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Trichromatismus

Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Was bedeutet es, wenn man sagt, jemand sei ein ,, Trichromat“?

Dies bezieht sich auf die Leistung bei einem Farbabgleichstest. Bei diesem
Test wird der Teilnehmer gebeten, eine Testfarbe durch Mischen von
Primarfarbenlicht zu erzielen (Anmerkung: nicht durch Mischen von

Farben!).
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Trichromatismus

Ein Trichromat bendtigt drei (daher das ,Tri-“) Lichtquellen — eine
mit kurzer Wellenlange (auch bekannt als Blau),
eines mit mittlerer Wellenlange (= griin) und eines mit langer

Wellenlange (= rot).
(Dies ist der normale Zustand des Farbsehens beim Menschen.)
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Trichromatismus

Was bedeutet es, wenn man sagt, jemand sei ein ,anomaler*”
Trichromat?
Es bedeutet, dass er alle drei farbigen Lichter benétigt, um die

Farbanpassung vorzunehmen,

dass sich jedoch die relativen Intensitaten der Lichter erheblich von
denen unterscheiden, die Menschen mit normalem Farbsehen
wahrnehmen (welche Farbe ungewdhnlich intensiv ist, hangt davon
ab, welche Art von anomaler Trichromasie vorliegt).
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Dichromatismus

Was bedeutet es, wenn man sagt, jemand sei dichromatisch?
Es bedeutet, dass er beim Farbtest jede Testfarbe mit nur zwer Lichtquellen
nachstellen kann. (Welche beiden, hangt von der Form der Dichromasie ab, aber

die fehlende Farbe ist fast nie Blau.)

Was sagt die Tatsache, dass ein Dichromat jede Farbe mit nur zwei Primérfarben

nachbilden kann, (ber seine Zapfen aus?
Sie deutet darauf hin, dass seine Zapfen nur zwei Photopigmente besitzen, nicht

drei wie die Zapfen bei Trichromaten
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UlIIAIlITUVUTITIVI . @V/VUVT QV/ &VUV

ERG (pERG) )
CErG)”

ffERG: Zeigt die Reaktion der gesamten Netzhaut auf Blitzreize
mfERG: ErsteIIt eine topograflsche Karte der zentralen Zapfenzellfunktion

W/e funkt/on/ert e/n mfERG?
Anstatt die gesamte Netzhaut zu beleuchten, beschranken sich die mfERG-Lichtimpulse auf

kleine, sechseckige Bereiche der Makula. Durch die Unterteilung der Makula in Sechsecke und
die systematische Untersuchung jedes einzelnen Bereichs kann das mfERG den

Funktionszustand der Makula erfassen.
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

Stabchen-
Monochromatismus

Stabchen-Monochromatismus

--Keine Zapfen vorhanden — echte
Farbenblindheit

-- immer vorhanden
--Sehschéarfebereich:

Né&chste Fragen

--ERG:
--Zapfenreaktion:
--Stabchenreaktion:
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Zapten- (Farb-)Erkrankung _Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) NI

Monochromatismus Stabchen-Monochromatismus

Stibchen- --Keine Zapfeq vorhanden — echte
Monochromatismus Farbenbllndhelt'
-- immer vorhanden
--Sehschéarfebereich:
--ERG:
--Zapfenreaktion:

--Stabchenreaktion:



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Normal Stabchenmonochromatis
= mus
E -
Dark-adapted 3 100
0.01ERG 3 -
E====) Rod response EL 0 -
':E =
=100 =

Beim Stabchen-Monochromatismus ist die Stabchenreaktion (relativ)
normal

Stdbchenmonochromatismus:
ERG

2026 - Angeborene/stationare Netzhauterkrankung - Original: Steven B. Flynn, MD, PhD - Bearbeitung: Dr. med. A. Assaf, Dr. med. W. Alkabouni - Gepruft: Prof. A. Wolf

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITATS
KLINIKUM
ulm

55



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Normal Stibchen-
200 — Monochromatismus
E -
Dark-adapted 3 100
0.01ERG S -
Rod response EL 0 -
.:E -
=100 =
150 =
. -
Light adapted E’l 100
3.0 ERG 2 -
‘ iy E‘ 0 — _ -
response <
i ! | T | I T T T 1
0 50 100 150 200 1] 50 100 150 200
Time [msec] Time [msec]

Die Zapfenreaktion ist jedoch, wie erwartet, praktisch nicht vorhanden

Stdbchenmonochromatismus:
ERG
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/

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

Stabchen-
Monochromatismus

Stabchen-Monochromatismus

--Keine Zapfen vorhanden — echte
Farbenblindheit
-- immer vorhanden
--Sehschéarfebereich:
--ERG:
--Zapfenreaktion:
--Stabchenreaktion:

Klassisches Erscheinungsbild eines Stdbchen-

Monochromatismus:

zwei Worter

und

und
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Zapten- (Farb-)Erkrankung _Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) NI

Monochromatismus Stabchen-Monochromatismus
--Keine Zapfen vorhanden — echte
Farbenblindheit
-- immer vorhanden
--Sehschéarfebereich:
--ERG:
--Zapfenreaktion:
--Stabchenreaktion:

Stabchen-
Monochromatismus

Klassisches Erscheinungsbild eines Stabchen-
Monochromatismus:

-- Schlechte Sehscharfe und

-- Nystagmus und

-- Lichtempfindlichkeit
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie

Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: ?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie

Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie
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Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal

--Es sind nur | 13 klar

Zapfen vorhanden
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

v
Monochromatismus

Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal
—Blauzapfen-Monochromasie --Es sind nur blaue Zapfen vorhanden
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung
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Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie
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Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal

--Es sind nur blaue Zapfen vorhanden
--Sehscharfe in der Regel bei etwa... ?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie
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Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal

--Es sind nur blaue Zapfen vorhanden
--Sehscharfe in der Regel bei etwa ...
20/80
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie

--Sehscharfe in der Regel bei etwa =
20/80

Warum ist die Sehschérfe besser als bei vielen
Stdbchen-Monochromaten?
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Zapten- (Farb-)Erkrankung Siabohen-Ertrankung (Nachisicht) [N

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie
--Sehscharfe in der Regel bei etwa =
20/80

Warum ist die Sehschérfe besser als bei vielen

Stabchen-Monochromaten?
Weil alle Monochromatiker mit blauen Zapfen Uber

eine Reihe funktionierender Zapfen verfugen
(insbesondere die blauen)
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie
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Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal

--Es sind nur blaue Zapfen vorhanden
--Sehscharfe in der Regel bei etwa ...
20/80

--Diagnose mittels spezieller ...
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie

A
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Blauzapfen-Monochromasie
--Vererbung: X-chromosomal

--Es sind nur blaue Zapfen vorhanden
--Sehscharfe in der Regel bei etwa ...
20/80

--Diagnose mittels
spezialisierter...Farb-ERG
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/

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie

Was sind die Befunde der Farb-ERG-

Untersuchung bei Blauzapfen-
Monochromasie?

..
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

v
Monochromatismus

—Blauzapfen-Monochromasie

Was sind die Befunde der Farb-ERG-

Untersuchung bei Blauzapfen- A
Monochromasie? '

Es Uberrascht vielleicht nicht, dass die
Befunde eine normale Reaktion der blauen
Zapfen sowie fehlende oder stark
abgeschwachte Reaktionen der grinen und
roten Zapfen umfassen
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Zapten- (Farb-)Erkrankung _Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) NI

v
Monochromatismus

Blauzapfen-Monochromasie

--Vererbung: X-chromosomal
—Blauzapfen-Monochromasie --Es sind nur blaue Zapfen vorhanden

--Sehscharfe in der Regel bei etwa ...

20/80

--Diagnose mittels

spezialisierter...Farb-ERG

Klassisches Erscheinungsbild des Blauzapfen-

Monochromasie:
| zwei Worter | und
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v
Monochromatismus

Blauzapfen-Monochromasie

--Vererbung: X-chromosomal
—Blauzapfen-Monochromasie --Es sind nur blaue Zapfen vorhanden

--Sehscharfe in der Regel bei etwa ...

