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ZUSAMMENFASSUNG

Analyse und Langzeitbeobachtung von Patienten mit Iris
und Ziliarkdérpertumoren nach Iridozyklektomie

Dietmar - Hans Daubner

Die vorliegende Dissertation analysiert die Ergebnisse einer retrospektiven Lang-
zeitbeobachtung von 39 Patienten, die in den Jahren 1980-2002 in der Augenklinik der
Westfalischen Wilhelms-Universitat Miinster mit Iridozyklektomie therapiert wurden.

Die mediane Beobachtungszeit der 26 weiblichen und 13 mannlichen Patienten
liegt bei 134,9 Monaten (11,2 Jahre).

Durch die histopathologische Begutachtung der Resektate konnten 18 benigne
und 21 maligne Tumoren identifiziert werden. Bei der Histologie der benignen Tumoren
war das Spektrum sehr heterogen. Den gréfdten Anteil mit fast 50% machten Naevity-
pen aus. Mit je 10% folgten benigne Melanome und fibrosiertes Stromagewebe. Die 21
malignen Tumoren waren, bis auf den Fall einer Metastase eines kleinzelligen Bron-
chialkarzinoms, maligne Melanome unterschiedlicher Typen. Von diesen machte mit
knapp 50% das Melanom vom Spindelzelltyp den gréf3ten Anteil aus, vor dem Ge-
mischtzellmelanom mit einem Anteil von 30%.

Die funktionellen Ergebnisse sind zufriedenstellend gut. Selten kam es zu Tensio-
schwankungen, wobei in 4 Fallen ein Sekundéarglaukom auftrat. Aufgrund des operati-
ven Vorgehens kam es bei 12 Patienten zu einer Linsentriibung (Cataracta complica-
ta).

Bei fast allen Patienten zeigte sich postoperativ ein leichter Visusverlust, jedoch
hatten nach unterschiedlich langer Beobachtungszeit fast 25% der Patienten einen
sehr guten Visus von grofRer 0,8. 57% hatten einen guten Gebrauchsvisus von grof3er
0,5.

Eine Gefahr dieses chirurgischen Verfahrens liegt darin, dass der Tumor ggf. nicht
im Gesunden entfernt werden kann. Es zeigt sich jedoch, daf3 hierdurch nicht zwangs-
lAufig eine erhdhte Rate an Rezidiven oder Metastasen zu erwarten ist: In dieser Lang-
zeitstudie trat bei nur 4 Patienten (10% des Gesamtkollektivs) ein Tumorrezidiv auf. Bei
zwei Patienten wurde 4,5 Jahre bzw. 16 Jahre nach der Iridozyklektomie eine hepati-
sche Metastasierung eines Gemischtzellmelanoms bzw eines Spindelzellmelanoms
festgestellt. Beide Patienten verstarben an den Folgen dieser Erkrankung.

Dennoch zeigen die wenigen Félle, dass nach der Iridozyklektomie, vor allem bei
malignen Tumoren, regelmaRige ophthalmologische und internistische Kontrollen er-
folgen missen, um dramatische Verlaufe mit Metastasierung und Todesfolge zu ver-
hindern.

Tag der mindlichen Prifung: 08.03.2007



Inhaltsverzeichnis Seite 1

Inhaltsverzeichnis
1. EINIEITUNG .ot 5
1.1 Historie und Entwicklung der Iridozyklektomie ..., 6
1.2 Operationstechniken und Chirurgie der Iris und des Ziliarkérpers............ 7
1.3 Indikation zur IrdozyKIEKtOMIE .........coovvviiiiiiiie e 14
1.4 Topographische Anatomie der UVea............cccovvvvvveiiiiiiineeceeeeiiee e 14
1.5 Pathologie und Histologie von Lasionen der Uvea..............ccccovvvieeennn. 16
1.5.1 Pathologie der benignen Lasionen und TUMOIeN .........ccccceeeeeeeennn.. 18
1.5.2 Pathologie der malignen Lasionen und Tumoren.............cccccceeeeo. 23
1.5.3 Lokalisation der TUMOIEN........ccuuiviiiiiiiiieieieeeee e 27
2. Material und Methoden...........c.coiviiiiiii e 28
PN R = L= 01 (=T o U | TSP 28
2.2 AuswertungsmethodiK..........coooiviiiiiiiiiee e e 28
2.2. 1 FallSICNTUNG ...coeeiiiiie e 28
2.2.2 AKEENAUSWEITUNG ...uiieeeeeeeeeeeeiiiiee s s e e e eeettts s s e e e e e e e e eeeeessannnneeeeeeeennns 29
2.2.3 Praoperative BeUrteiluNg...........coeveeiieiiiiiiiiiii e 29

