorrhagischen PEDs einherge-
hen kénnen, werden als zugrunde liegen-
de Pathologie der PEHCR interpretiert
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Abb. 5 A Im horizontalen Schnittbild des OCT wird ein gutes Ansprechen der Therapie durch die Re-
sorption der zentralen subretinalen Fliissigkeit bestatigt. Verwendete Bildgebung: OCT - Heidelberg
Spectralis (Heidelberg Engineering, Heidelberg, Deutschland); Optos 200T x — Optos PLC (Dunfermli-
ne, Schottland, GroBbritannien)

[1, 4]. Im vorliegenden Fall zeigt die Ul-
traweitwinkel-Fluoreszenzangiographie

eine Hyperfluoreszenz und eine Lecka-
ge am zentralen und superioren Rand
der Abhebung (8 Abb. 3). Dies ldsst auf
einen aktiven neovaskuliren Prozesses
innerhalb der PEHCR-Lision schlielen.

» Diagnose: Periphere
exsudative hamorrhagische
Chorioretinopathie (PEHCR)

Als Ursache peripherer Neovaskula-
risationen werden eine limitierte Ge-
falversorgung der dufleren Netzhaut
sowie Veridnderungen in der Gefif3-
struktur und Hémodynamik aufgrund
von Hypertonie und anderen kardio-
vaskuldren Risikofaktoren angesehen.
Diese Faktoren konnen eine ischamische
Verdnderungen in der peripheren reti-
nochoroidalen Perfusion verursachen
und eine Neovaskularisation induzie-
ren [2]. Die Mechanismen hinter dem
abnormen Wachstum der peripheren
subretinalen Neovaskularisationen und
die Entwicklung der pathognomoni-
schen hamorrhagischen PEDs bleiben
jedoch spekulativ.

Die Anti-VEGEF-Therapie ist der aktu-
elle Standard zur Behandlung makularer
PEDs. In Zusammenschau der Befunde
wurde aufgrund eines aktiven vaskuldren
Prozessesin der Peripherie Afliberceptals
empirische Therapie eingesetzt.

sen hamorrhagischer Aderhauttumo-
ren.

== PEHCR-Verdnderungen kénnen
beide Augen betreffen und treten
vorwiegend am temporalen Aquator
auf.

== Bildgebende Verfahren wie die
Weitwinkelangiographie kdnnen
CNV- und PCV-artige GefaBkomplexe
im Bereich der PEHCR aufzeigen.

== Bei PEHCR mit hamorrhagischen
PEDs und subretinaler Fliissigkeit,
mit Beteiligung der Makula kann die
intravitreale Anti-VEGF-Therapie eine
effektive Behandlungsoption sein.
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Fazit fiir die Praxis

== Die PEHCR zdhlt als Pseudotumor zu
den wichtigsten Differenzialdiagno-
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Abkiirzungen

CNV Choroidale Neovaskularisation

FLA Fluoreszenzangiographie

OCT  Optische Kohdrenztomographie

PCV  Polypoidale choroidale Vaskulopa-
thie

PED  Pigmentepithelabteilung

PEHCR  Periphere exsudative hdmorrhagi-
sche Chorioretinopathie

RPE Retinales Pigmentepithel

Dieser Fallbericht wurde in Ubereinstimmung mit
den ,good clinical practice” erstellt. Es war keine Zu-
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