20/80

--Diagnose mittels

spezialisierter...Farb-ERG

Klassisches Erscheinungsbild des Blauzapfen-
Monochromasie: . ,
-- Schlechte Sehscharfe und } (Ja, genau wie beim

- Nystagmus und Stabchen-
- Lichtempfindlichkeit Monochromatismus)
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen, die sich sehr friih im Leben mit schlechter
Sehschérfe, Nystagmus und Photophobie zeigen... Es gibt zwar
viele, aber welche anderen fallen Ihnen als Erstes ein?
--Stabchen-Monochromatismus

--Blauzapfen-Monochromasie
-9

-2
-2

- Schlechte Sehscharfe\und

Rhotophobie
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen, die sich sehr friih im Leben mit schlechter
Sehschérfe, Nystagmus und Photophobie zeigen... Es gibt zwar
viele, aber welche anderen fallen Ihnen als Erstes ein?
--Stabchen-Monochromatismus

--Blauzapfen-Monochromasie

--Albinismus

--Aniridie

--Leber’sche kongenitale Amaurose

- Schlechte Sehscharfe\und

Rhotophobie
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

Gute

-—Sehleshis-Sehschéarfe und Wenn ein Patient Nystagmus und eine gute

-- Nystagmus

L S

Sehkraft aufweist, an welcher Erkrankung
leidet er/sie dann héchstwahrscheinlich?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

Gute

--—Schlachis-Sehscharfe und Wenn ein Patient Nystagmus und eine gute

-- Nystagmus

L S

Sehkraft aufweist, an welcher Erkrankung
leidet er/sie dann héchstwahrscheinlich?
Angeborener motorischer Nystagmus

A
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Was ist, kurz gesagt, angeborener motorischer
Nystagmus ?

e héchstwahrscheinlich?
Angeborener motorischer Nystagmus

-- Nystagmus

L S
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/ Lehre Augenheilkunde
u E%fﬁﬁ%ﬂ
Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Was ist, kurz gesagt, angeborener motorischer

Nystagmus ?
Ein Nystagmus, der in den ersten Lebensmonaten
auftritt und weder auf eine sensorische noch auf eine

ZNS-Pathologie zurtickzufihren ist

-~Sghlechie-Sehscharf € dann héchstwahrscheinlich?
Angeborener motorischer Nystagmus

-- Nystagmus

Licy ndlichko
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Was ist, kurz gesagt, angeborener motorischer
Nystagmus ?

Ein Nystagmus, der in den ersten Lebensmonaten
auftritt und weder auf eine sensorische noch auf eine
ZNS-Pathologie zurtickzufihren ist

Ist der Nystagmus vertikal, horizontal oder beides/eines
von beiden?

-~Sghlechie-Sehscharf € dann héchstwahrscheinlich?
Angeborener motorischer Nystagmus
-- Nystagmus

Licy ndlichko
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Zapten- (Farb-)Erkrankung _Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) NI

Was ist, kurz gesagt, angeborener motorischer
Nystagmus ?

Ein Nystagmus, der in den ersten Lebensmonaten
auftritt und weder auf eine sensorische noch auf eine
ZNS-Pathologie zurtickzufihren ist

Ist der Nystagmus vertikal, horizontal oder beides/eines
von beiden?

Er ist praktisch immer [

Gute
-=Schlechte-Sehscharf ipaTThr am wahrscheinlichsten vor?
Angeborener motorischer Nystagmus
-- Nystagmus

Licy ndlichko
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Zapten- (Farb-)Erkrankung _Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) NI

Was ist, kurz gesagt, angeborener motorischer
Nystagmus ?

Ein Nystagmus, der in den ersten Lebensmonaten
auftritt und weder auf eine sensorische noch auf eine
ZNS-Pathologie zurtickzufihren ist

Ist der Nystagmus vertikal, horizontal oder beides/eines

von beiden?
Er ist praktisch immer horizontal

Gute
-=Schlechte-Sehscharf ipaTThr am wahrscheinlichsten vor?
Angeborener motorischer Nystagmus
-- Nystagmus

Licy ndlichko
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

ulm

Was ist, kurz gesagt, angeborener motorischer Nystagmus ?
Ein Nystagmus, der in den ersten Lebensmonaten auftritt und
weder auf eine sensorische noch auf eine ZNS-Pathologie
zurtickzufthren ist

Ist der Nystagmus vertikal, horizontal oder beides/eines von

beiden?
Er ist praktisch immer horizontal

Faustregel: Wenn ein Patient Nystagmus und eine gute
Sehscharfe aufweist, handelt es sich um einen angeborenen
motorischen Nystagmus

Gute e D
-=Sghlechia-Sehscharfe € dann héchstwahrscheinlich?
Angeborener motorischer Nystagmus
-- Nystagmus

Liy ndliohio
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

auch bekannt als... .
n-Monochromasie

AbschlieBend sei angemerkt, dass der Blauzapfen-

Monochromasie auch als
-Monochromasie
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

S-Zapfen .
—-B-I-au-zepp#en-Monochromasw

AbschlieBend sei angemerkt, dass der Blauzapfen-

Monochromasie auch als
S-Zapfen-Monochromasie

A

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITATS
KLINIKUM
ulm




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

/

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

v
Monochromatismus

S-Zapfen .
—-B-I-au-zepp#en-Monochromasw

S-Zapfen-Monochromasie
Warum wird er auch als S-Zapfen-Monochromasie

bezeichnet? Woflir steht das ,S*“?
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Zapten- (Farb-)Erkrankung _Stabehen-Erkrankung (Nachtsicht) IS

v
Monochromatismus

S-Zapfen

—Blauzapten-Monochromasie

S-Zapfen-Monochromasie
Warum wird er auch als S-Zapfen-Monochromasie

bezeichnet? Woflir steht das ,S*“?
Wie bereits in der Folienreihe erwahnt, hat blaues Licht eine

kurze Wellenlange,
daher werden Blauzapfen auch als kurzwellige Zapfen

bezeichnet — kurz S-Zapfen
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

v
Monochromatismus

S-Zapfen .
—-B-I-au-zepp#en-Monochromasw

AbschlieBend: Beachten Sie, dass der Blauzapfen-
Monochromasie auch als

~ - nmE _

Gibt es auBer der Tatsafchiei,' dass diese Erkrankung zwei Namen
hat, noch einen weiteren Grund, warum die Kenntnis des Begriffs
S-Zapfen-Monochromasie bemerkenswert ist?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

v
Monochromatismus

S-Zapfen

—Blatzapten-Monochromasie

AbschlieBend: Beachten Sie, dass der Blauzapfen-
Monochromasie auch als

~ - nmE _

Gibt es auBer der Tatsache, dass diese Erkrankung zwei Namen
hat, noch einen weiteren Grund, warum die Kenntnis des Begriffs
S-Zapfen-Monochromasie bemerkenswert ist?

Ja, den gibt es, und zwar diesen: Um sicherzustellen, dass der S-
Zapfen-Monochromasie nicht mit dem ahnlich benannten, aber
vollig anderen Zustand, dem Enhanced S-Cone-Syndrom,

verwechselt wird
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Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere Bezeichnung
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndrom*?

, der@ed S-Cone-S@
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Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere Bezeichnung
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndrom*?
Goldmann-Favre-Syndrom

, der@ed S-Cone-S@
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere Bezeichnung
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndrom*?

Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

, der@ed S-Cone-S@
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere Bezeichnung
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndrom*?

Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?
Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a

la RP

, der@ed S-Cone-S@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei ) Inwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei plnwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das ,Enhanced S-Cone-Synd~ Stabchen: ?
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei ) Inwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das .Enhanced S-Cone-Syndr_ Stabchen: Nicht funktlonsfahlg
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei plnwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndr™ Stabchen: Nicht funktionsfahig
Goldmann-Favre-Syndrom — Rot-/Grin-Zapfen: ?