2.2.4 Operationsmethoden und Chirurgie der Iris und des Ziliarkorpers.. 29

2.2.5 Postoperative BeUeIlUNG ..........cviiiiiiiiiiiiiiiiii e 30
2.3 FOt0ANAIYSE....ccoiiiiiiiieeeee e 30
2.4 Augenarztliche und internistische Nachbeobachtung...........c................. 31

2.5 StatistiSChe AUSWEITUNG .....covviiiiiiiiiiieiee e 32



Inhaltsverzeichnis Seite 2

3. ErgebNISSe .. 33
3.1 Geschlechterverteilung und Patientenalter..............ccccoevvveiiiiiii e, 33
3.2 Verteilung der AUQENIASIONEN .......coiiiiiiiiiiiiee et 35

3.2.1 Lokalisation und Grof3e der LASIONeN .........ccoeeeeeeeiiiieiiiiiiieeeeeeeeeens 36
3.2.2 Pathologie und Histologie der benignen Lasionen.......................... 39
3.2.3 Pathologie der malignen Lasionen und Tumoren..........cccccoeeeevennnn. 45
3.3 Operations Komplikationen ............cccooiiiiiiiiiiiiiie e 51
3.3.1 intraoperative Komplikationen................ccccooiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeiies 51
3.3.2 postoperative Komplikationen ...........ccoovvveiiiiiiiiiiie e 51
3.4 Ergebnisse der Langzeitbeobachtung............cccooooiiiiiiiiis 52
I R 1 PP PPPPPP 53
R S = 11 o TP RRUPPPPPRRPPPI 54
3.4.3 LangzeitSChAAEN .........ccoiiieeeeec e e e e e e e e eaaaes 56
3.5 Rezidive, Metastasen, Todesfolgen ............uuuiiiiiiiiiiiiiiiii s 57

4. Diskussion und LiteraturanalySe............c.ccccoooeviiiii e, 60

5. Zusammenfassung und Schlussfolgerung..........ccccccoeevvevviiiiecenne, 67

Lo APPENAIX ... s 70

[, DANKSAQUNG ..ot s 74

1. LEDENSIAUT ... 75

V. LiteraturverzeiChNIS. ..., 76



Abbildungsverzeichnis Seite 3

Abbildungsverzeichnis

Abbildung 1 Iridozyklektomie mit lamellierender Technik, Schritt 1.................... 8
Abbildung 2 Iridozyklektomie mit lamellierender Technik, Schritt 2..................... 9
Abbildung 3 Iridozyklektomie mit lamellierender Technik, Schritt 3..................... 9
Abbildung 4 Iridozyklektomie mit lamellierender Technik, Schritt4.................... 9
Abbildung 5 En-bloc-Resektion, Schritt 1...........ooovviiiiiiiiiicce e, 10
Abbildung 6 En-bloc-Resektion, Schritt 2...........covvviiiiiiiicce e, 11
Abbildung 7 En-bloc-Resektion, Schritt 3. 11
Abbildung 8 En-bloc-Exzision mit Trepan, Schritt 1...........coooviiiiiiiiiineiiinn. 12
Abbildung 9 En-bloc- Exzision mit Trepan, Schritt 2.............oovviiiiiiieieeeeenn. 13
Abbildung 10 En-bloc- Exzision mit Trepan, Schritt 3............cccceeiiiieieeerieeenn. 13
Abbildung 11 Anatomie der Uvea (nach Netter) ..........cccoovvviiiiiiiiiiinn e, 16
ADDIIAUNG 12 IFISN@EVUS .....uuiiieieeiieiiieeieie ettt e ettt e e e e e e e eeeeenennes 19
Abbildung 13 benigner NAEVUS ..........uuuiiiiiieeiieieee e a e e e s 19
Y o] o] [ [TV [0 I 0 =TT )Y/ ] o ¢ USRS 20
ADbDIldUNG 15 I1SNEUINOM ... e e e 21
Abbildung 16 ImplantatioNSZYSte .........uuuiiiiiiieiiiieiiiii e 22
Abbildung 17 benignes Melanom ... 22
Abbildung 18 Zytologische Klassifikation maligner Melanome der Uvea......... 24
Abbildung 19 Spindelzellmelanom ... e 25
Abbildung 20 Gemischtzellmelanom ... 25
Abbildung 21 Bronchialkarzinommetastase..............cceeiiireeiiiiiiiiiinieeeeeeeeeeeiiiaes 27
Abbildung 22 Evaluationsbogen fiir Augen — und Hausarzte ...............cccc...... 31
Abbildung 23 Geschlechterverteilung untersuchten Patienten.......................... 33
Abbildung 24 Patientenverteilung in verschieden Altersstufen......................... 34