Um welche Art von Erkrankung he...c.c.. —— ... e ..

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei ) Inwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndr~ Stébchen: Nicht funktionsfahig
Goldma{’nn-Favre-Syndrom — Rot-/Grin-Zapfen: Verringerte Anzahl

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei ) Inwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndr™ Stabchen: Nicht funktionsfahig
Goldme{’nn-Favre-Syndrom — Rot-/Griin-Zapfen: Verringerte Anzahl

— Blaue Zapfen: ?
Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei ) Inwiefern sind die Photorezeptoren betroffen?
fiir das .Enhanced S-Cone-Syndr_ Stabchen: Nicht funktlonsfahlg
. — Rot-/Griin-Zapfen: Verringerte Anzahl
Goldmann-Favre-Syndrom
4 _ Blaue Zapfen: Erhéhte Anzahl

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei |
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei |
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?
— Stabchenreaktion: ?

, der@ed s-Cone-s@
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei | . . . i
fiir das ,Enhanced S-Cone-Syndr"StabChe“: Nicht funktionsfahig

Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?
Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a

la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?
— Stabchenreaktion: Nicht nachweisbar

, der@ed s-Cone-s@

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITATS
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ulm
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei |
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?
— Stabchenreaktion: nicht nachweisbar
— Reaktion der Rot-/Griin-Zapfen:

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei |
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar . :
Goldmann-Favre-Syndrom --Rot-/Griin-Zapfen: Verringerte Anzahl

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?

— Stabchenreaktion: Nicht nachweisbar
— Reaktion der Rot-/Grin-Zapfen:
abgeschwacht

, der@ed s-Cone-s@
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung - Siabohen-Ertrankung (Nachisich) IS

Apropos Erkrankungen mit zwei |
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?

— Stabchenreaktion: Nicht nachweisbar
— Reaktion der Rot-/Grin-Zapfen:
abgeschwacht

— Blaue Zapfen:

, der@ed s-Cone-s@
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei |
fiir das ,,Enhanced S-Cone-Synar
Goldmann-Favre-Syndrom B
--Blaue Zapfen: Erhéhte Anzahl
Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?

Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse Photorezeptordystrophie“ a
la RP

Wie sehen die ERG-Befunde aus?

— Stabchenreaktion: Nicht nachweisbar

— Reaktion der Rot-/Griin-Zapfen:
abgeschwacht

— Blaue Zapfen: verstarkt (daher der Name
des Syndroms)

, der@ed s-Cone-s@

Lehre Augenheilkunde
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Nicht betroffene Person Patient mit verstarktem Enhanced S-Cone-
Syndrom

Blaer Reiz ‘—ﬂ/\’\———ﬂ—’-’ ~_\_/.\

Full-field-ERG als Reaktion auf Farbreize bei einer nicht betroffenen Person und
einem Patienten mit verstarktem Enhanced S-Cone-Syndrom. Beachten Sie,
dass bei dem Patienten die Reaktionen auf blaue Reize starker sind als bei der
nicht betroffenen Person. Beachten Sie ferner, dass die Reaktion des Patienten auf

den roten Reiz praktisch nicht vorhanden ist.

A

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITATS
KLINIKUM
ulm
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere

Bezeichnung fiir das ,,Enhanced S-Cone-Syndrom*?
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?
Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse
Photorezeptordystrophie® a la RP

Wie duBert sich diese Erkrankung?

, der@ed s-Cone-s@

Lehre Augenheilkunde
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere
Bezeichnung fiir das ,,Enhanced S-Cone-Syndrom*?
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?
Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse
Photorezeptordystrophie® a la RP

Wie duBert sich diese Erkrankung?
Mit verminderter Sehscharfe sowie Nachtblindheit

, der@ed s-Cone-s@

Lehre Augenheilkunde
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung | Stabchen-Erkrankung (Nachtsicht) -

Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere
Bezeichnung fiir das ,,Enhanced S-Cone-Syndrom*?
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?
Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse
Photorezeptordystrophie® a la RP

Wie duBert sich diese Erkrankung?
Mit verminderter Sehscharfe sowie Nachtblindheit

Wie sieht das Enhanced-S-Cone-Syndrom in der Funduskopie aus?

, der@ed s-Cone-s@

Lehre Augenheilkunde
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Lehre Augenheilkunde

Zapten- (Farb-)Erkrankung Siabohen-Ertrankung (Nachisicht) [N

Apropos Erkrankungen mit zwei Namen... Wie lautet die andere
Bezeichnung fiir das ,,Enhanced S-Cone-Syndrom*?
Goldmann-Favre-Syndrom

Um welche Art von Erkrankung handelt es sich dabei?
Das BCSC-Retina-Buch bezeichnet es als ,diffuse
Photorezeptordystrophie® a la RP

Wie duBert sich diese Erkrankung?
Mit verminderter Sehscharfe sowie Nachtblindheit

Wie sieht das Enhanced-S-Cone-Syndrom im FF aus?

Im Gegensatz zum relativ normalen Erscheinungsbild des hinteren Pols
beim S-Zapfen-Monochromasie ist der hintere Pol beim Enhanced-S-Cone-
Syndrom eindeutig abnormal — Retinoschisis sowie RP-ahnliche
Veranderungen sind die Regel

, der@ed s-Cone-s@
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Enhanced S-Cone-Syndrom

2026 - Angeborene/stationare Netzhauterkrankung - Original: Steven B. Flynn, MD, PhD - Bearbeitung: Dr. med. A. Assaf, Dr. med. W. Alkabouni - Gepruft: Prof. A. Wolf
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A
/\ Lehre Augenheilkunde

KLINIKUM
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Zapfen- (Farb{lfrkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Trichromatismus Dichromatismus ? ?
Monochrc;'matismus

<

Zwei allgemeine Kategorien,
keine spezifischen
Erkrankungen
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/\

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

/N

Trichromatismus Dichromatismus

v
Monochromatismus

Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
normal
>

A

Lehre Augenheilkunde
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Angeborene/stationare Netzhauterkrankung
A
\ Lehre Augenheilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung
A
\ Lehre Augenheilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Wofir steht CSNB in diesem
Zusammenhang?




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung
A
\ Lehre Augenheilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB
Woflir steht CSNB in diesem

Zusammenhang?
Kongenitale stationare Nachtblindheit




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung
A
\ Lehre Augenheilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Vorwarnung: Wir werden bald sehen, dass der Fundus bei CSNB
zwar streng genommen normal erscheint, der hintere Pol jedoch
moglicherweise nicht!
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Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten =



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

T

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

Lehre Augenheilkunde
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Angeborene/stationare Netzhauterkrankung
\ X
Lehre Augenheilkunde
Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-

chromosomal
--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

[zwei Zelltypen]
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\ X
Lehre Augenheilkunde
Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-

chromosomal
--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

Photorezeptoren und Bipolarzellen
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Zum ZNS

Axone der \
Ganglienzellen

Ganglienzellen

. Bipolare {:
Zellen

Die Pathologie der CSNB liegt an der Schnittstelle >

T

zwischen PR- und Bipolarzellen

\ / Photorezeptoren

Die Photorezeptoren, Bipolar- und Ganglienzellen bilden den vertikalen
Netzhautpfad — vertikal in dem Sinne, dass es sich um den direkten Weg von der
Lichtstimulation zu den Verarbeitungszentren des Zentralnervensystems handelt.

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITATS
KLINIKUM
ulm
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Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
u KLINIKUM

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: ?
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Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
u KLINIKUM

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
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Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
u KLINIKUM

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen

--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200

--Refraktionsfehler: In der Regel... ?



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
u KLINIKUM

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen

--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200

--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
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Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

20/200 ﬁ Wenn die Sehschérfe bei CSNB schlecht ist,

--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit liegt dies in der Regel an der (starken)
Kurzsichtigkeit und nicht an den

Photorezeptoren
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Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
u KLINIKUM

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen

--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200

--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit

--Tritt im Kindesalter auf mit:
--?

-2
-2
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Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
u KLINIKUM

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:

--Nystagmus

--Verminderte Sehkraft

--Nyktalopie
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\ Lehre Au;e?heilkunde
. U EE{:SSQ‘;}“
Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
CSNB

Was ist Nyktalopie ?

--Nyktalopie
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\ Lehre Au;e?heilkunde
Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
noeraI
CSNB

Was ist Nyktalopie ?
Nachtblindheit

--Nyktalopie
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\ Lehre Au;_:;enheilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Was ist Nyktalopie ?
Nachtblindheit

--Nyktalopie .
Viele Kinder mit CSNB klagen nicht (iber Nyktalopie.

Warum nicht?
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\ Lehre Au;;en;eilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) "

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Was ist Nyktalopie ?
Nachtblindheit

--Nyktalopie
Viele Kinder mit CSNB klagen nicht (iber Nyktalopie.

Warum nicht?

Da sie ihr ganzes Leben lang eine extrem schlechte
Nachtsicht hatten,

erscheint es ihnen normal — sie kennen es nicht anders
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Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

KLINIKUM
ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:

--Nystagmus

--Verminderte Sehkraft

--Nyktalopie
--Klassifiziert nach...[Psychophysikalischer Test]
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Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

KLINIKUM
ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:

--Nystagmus

--Verminderte Sehkraft

--Nyktalopie
--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster
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T

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

@kotopischen ERG-M@

Mit anderen Worten: das an Dunkelheit angepasste ERG. (Denken Sie daran, dass CSNB-Patienten

gerade im Dunkeln Schwierigkeiten haben.)
Anomalien des photopischen oder an Licht angepassten ERG treten bei CSNB ebenfalls auf, sind

iedoch wesentlich subtiler,

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITETS
KLINIKUM
ulm
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Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

KLINIKUM
ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:
--Nystagmus
--Verminderte Sehkraft
--Nyktalopie
--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster
--Haufigstes Muster: ?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...
Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:
--Nystagmus
--Verminderte Sehkraft
--Nyktalopie
--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster
--Haufigstes Muster: Negatives ERG
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:

--Nystagmus

--Verminderte Sehkraft

--Nyktalopie
--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster

--Haufigstes Muster: Negatives ERG

--Negatives ERG =
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB
--Verschiedene Vererbungsmuster; am haufigsten = X-
chromosomal

--Pathologie: Kommunikationsstorung zwischen...

Photorezeptoren und Bipolarzellen
--Sehscharfebereich: 20/20 — 20/200
--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit
--Tritt im Kindesalter auf mit:

--Nystagmus

--Verminderte Sehkraft

--Nyktalopie
--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster

--Haufigstes Muster: Negatives ERG

--Negatives ERG = groB3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Normal u i

Lichtblitz

m

Normal
a-Welle

Bei einem normalen ERG ist die B-
Welle deutlich gréBer als die A-Welle
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Normal

Lichtblitz

m

Normal
a-Welle

Bei einem normalen ERG ist die B-
Welle deutlich gréBer als die A-Welle

Lichtblitz

|

e

(Relativ)
normal
a-Welle

CSNB

,Negativ*
b-Welle

Die b-Welle wird als ,negativ“ bezeichnet,
wenn sie kleiner ist als die a-Welle, wie es
bei CSNB der Fall ist
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Eine weitere Erkrankung — zwar nicht hdufig, aber

héufiger als CSNB — zeigt ebenfalls ein negatives
ERG. Um welche Erkrankung handelt es sich?

NIANS I I IV LY DI i e L

-'-Hé'tufigstes Maé'fé}:vﬂlégatives ERG
--Negatives ERG = groBe a-Welle, kleinere b-Welle
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Eine weitere Erkrankung — zwar nicht hdufig, aber
héufiger als CSNB — zeigt ebenfalls ein negatives
ERG. Um welche Erkrankung handelt es sich?

XLR

“TINIaoolli4aioi L iiavull... UTlll O[\ULU'.JIOUI ICII L1 INATIVIUOLUI

--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = groBe a-Welle, kleinere b-Welle
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Eine weitere Erkrankung — zwar nicht hdufig, aber
héufiger als CSNB — zeigt ebenfalls ein negatives
ERG. Um welche Erkrankung handelt es sich?

XLR

Wofir steht XLR in diesem Zusammenhang?

“TINIaoolli4aioi L iiavull... UTlll O[\ULU'.JIOUI ICII L1 INATIVIUOLUI

--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = groBe a-Welle, kleinere b-Welle
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Eine weitere Erkrankung — zwar nicht hdufig, aber
héufiger als CSNB — zeigt ebenfalls ein negatives
ERG. Um welche Erkrankung handelt es sich?
XLR

Wofir steht XLR in diesem Zusammenhang?
X-chromosomale Retinoschisis

“TINIAoollZivi L liavll... UTlllil OI\ULU'JIOUI ICIT L1 INATIVIUOLUI
--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = groBe a-Welle, kleinere b-Welle
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Lichtblitz

XLR-Patient l

Negative b-Welle

a-Welle

X-chromosomale Retinoschisis: ERG
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T

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Eine weitere Erkrankung — zwar nicht haufig, aber
hauf/ger als CSNB ze/gt ebenfalls ein negatlves

Ef g Bevor wir t/efer e/nste/gen Was bedeutet Ret|nosch|3|s in diesem Zusammenhang?

Wofiir steht XLR in_dissem-Lusammenhang?

X-chromosomalé
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--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = grol3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Eine weitere Erkrankung — zwar nicht hdufig, aber
hauf/ger als CSNB ze/gt ebenfalls ein negatlves

Ef g Bevor wir t/efer e/nste/gen Was bedeutet Ret|nosch|3|s in diesem Zusammenhang?
Eine Spaltung innerhalb der Schichten der neurosensorischen Netzhaut

--Haufigstes Musfer: NegativesERG
--Negatives ERG = grol3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Normal retina

Retina from
patient with XLRS

X-chromosomale Retinoschisis
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Was wird — zu Recht — mit dem Begriff ,juvenil® oben
impliziert?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Was wird — zu Recht — mit dem Begriff ,juvenil® oben
impliziert?

Dass sich die Erkrankung frih im Leben manifestiert
(tatsachlich ist sie
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

Was wird — zu Recht — mit dem Begriff ,juvenil® oben
impliziert?

Dass sich die Erkrankung frih im Leben manifestiert
(tatsachlich ist sie angeboren)

Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Lehre Augenheilkunde
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in Muster, +/- peripherer
Schisis
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in radialem Muster, +/- peripherer

Schisis
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

o .~ Welche Schichten der Netzhaut sind von der

Schisis

Lehre Augenheilkunde
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Lehre Augenheilkunde

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:

o .~ Welche Schichten der Netzhaut sind von der

Schisis Hauptséchlich Abb. Jund [ Abb. | (makular); | Abb. | und
Abb. | (in der Peripherie)
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Welche Schichten der Netzhaut sind von der

Schisis

Hauptsé&chlich INL und OPL (makular); GCL und
NFL (in der Peripherie)
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

o .~ Welche Schichten der Netzhaut sind von der

Schisis Hauptséachlich INL und OPL (makular); GCL und
NFL (in der Peripherie)

Bei welchem Anteil der XLR-Patienten tritt eine
Fovea-Schisis auf?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

o .~ Welche Schichten der Netzhaut sind von der
Mit einer Makulaschisis i gepjsis betroffen?
Schisis Hauptséachlich INL und OPL (makular); GCL und
NFL (in der Peripherie)

Bei welchem Anteil der XLR-Patienten tritt eine
Fovea-Schisis auf?
Im Wesentlichen alle
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C

A: Die Farbfundusaufnahme zeigt das charakteristische Muster einer Makulaschisis, ein Befund, der
konsistenter ist als periphere Veranderungen. Vertikale (B) und horizontale (C) OCT-Scans zeigen
Schisis-Raume in den mittleren Schichten der Makula.