Abbildung 25 Geschlechterverteilung im Bezug Lebensalter bei Operation..... 34
Abbildung 26 Verteilung der malignen und benignen uvealen Lasionen.......... 35
Abbildung 27 Aufteilung benigner Lasionen nach histologischen Kriterien ...... 35

Abbildung 28 Aufteilung maligner Lasionen nach histologischen Kriterien....... 35
Abbildung 29 Lasionenslokalisation im Bezug auf Quadranteneinteilung ........ 36
Abbildung 30 Quadrantenlokalisation der LASIONEN ...........cccvvviviiiiiieeeereeiiinnnnn. 37

Abbildung 31 Grol3enverteilung aller Uveal&sionen ..........ccccccccvviiiiiiiiiiiinnnnnne. 37



Abbildungsverzeichnis Seite 4

Abbildung 32 GroRRenverteilung der benignen Uvealasionen ...............ccc........ 38
Abbildung 33 GroRRenverteilung der malignen Uvealdsionen ...............ccc........ 38
Abbildung 34 Verteilung der benignen LASIONEN .........coovvvvviiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeee 39
Abbildung 35 Verteilung der Naevitypen ... 40
Abbildung 36 dysplastiSCher Na@VUS............cccovvriiiiiiiiiiiii e eeeeeeeeannns 40
Abbildung 37 Fluoreszenzangiographie eines Naevus...........ccccceeeeeeeeeeveeennnnnn. 40
Abbildung 38* granulomatise UVEItIS 1...........coeeviuiiiiiiiiiieee e 41
Abbildung 39* granulomatise UVEILIS 2...........ooeeiiiiiiiiiiiiieeee e 41
Abbildung 40* NEeUNNOM L .....ccooiiiiiiieie e reans 43
Y o] o] (o [TV P 3t Al A\ U= W1 T 1 o 43
AbDbIldung 42* NEUINNOM 3 ...t 43
ADbDIlduNg 43* NEUINNOM 4 ...t ee s 44
Abbildung 44 Maligner Melanome; Geschlechts- und Altersverteilung............. 45
Abbildung 45 Aufteilung der malignen Lasion der Uvea...........ccccoeeeeeevvvvevnnnnn. 46
Abbildung 46 Fluoreszenzangiographie eines Spindelzellmelanoms............... 46
Abbildung 47 Spindelzellmelanom des Ziliarkoérpers..........ccccoveiiiiiiiiiinnnn. 47
Abbildung 48* Histologie eines malignen Melanoms der Iris (HE).................... a7
Abbildung 49* Histologie eines malignen Melanoms der Iris (MelanA) ............ 48
Abbildung 50* Gemischtzellmelanom L...........coooviiiiiiiiiiiii e 49
Abbildung 51* Gemischtzellmelanom 2............oooiiiiiiiiii e 49
Abbildung 52* Gemischtzellmelanom 3. 49
Abbildung 53* Gemischtzellmelanom 4............oooeeiiiiiiii e 50
Abbildung 54 Beobachtungszeitraum der Patienten nach Iridozyklektomie ..... 52
Abbildung 55 Visusentwicklung nach Langzeitbeobachtung............................ 53
Abbildung 56 Visusentwicklung vor und nach Iridozyklektomie........................ 54
Abbildung 57 Entwicklung der postoperativen Tensiowerte ..............ccceevvevvnees 55
Abbildung 58 Tensioverlauf im Vergleich pra-/postoperativer Tensiowerte...... 55