X-chromosomale
Retinoschisis
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X-chromosomale juvenile Retinoschisis: Foveale Zysten
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in radialem Muster, +/- peripherer

Schisis

Wie zeigt sich die Erkrankung klinisch?




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in radialem Muster, +/- peripherer

Schisis

Wie zeigt sich die Erkrankung klinisch?

Mit S o | verminderter Sehschérfe im [ Lebensphase
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in radialem Muster, +/- peripherer

Schisis

Wie zeigt sich die Erkrankung klinisch?
Mit einer leicht verminderten Sehscharfe im Kindesalter
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in radialem Muster, +/- peripherer
Schisis

Wie zeigt sich die Erkrankung klinisch?
Mit einer leicht verminderten Sehschéarfe im Kindesalter. Im
Laufe der Zeit sinkt die Sehschéarfe auf etwa | Snellen
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Unter welchem anderen (sehr dhnlichen) Namen ist die X- 3
chromosomale Retinoschisis (XLR) bekannt?
X-chromosomale juvenile Retinoschisis (XLJR)

Wie zeigt sich dies in der Funduskopie?
Mit einer Makulaschisis in radialem Muster, +/- peripherer
Schisis

Wie zeigt sich die Erkrankung klinisch?
Mit einer leicht verminderten Sehschéarfe im Kindesalter. Im
Laufe der Zeit sinkt die Sehschéarfe auf etwa 20/200.
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A
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Eine weitere Erkrankung &uBert sich durch Nachtblindheit,
und das ERG zeigt Muster, die mit denen der CSNB identisch
sind. Daher steht diese Erkrankung ganz oben auf der
Differentialdiagnose fiir CSNB. Um welche Erkrankung
handelt es sich?

--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster
--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = grol3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Eine weitere Erkrankung &uBert sich durch Nachtblindheit,
und das ERG zeigt Muster, die mit denen der CSNB identisch
sind. Daher steht diese Erkrankung ganz oben auf der
Differentialdiagnose fiir CSNB. Um welche Erkrankung
handelt es sich?

MAR

--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster
--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = grol3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Eine weitere Erkrankung &uBert sich durch Nachtblindheit,
und das ERG zeigt Muster, die mit denen der CSNB identisch
sind. Daher steht diese Erkrankung ganz oben auf der
Differentialdiagnose fiir CSNB. Um welche Erkrankung
handelt es sich?

MAR

Wofir steht MAR in diesem Zusammenhang?
--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster

--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = grol3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Lehre Augenheilkunde

ulm

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Eine weitere Erkrankung &uBert sich durch Nachtblindheit,
und das ERG zeigt Muster, die mit denen der CSNB identisch
sind. Daher steht diese Erkrankung ganz oben auf der
Differentialdiagnose fiir CSNB. Um welche Erkrankung
handelt es sich?

MAR

Wofir steht MAR in diesem Zusammenhang?
Melanom-assoziierte Retinopathie

--Klassifiziert nach... dem skotopischen ERG-Muster
--Haufigstes Muster: Negatives ERG
--Negatives ERG = grol3e a-Welle, kleinere b-Welle
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Lehre Augenheilkunde
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

@m-assoziierte Retin@

Was ist eine Melanom-assoziierte Retinopathie ?
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T

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

@m-assoziierte Retin@

Was ist eine Melanom-assoziierte Retinopathie ?
Ein paraneoplastischer Prozess, bei dem Netzhautzellen Antigene aufweisen, die mit
Melanomzellen im Korper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren

Lehre Augenheilkunde
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

@m-assoziierte Retin@

Was ist eine Melanom-assoziierte Retinopathie ?
Ein paraneoplastischer Prozess, bei dem Netzhautzellen Antigene aufweisen, die mit

Melanomzellen im Kérper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren. Nach einer
Sensibilisierung gegenlber diesen Antigenen auf den Melanomzellen greift das
Immunsystem die gleichen oder ahnliche Antigene in der Netzhaut an.
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationare Nachtblindheit__ CSNB
" Eine weitere En Vkung aulert sicdurch Nachtblindheit

C

Inwiefern unterscheidet sich die Nachtblindheit bei MAR
: entscheidend von der bei CSNB?

@Ssoziierte Retin@
~ lople

Was ist eine Melanom-assoziierte Retinopathie ?
Ein paraneoplastischer Prozess, bei dem Netzhautzellen Antigene aufweisen, die mit

Melanomzellen im Korper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren. Nach einer
Sensibilisierung gegenuber diesen Antigenen auf den Melanomzellen greift das
Immunsystem die gleichen oder ahnliche Antigene in der Netzhaut an.
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationare Nachtblindheit__ CSNB
" Eine weitere En Vkung aulert sicdurch Nachtblindheit

C

Inwiefern unterscheidet sich die Nachtblindheit bei MAR
: entscheidend von der bei CSNB?
N Die Nachtblindheit bei MAR ist erworben, nicht

A angeboren

@Ssoziierte Retin@
~ lople

Was ist eine Melanom-assoziierte Retinopathie ?
Ein paraneoplastischer Prozess, bei dem Netzhautzellen Antigene aufweisen, die mit

Melanomzellen im Korper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren. Nach einer
Sensibilisierung gegenuber diesen Antigenen auf den Melanomzellen greift das
Immunsystem die gleichen oder ahnliche Antigene in der Netzhaut an.
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

@Nachtblin@

Inwiefern unterscheidet sich die Nachtblindheit bei MAR
entscheidend von der bei CSNB?

Die Nachtblindheit bei MAR ist erworben, nicht
angeboren

@m-assoziierte Retinopathie
Neben der Nachtblindheit gibt es ein weiteres Symptom,
UEEREEERNEERIEE RN ERE BN (/a5 klassisch fiir MAR ist. Welches ist das?

Ein paraneoplastischer Prozess, bei dem
Melanomzellen im Kérper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren. Nach einer
Sensibilisierung gegenuber diesen Antigenen auf den Melanomzellen greift das

Immunsystem die gleichen oder ahnliche Antigene in der Netzhaut an.
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

@Nachtblin@

Inwiefern unterscheidet sich die Nachtblindheit bei MAR
entscheidend von der bei CSNB?

Die Nachtblindheit bei MAR ist erworben, nicht
angeboren

@m-assoziierte Retinopathie
Neben der Nachtblindheit gibt es ein weiteres Symptom,

UEENEIEIRENEIEREINEEEERFIERERR BB (a5 klassisch fiir MAR ist. Welches ist das?
Ein paraneoplastischer Prozess, bel dem [l tel oI iREI S B heschrieben
Melanomzellen im Kérper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren. Nach einer
Sensibilisierung gegenuber diesen Antigenen auf den Melanomzellen greift das
Immunsystem die gleichen oder ahnliche Antigene in der Netzhaut an.
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

@Nachtblin@

Inwiefern unterscheidet sich die Nachtblindheit bei MAR
entscheidend von der bei CSNB?

Die Nachtblindheit bei MAR ist erworben, nicht
angeboren

@m-assoziierte Retinopathie
Neben der Nachtblindheit gibt es ein weiteres Symptom,

WEENESEREIEREREEEE RN o5 klassisch fiir MAR ist. Welches ist das?
SRREIERERRIERIERIEIRSISFEESNS IR B Photopsien, oft als ,Schimmern* beschrieben
Melanomzellen im Kérper identisch sind oder mit diesen kreuzreagieren. Nach einer
Sensibilisierung gegenuber diesen Antigenen auf den Melanomzellen greift das
Immunsystem die gleichen oder ahnliche Antigene in der Netzhaut an.
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T

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
CSNB

Kongenitale stationédre Nachtblindheit (CSNB)
Welcher andere psychophysische Test ist bei CSNB stets
auffallig?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
CSNB

Kongenitale stationédre Nachtblindheit (CSNB)
Welcher andere psychophysische Test ist bei CSNB stets
auffallig?