Abbildung 59 Langzeitkomplikationen nach Iridozyklektomie............cc............. 56



1. Einleitung Seite 5

1. Einleitung

Diese Dissertation beschreibt und analysiert die Ergebnisse einer Langzeitbeobach-
tung von Patienten, die aufgrund eines Tumors der Iris oder des Ziliarkérpers mit einer
Iridozyklektomie therapiert wurden. Die Operationen wurden in den Jahren 1980 - 2002
in der Augenklinik der Westfalischen Wilhelms — Universitat Minster durchgefihrt.

Die Iridozyklektomie ist das operative Vorgehen der Wahl zur Teilexzision von unter-
schiedlichen Arten von Tumoren, Fremdkorpergranulomen, Zysten und anderen Lasio-
nen, die die Iris und den Ziliarkorper infiltrieren. Durch Verdéffentlichungen von Friede,
Flieringa sowie Muller ist dieser bulbuserhaltende Eingriff etabliert worden. [13, 21, 22,
27] Die Operationstechnik ist durch Naumann [29] und besonders durch Mackensen
[21, 23] modifiziert und weiterentwickelt worden. Heute wird hauptséachlich die explora-
tiv- lamellierende Technik zur Tumorexploration durchgefiihrt. [22]

Tumoren der Iris und des Ziliarkdrpers sind auch heute noch eine Herausforderung fur
den Ophthalmologen und in manchen Fallen auch fiir den Pathologen. [22]

Oft fallt es schwer oder ist gar unmoglich, durch die klinische Untersuchung einer L&si-
on, eine Aussage zur Differenzierung oder gar zur Dignitdt, zu machen. Gerade auf-
grund dieser Problematik gestaltet sich die Frage nach dem therapeutischen Vorgehen
schwierig. Friiher war die Diagnose eines uvealen Tumors und vor allem der Befall des
Ziliarkorpers eine Indikation zur sofortigen Enukleation. [5, 12, 24, 44]

Studien haben gezeigt, dass Tumoren des Auges ein relativ benignes Wachstum auf-
weisen, jedoch gibt es Tumoren, wie das maligne Melanom, die selten auch Metasta-
sen bilden und so zum Tod des Patienten fihren kénnen. [26, 38]

Die Iridozyklektomie bietet die Moglichkeit eines operativen Eingriffs mit kurativer Ziel-
setzung, die grol3e Teile der Iris und des Ziliarkdrpers und damit das Augenlicht erhalt.
Auch kann nach der Iridozyklektomie von einer sehr niedrigen Zahl von Metastasen
ausgegangen werden. Der Visusverlust nach Iridozyklektomie ist akzeptabel und ge-
ring und die Ergebnisse der Langzeitbeobachtung sind zufrieden- stellend gut. [4, 26,
27]

Die Intention und das Ziel dieser Dissertation war es, eine moglichst lange Nachbeo-
bachtungszeit der Patienten zu erreichen und detaillierte Daten Uber den postoperati-
ven Verlauf zu erfassen. Die bekannte Literatur beschreibt eine mittlere Beobach-
tungsspanne von 0 - 8,5 Jahre. [9, 12, 25]

Die Beobachtungszeit dieser Arbeit hat einen Median von 11,2 Jahren.
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1.1 Historie und Entwicklung der Iridozyklektomie

Die Historie der Iridozyklektomie begann 1911, als Konrad Zirm (1863- 1944) dieses
Verfahren zum ersten Mal durchfiihrte. Bei seiner Patientin handelte es sich um eine
25-jahrige Frau mit einem ,Melanosarkom* des linken Auges. Die Patientin lehnt strikt
eine damals Ubliche Enukleation ab. Nach anfanglichem Zégern entschloss sich Zirm
dann zur Operation mit Teilexzision der Iris und des Ziliarkdérpers. Am 6 Marz 1911
fuhrte Zirm unter Chloroformanasthesie eine Tumarexzision im Sinne der Iridozyklek-
tomie durch. Er wahlte einen T- férmigen Zugang in der Umgebung des Tumors. Wah-
rend der Operation traten kaum Blutungen auf, es kam lediglich zum Verlust von Glas-
korperanteilen. Zirm entfernte erfolgreich den Tumor, der mit der Unterseite der Sklera
verwachsen war. Uberraschender Weise zeigten sich postoperativ kaum Komplikatio-
nen wie Blutungen, Augendruckabfall oder Schmerzen. [45]

Weitere Eingriffe dieser Art nahmen Elschnig (1914) und Lindner (1937) vor, die ein
malignes Melanom der Irisbasis bzw. ein malignes Melanom des Ziliarkdrpers exzidier-
ten. [27]

Friede beschrieb 1956 eine Methode, die eine sichere und radikale Tumorentfernung
aus Teilen der Iris und des Ziliarkdrpers gewdahrleistete. Die Operation beginnt mit ei-
ner Freilegung des Operationsgebietes durch die Bildung eines trapezférmigen Binde-
hautlappens. Die im Tumorbereich liegenden Augenmuskeln werden reserziert. Es
folgen nun drei korneosklerale Schnitte. Im Bereich der Kornea werden die Enden der
Skleralschnitte durch einen sehnenférmigen Schnitt verbunden. Nach Durchtrennung
der Sklera-Uvea Verbindung lassen sich die Korneosklerallappen gut aufklappen und
damit liegt das zu reserzierende Iris- Ziliarkérper Gebiet Ubersichtlich frei. Die mit dem
Tumor in Bertihrung stehenden Kornea- und Sklerainnenflachen werden dann kauderi-
siert, in der Hoffnung sie zu zerstéren.

Dann erfolgt eine Durchtrennung der Iris und des Ziliarkorpers auf beiden Seiten des
Tumorgebietes. Die Schnitte sollen so gewéhlt werden, dass etwa 3 mm anscheinend
gesundes Gewebe im Tumorverband verbleibt. Zuletzt erfolgt ein limbusparaleller
Schnitt durch die Aderhaut, womit der Tumor endglltig vom Rest des Auges abgeltst
wird. Wundverschluss, Muskelnaht und Bindehautdeckung beenden die Operation. [13]
1961 beschrieb Stallard [27, 39] eine neue Technik. Im Wesentlichen geht es um einen
dem Hornhautrand benachbarten und ihm parallelen Skleraschnitt, auf dessen Enden
zwei radiare Skleraschnitte oder auf dessen Mitte ein radiarer Skleraschnitt

(T-Schnitt) zulauft. Um Blutungen zu vermeiden legt man nach der Freilegung des Zili-

arkorpers einen diathermischen Koagulationsring im Bereich der Exzision.
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Sears beschrieb 1968 den Beginn der Operation mit einer konjuntivalen Peritomie im
Bereich des Tumors. Um ein Vorwartsfallen des Glaskorpers zu minimieren, erfolgt das
Aufnahen eines Flieringaringes. Durch eine gelegte Skleralrinne um die Tumorregion
wird ein Lappen gebildet. Der Schnitt wird fortgesetzt bis zum korneoskleralen Limbus.
Es folgt eine Inzision der inneren Schicht der Sklera und dieser Schnitt wird in die Vor-
derkammer ausgedehnt. Zusatzlich erfolgt ein Schnitt parallel zu dem korneoskleralen
Limbus. Dann kann der Tumor en-bloc entnommen werden. [37]

Spater praferieren Naumann und Sautter [28, 29] eine Blockexzision mit dem Argu-
ment, man kdnne nicht wissen, ob und wie weit der Tumor in die Sklera eingewachsen
sei und es so notig werde, die Augapfelwand tGber dem Tumor in ganzer Dicke zu ent-
fernen. Der gro3e Wanddefekt muss allerdings durch ein korneosklerales Transplantat
ersetzt werden.