Dunkeladaptometrie
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Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Zapfen- (Farb-)Erkrankung

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

Kongenitale stationédre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Welcher andere psychophysische Test ist bei CSNB stets

auffallig?
Dunkeladaptometrie

Was wird bei der Dunkeladaptometrie untersucht?
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Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS
U KLINIKUM
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationire Nachtblindheit (CSNB) CSNB
Welcher andere psychophysische Test ist bei CSNB stets
auffallig?

Dunkeladaptometrie

Was wird bei der Dunkeladaptometrie untersucht?

Die Zunahme der Empfindlichkeit, die bei geringer
Hintergrundbeleuchtung auftritt. Das heif3t, je langer sich ein Auge
im Dunkeln befindet, desto schwéacheres Licht kann es
wahrnehmen (bis zu einem gewissen Grad).



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Weniger So sieht eine Dunkeladaptationskurve aus. Wie Sie
empfindlich sehen kénnen, steigt die Empfindlichkeit nach etwa 30
Minuten auf ein Maximum an.

Dunkeladaptationsgrad

Empfindliche__

r 1 1
| —
10 20 3

Zeit im Dunkeln (Minuten)

S —
4
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A

Lehre Augenheilkunde
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Weniger So sieht eine Dunkeladaptationskurve aus. Wie Sie
empfindlich sehen kdnnen, steigt die Empfindlichkeit nach etwa 30
Minuten auf ein Maximum an.

Aber was hat es mit dieser seltsamen Unregelmaligkeit
in der Kurve auf sich?

Dunkeladaptationsgrad

Empfindlicher__

| —
10 20 3

S —
4

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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Weniger
empfindlich . ) ) ) ) . . .
Die Situation stellt sich wie folgt dar: Zu Beginn wird die
Reaktion von den Zapfen dominiert.
5 cones
©
>
2
S
IS
Q.
(O]
©
©
2
c
>
(]
Empfindliche_L
r 1 1 |
| , | I
10 20 30

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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Weniger
empfindlich . ) ) ) ) . . .
Die Situation stellt sich wie folgt dar: Zu Beginn wird die
Reaktion von den Zapfen dominiert. Beachten Sie
- cones Jedoch, dass die Fahigkeit der Zapfen zur
g Dunkeladaptation begrenzt ist und nach etwa 10
g Minuten ein Plateau erreicht.
S
Q. L —— A ————
3
©
2
a
Empfindliche_L
r l l l
| , | I
10 20 30

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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Weniger
empfindlich_t-\
| \ In der Zwischenzeit haben sich die Stadbchen ebenso
% wie die Zapfen still und leise an die Dunkelheit
g % angepasst.
2 3,
2 "~
g \
3
o rods
2
c
>
()
Empfindliche_L
r l I l
| , | I
10 20 30

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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A
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Weniger
empfindlich_t-\
| \ In der Zwischenzeit haben sich die Stadbchen ebenso
% wie die Zapfen still und leise an die Dunkelheit
7 ."*. angepasst. Beachten Sie, dass ihre
> LY Dunkeladaptationsfahigkeit weitaus gréBer ist als die
S LY der Zapfen.
I "
g
g rods
a
Empfindliche_L
r 1 1 |
| , | I
10 20 30

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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Weniger Wenn Sie die Stabchenkurve tber die Zapfenkurve
empfindlich ‘\ legen, erhalten Sie die klassische
\ Dunkeladaptationskurve.
L

5 cones

©

>

2

S

IS

% LT m— S S S S W we SRR e e S =
©

®

2

c

>
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Empfindliche__L
r l l l
| , | I
10 20 30

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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A
Lehre Augenheilkunde
Wenn Sie die Stabchenkurve Uber die Zapfkurve U g™
Weniger legen, erhalten Sie die klassische
empfindlich \ Dunkeladaptationskurve. Es zeigt sich, dass der
\ LJAussetzer” der Punkt ist, an dem die
\ Empfindlichkeit der Stabchen die der Zapfen
5 % cones Ubertrifft (und daher als Zapfen-Stabchen-Bruch
% “Kohlrausch-Knick® bezeichnet wird).
.§ cone-rod break
_% -_— A G EE . e - ——
g rods
A
Empfindliche_L
r 1 1 |
| , | I
10 20 30

Zeit im Dunkeln (Minuten)
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationire Nachtblindheit (CSNB) CSNB
Welcher andere psychophysische Test ist bei CSNB stets
auffallig?

Dunkeladaptometrie

Was wird bei der Dunkeladaptometrie untersucht?

Die Zunahme der Empfindlichkeit, die bei geringer
Hintergrundbeleuchtung auftritt. Das heif3t, je langer sich ein Auge
im Dunkeln befindet, desto schwéacheres Licht kann es
wahrnehmen (bis zu einem gewissen Grad).

Inwiefern ist die Dunkeladaptometrie bei CSNB aufféllig? < Néchste Frage
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationire Nachtblindheit (CSNB) CSNB
Welcher andere psychophysische Test ist bei CSNB stets
auffallig?

Dunkeladaptometrie

Was wird bei der Dunkeladaptometrie untersucht?

Die Zunahme der Empfindlichkeit, die bei geringer
Hintergrundbeleuchtung auftritt. Das heif3t, je langer sich ein Auge
im Dunkeln befindet, desto schwéacheres Licht kann es
wahrnehmen (bis zu einem gewissen Grad).

Inwiefern ist die Dunkeladaptometrie bei CSNB aufféllig?
Aufgrund des Mangels an funktionierenden Stabchen setzt der
Stabchen-Zapfen-Ubergang nie ein — die Anpassung bleibt auf
dem Zapfenmaximum stehen, was zu einer schlechten
Sehleistung unter sehr schwachen Lichtverhaltnissen flhrt



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

5k
.
= 4k
= %
o
E 3._ &.‘_‘q‘*‘*‘-l*""l*ii-". " = fd @
IE """"'-.
o 2T s CSNB
oh "-,l_ﬂ
9 1t
-h_""---a_.__ Normal
D_, i i i I . |
0 10 20 a0

Time in Dark {(min)

Dunkeladaptationskurve bei CSNB (gefillte Kreise). Beachten Sie das Fehlen einer
Stabchenadaption (d. h., sie sieht genauso aus wie die Kurve flr die Zapfen auf den
vorherigen Folien).
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T

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwdhnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt.

(Noch keine Frage — weitermachen)

Lehre Augenheilkunde
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\ Lehre Augenheilkunde
. U Eﬁfﬁ&%‘“’“
Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausféllt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?
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Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?
Er kann ein zwei Worter aufweisen
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?
Er kann eine myopische Neigung aufweisen
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

--Refraktionsfehler: In der Regel ... Kurzsichtigkeit

Tatsachen erinnern
helfen, sich auch an die

Wenn Sie sich an eine dieser
kénnen, sollte Ihnen das
andere zu erinnern

myopische Neigung
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

CSNB

Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB)

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?
Er kann eine myopische Neigung aufweisen, und sein|  nasal vs. temporal
Bereich kann blass sein
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?

Er kann eine myopische Neigung aufweisen, und sein temporaler Bereich
kann blass sein
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?

Er kann eine myopische Neigung aufweisen, und sein temporaler Bereich
kann blass sein

Wie lautet die namensgebende Bezeichnung flr eine derart geneigte
Papille?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?

Er kann eine myopische Neigung aufweisen, und sein temporaler Bereich
kann blass sein

Wie lautet die namensgebende Bezeichnung flr eine derart geneigte
Papille?
Fuchs-Kolobom
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Fundus
Erscheinungsbild
no[mal
Kongenitale stationdre Nachtblindheit (CSNB) CSNB

Erinnern Sie sich daran, dass wir zuvor erwahnt haben, dass die
Untersuchung des hinteren Augenpols moglicherweise nicht normal
ausfallt. Welche Struktur kénnte insbesondere ein abnormales
Erscheinungsbild aufweisen?

Der Sehnervenkopf

In welcher Weise ist der Sehnervenkopf bei CSNB wahrscheinlich
abnormal?

Er kann eine myopische Neigung aufweisen, und sein temporaler Bereich
kann blass sein

Wie lautet die namensgebende Bezeichnung flr eine derart geneigte
Papille?
Fuchs-Kolobom (Dr. Fuchs schlagt wieder zu)

Ernst Fuchs
1851-1930
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

Es bedeutet, dass sein
staphylomartig).

VS.,
superior

- -

Pol angehoben und sein

T

VS..
superior

Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

MNAAND

Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
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/

Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

MNAAND

H- e amm -

Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Lehre Augenheilkunde
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Schragstehende
Papille

Lehre Augenheilkunde

UNIVERSITATS
KLINIKUM
ulm



Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde
u UNIVERSITATS

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
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Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféaBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
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Fundus
Erscheinungsbild
no[mal

MNAAND

H- e amm -

Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
»oitus inversus®
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Erscheinungsbild
‘ no[mal

MNAAND

,»Situs inversus*

Hm? Ich dachte, ,Situs inversus®bedeute, dass sich alle Organe auf der
falschen Seite des Kérpers befinden, oder so etwas. Was bedeutet es in
diesem Zusammenhang?
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:
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Fundus
Erscheinungsbild
‘ no[mal

MNAAND

H- e amm -

,»Situs inversus*

Hm? Ich dachte, ,Situs inversus® bedeute, dass sich alle Organe auf der
falschen Seite des Kérpers befinden, oder so etwas. Was bedeutet es in
diesem Zusammenhang?

Es bedeutet, dass die { "2V " |GefaBe fiir einen kurzen Abschnitt |Richtung|
verlaufen, bevor sie in die n@ﬁtlge Richtung abbiegen




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:
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Fundus
Erscheinungsbild
‘ no[mal

MNAAND

H- e amm -

,»Situs inversus*

Hm? Ich dachte, ,Situs inversus®bedeute, dass sich alle Organe auf der
falschen Seite des Kérpers befinden, oder so etwas. Was bedeutet es in
diesem Zusammenhang?

Es bedeutet, dass die temporalen Gefal3e flr einen kurzen Abschnitt nasal
verlaufen, bevor sie in die richtige Richtung abbiegen
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Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféaBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
»oitus inversus®

Hat dies Auswirkungen auf das Si' iermégen?
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Erscheinungsbild
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H- e amm -

Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféaBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
»oitus inversus®

Hat dies Auswirkungen auf das Sehvermégen? _—
Ja, das tut es — die Neigung des Sehnervenkopfes kann einen drei Worter verursachen
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) v
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Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféaBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
»oitus inversus®

Hat dies Auswirkungen auf das Sehvermégen?
Ja, das tut es — die Neigung des Sehnervenkopfes kann einen Gesichtsfeldausfall verursachen
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) v
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Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféaBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
»oitus inversus®

Hat dies Auswirkungen auf das Sehvermégen?
Ja, das tut es — die Neigung des Sehnervenkopfes kann einen Gesichtsfeldausfall verursachen (klassischerweise

einen| Beschreibung | Ausfall).
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Es bedeutet, dass sein oberer Pol angehoben und sein unterer Pol nach hinten verschoben ist (d. h.
staphylomartig).

Die GeféaBe auf einer geneigten Papille kbnnen in einem ungewdhnlichen Muster verlaufen. Wie lautet die aus zwei
Woértern bestehende Bezeichnung flir dieses Muster?
»oitus inversus®

Hat dies Auswirkungen auf das Sehvermégen?
Ja, das tut es — die Neigung des Sehnervenkopfes kann einen Gesichtsfeldausfall verursachen (typischerweise

einen bitemporalen Ausfall)
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Fundus

Erscheinungsbild
Wie um Himmels willen verursacht eine geneigte Papille einen bitemporalen Gesichtsfeldausfall?

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild

Wie um Himmels willen verursacht eine geneigte Papille einen bitemporalen Gesichtsfeldausfall?
Das ist eigentlich ganz einfach.

Erinnern Sie sich daran, dass der Bereich, der den unteren Pol des Sehnervenkopfes umfasst und
an diesen angrenzt, staphylomatos ist. Das bedeutet, dass die ,,Axiallange” der Photorezeptoren in
diesem Bereich gréBer ist als die des restlichen hinteren Pols. Aufgrund dieser zuséatzlichen
Axiallange ist die bei der Gesichtsfelduntersuchung verwendete Korrektur (die auf der Refraktion

der nicht-staphylomatdsen Fovea basiert) fir den unteren peripapillaren Bereich nicht myopisch
genug.

2026 - Angeborene/stationare Netzhauterkrankung - Original: Steven B. Flynn, MD, PhD - Bearbeitung: Dr. med. A. Assaf, Dr. med. W. Alkabouni - Gepruft: Prof. A. Wolf
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus
Erscheinungsbild

Wie um Himmels willen verursacht eine geneigte Papille einen bitemporalen Gesichtsfeldausfall?
Das ist eigentlich ganz einfach.

Erinnern Sie sich daran, dass der Bereich, der den unteren Pol des Sehnervenkopfes umfasst und
an diesen angrenzt, staphylomatos ist. Das bedeutet, dass die ,,Axiallange” der Photorezeptoren in
diesem Bereich gréBer ist als die des restlichen hinteren Pols. Aufgrund dieser zuséatzlichen
Axiallange ist die bei der Gesichtsfelduntersuchung verwendete Korrektur (die auf der Refraktion

der nicht-staphylomatdsen Fovea basiert) fir den unteren peripapillaren Bereich nicht myopisch
genug.
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

/

Fundus

Erscheinungsbild

Wie um Himmels willen verursacht eine geneigte Papille einen bitemporalen Gesichtsfeldausfall?
Das ist eigentlich ganz einfach.

Erinnern Sie sich daran, dass der Bereich, der den unteren Pol des Sehnervenkopfes umfasst und
an diesen angrenzt, staphylomatos ist. Das bedeutet, dass die ,,Axiallange” der Photorezeptoren in
diesem Bereich gréBer ist als die des restlichen hinteren Pols. Aufgrund dieser zuséatzlichen
Axiallange ist die bei der Gesichtsfelduntersuchung verwendete Korrektur (die auf der Refraktion

der nicht-staphylomatdsen Fovea basiert) fir den unteren peripapillaren Bereich nicht myopisch
genug.

. Und da das
Fuchs-Kolobom praktisch immer bilateral auftritt, sind diese superotemporalen
Gesichtsfeldausfalle beidseitig vorhanden.

bitemporalen Ausfall
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Schragstehende Papille: Defekte im oberen bitemporalen
Gesichtsfeld
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ist die bei der Gesichtsfelduntersuchung verwendete Korrektur (die auf der Refraktion
der nicht-staphylomatdsen Fovea basiert) flir den unteren peripapillaren Bereich nicht myopisch
Dies bedeutet, dass sich die Gesichtsfeldausfélle
beheben lassen, wenn die richtige refraktive
Korrektur vorgenommen wird. Ist dies tatséchlich
der Fall?

bitemporalen Ausfall
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Erscheinungsbild

ist die bei der Gesichtsfelduntersuchung verwendete Korrektur (die auf der Refraktion
der nicht-staphylomatdsen Fovea basiert) flir den unteren peripapillaren Bereich nicht kurzsichti
Dies bedeutet, dass sich die Gesichtsfeldausfélle
beheben lassen, wenn die richtige refraktive
Korrektur vorgenommen wird. Ist dies tatséchlich
der Fall?
In der Tat tun sie das, und dies bestatigt die
Diagnose

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung

T

Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist

nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein

Tumor

resultierende Gesichtsfeldausfall si=cioiemporal zur Fixation auftntt Und da das Fucns-ikclohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor.

resultierende Gesichtsfeldausfall si=cioiemporal zur Fixation auftntt Und da das Fucns-ikclohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor. \Wie soll ich wissen, ob ein bitemporaler
Gesichtsfeldausfall auf einen Hypophysentumor zurlickzufiihren ist und nicht auf ein Fuchs-Kolobom?

resultierende Gesichtsfeldausfall si=cioiemporal zur Fixation auftntt Und da das Fucns-ikclohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) v

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor. \Wie soll ich wissen, ob ein bitemporaler
Gesichtsfeldausfall auf einen Hypophysentumor zurlickzufiihren ist und nicht auf ein Fuchs-Kolobom?

Sie meinen, abgesehen von der Tatsache, dass die Sehnervenkdpfe bei einem Fuchs-Patienten stark geneigt
sind und einen Situs inversus aufweisen, wahrend die Sehnervenkdpfe eines Patienten mit Hypophysentumor
6dematds sind? (Denken Sie daran: Wenn alles andere fehlschlégt, untersuchen Sie den Patienten.)

resultierende Gesichtsfeldausfall si=cioiemporal zur Fixation auftntt Und da das Fucns-ikclohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) v

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor. \Wie soll ich wissen, ob ein bitemporaler
Gesichtsfeldausfall auf einen Hypophysentumor zurlickzufiihren ist und nicht auf ein Fuchs-Kolobom?

Sie meinen, abgesehen von der Tatsache, dass die Sehnervenkdpfe bei einem Fuchs-Patienten stark geneigt
sind und einen Situs inversus aufweisen, wahrend die Sehnervenkdpfe eines Patienten mit Hypophysentumor
6dematds sind? (Denken Sie daran: Wenn alles andere fehlschlégt, untersuchen Sie den Patienten.)

OK;, einverstanden. (Unnétig unhéflich, aber einverstanden.) Aber gibt es eine Mdglichkeit, dies anhand des
Gesichtsfeldes selbst zu erkennen?

resultierende Gesichtsfeldausfall si=cioiemporal zur Fixation auftntt Und da das Fucns-ikclohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor. \Wie soll ich wissen, ob ein bitemporaler
Gesichtsfeldausfall auf einen Hypophysentumor zurlickzufiihren ist und nicht auf ein Fuchs-Kolobom?

Sie meinen, abgesehen von der Tatsache, dass die Sehnervenkdpfe bei einem Fuchs-Patienten stark geneigt
sind und einen Situs inversus aufweisen, wahrend die Sehnervenkdpfe eines Patienten mit Hypophysentumor
6dematds sind? (Denken Sie daran: Wenn alles andere fehlschlagt, untersuchen Sie den Patienten.)

OK;, einverstanden. (Unnétig unhéflich, aber einverstanden.) Aber gibt es eine Mdglichkeit, dies anhand des
Gesichtsfeldes selbst zu erkennen?

In der Tat gibt es einen — ein bitemporaler Gesichtsfeldausfall infolge eines Hypophysentumors respektiert immer
vertika Ve | Mittellinie, wahrend dies bei einem Ausfall infolge eines Fuchs-Koloboms nicht der Fall ist. Anders
ausgedruckt: Bei einem Hypophysentumor, nicht jedoch bei einem Fuchs-Kolobom, ist mit einem bitemporalen
hemianopischen Gesichisfeldausfall zu rechnen.
Inferonasal zur Fovea liegt, folg

resultierende Gesichtsfeldausfall sitecioiemporal zur Fixation auftritt. Und da das Fucns-i<clohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) v

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor. \Wie soll ich wissen, ob ein bitemporaler
Gesichtsfeldausfall auf einen Hypophysentumor zurlickzufiihren ist und nicht auf ein Fuchs-Kolobom?

Sie meinen, abgesehen von der Tatsache, dass die Sehnervenkdpfe bei einem Fuchs-Patienten stark geneigt
sind und einen Situs inversus aufweisen, wahrend die Sehnervenkdpfe eines Patienten mit Hypophysentumor
6dematds sind? (Denken Sie daran: Wenn alles andere fehlschlagt, untersuchen Sie den Patienten.)

OK;, einverstanden. (Unnétig unhéflich, aber einverstanden.) Aber gibt es eine Mdglichkeit, dies anhand des

Gesichtsfeldes selbst zu erkennen?
In der Tat gibt es einen — ein bitemporaler Gesichtsfeldausfall infolge eines Hypophysentumors respektiert immer
die vertikale Mittellinie, wahrend dies bei einem Ausfall infolge eines Fuchs-Koloboms nicht der Fall ist.

inferonasal zur Fovea liegt, Tolg
resultierende Gesichtsfeldausfall sitecioiemporal zur Fixation auftritt. Und da das Fucns-i<clohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall




Angeborene/stationare Netzhauterkrankung

Lehre Augenheilkunde
UNIVERSITATS

Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:

Wenn ich ,superiorer bitemporaler Gesichtsfeldausfall“ hbre, kommen mir zwei Begriffe in den Sinn, und das ist
nicht das Fuchs-Kolobom — es ist ein Hypophysentumor. \Wie soll ich wissen, ob ein bitemporaler
Gesichtsfeldausfall auf einen Hypophysentumor zurlickzufiihren ist und nicht auf ein Fuchs-Kolobom?

Sie meinen, abgesehen von der Tatsache, dass die Sehnervenkdpfe bei einem Fuchs-Patienten stark geneigt
sind und einen Situs inversus aufweisen, wahrend die Sehnervenkdpfe eines Patienten mit Hypophysentumor
6dematds sind? (Denken Sie daran: Wenn alles andere fehlschlagt, untersuchen Sie den Patienten.)

OK;, einverstanden. (Unnétig unhéflich, aber einverstanden.) Aber gibt es eine Mdglichkeit, dies anhand des
Gesichtsfeldes selbst zu erkennen?
In der Tat gibt es einen — ein bitemporaler Gesichtsfeldausfall infolge eines Hypophysentumors respektiert immer
die vertikale Mittellinie, wahrend dies bei einem Ausfall infolge eines Fuchs-Koloboms nicht der Fall ist. Anders
ausgedrtckt: Bei einem Hypophysentumor, nicht jedoch bei einem Fuchs-Kolobom, ist mit einem bitemporalen
hemianopischen Gesichisfeldausfall zu rechnen.

Inferonasal zur Fovea liegt, folg
resultierende Gesichtsfeldausfall sitecioiemporal zur Fixation auftritt. Und da das Fucns-i<clohom

prakiisch immer bilateral aufiri’t, sind diese superotemporalen Gesichtsfeldausfalle beidseitig »
vorhan4zcii.

bitemporalen Ausfall
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Trichromatismus Dichromatismus Fundus Fundus
| Erscheinungsbild Erscheinungsbild
Monochromatismus L normal abnormal
CSNB 2 |
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)
Trichromatismus Dichromatismus Fundus Fundus
| Erscheinungsbild Erscheinungsbild
Monochromatismus normal abnormal
L CSNB Fundus

albipunctatus

Oguchi
Krankheit
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Fundus albipunctatus
--Pathologie: Verzogerte Regeneration des Fotopigments ...
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Fundus
Erscheinungsbild
abnormal

Fundus
albipunctatus
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen)

Fundus albipunctatus
--Pathologie: Verzogerte Regeneration des Fotopigments ... Rhodopsin
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Erscheinungsbild
abnormal
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Zapfen- (Farb-)Erkrankung Stabchen-Erkrankung (Nachtsehen) u:

.
Fundus

Erscheinungsbild
abnormal

Fundus
albipunctatus

Fundus albipunctatus
--Pathologie: Verzogerte Regeneration des Fotopigments ... Rhodopsin
--Die Dunkeladaptation ist gestort:

--Anfangs sind die Patienten  [zustand] , mit  [Test]
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