Mackensen [22] veroffentlichte 1988 eine neue Methode der ,lamellierend explorativen
Technik” der Iridozyklektomie. Er wollte die &uf3eren Schichten von Kornea und Sklera
im Tumorbereich als ausreichend feste Augapfelwand unbedingt erhalten. Dazu wer-
den die beiden Schichten der in lamellaren Préparation gespaltenen Sklera unter dem
Mikroskop inspiziert. Durch wiederholte Transillumination der lamellierten Schichten

kann der Tumorbereich genauer eingegrenzt und exakter exzidiert werden.

1.2 Operationstechniken und Chirurgie der Iris und des Ziliarkdrpers

Die Iridozyklektomie ist ein operatives Verfahren, bei der ein Teil der Iris und zusatzlich
ein Teil des Ziliarkorpers entfernt werden. Dieser Eingriff wird in der Augenklinik der
WWU grundsatzlich in Intubationsnarkose durchgefuhrt. Im folgenden werden die h&u-

figsten Operationsmethoden mit ihrem typischen Vorgehen dargestellt.

Technik der exlorativen Préaparation nach Mackensen

Die Befuirworter dieser Technik lassen sich von dem Gedanken leiten, dass die Aus-
dehnung eines Tumors im Ziliarkdrper wéhrend des Eingriffs besser erkannt werden
kénne. Der Fortgang der Operation sollte sich dann nach der vorliegenden Situation in

situ richten.
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Zu Beginn erfolgt die Ertffnung der Bindehaut am Limbus, gefolgt von der Stabilisie-
rung des Bulbus durch Aufndhen eines Flieringarings. Nach temporérer Resektion des
M. rectus inferior werden Uber dem Tumorbereich limbusparallel ein kornealer und von
dort ausgehend drei radidre Schnitte gesetzt. (Schritt 1)

Im Anschluss werden, den Einschnitten entsprechend, lamellar zwei Hornhaut- / Skle-
rallappen prapariert. Um die Ausdehnung des Tumors zu explorieren, erfolgt die Eroff-
nung der stehengebliebene Sklera Uber dem Ziliarkérper durch einen limbusparellelen
Schnitt. Dabei wird der Schnitt so angelegt, dass die limbuswartigen Anteile der unte-
ren Sklerallamelle mit den Kammerwinkelanteilen zusammen mit dem Tumor entfernt
werden konnen. Durch Inspektion und Diaphanoskopie des hinteren Ziliarkorpers kann
nun die Ausdehnung des Tumors abgeschatzt werden. (Schritt 2)

Durch die seitliche Umsdumung des Tumorgebiets gegen die Aderhaut mit Diathermie-
koagulation erfolgt die Minimierung des Blutungsrisikos.

Dem folgend wird an beiden Seiten des Tumors die Vorderkammer eréffnet und in der
limbusparellelen Hornhautschicht durchgreifend vollendet. Mit einer Vannas-Schere
wird die Iris seitlich und pupillenwarts unter Erhaltung des Sphinkterareals abgetrennt.
Der Tumor tritt nun in die Wunde und lasst sich im gesunden Irisgewebe umschneiden
und exzidieren. (Schritt 3)

Zur Abdeckung der skleralen Schnitte soll die Bindehaut mit einigen Nahten tGber das
Operationsgebiet gezogen werden.

Die Wunden durch vorgelegte Faden und dann durch feine Nylonnéahte mit Einzel-

knopfnahten und fortlaufender Nahttechnik verschlieRen. (Schritt 4)

Abbildung 1 Iridozyklektomie
mit lamellierender Technik,
Schritt 1
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Abbildung 2 Iridozyklektomie mit
lamellierender Technik, Schritt 2

Abbildung 3 Iridozyklektomie mit
lamellierender Technik, Schritt 3

Abbildung 4 Iridozyklektomie mit
lamellierender Technik, Schritt 4
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En-bloc Resektion nach Préparation eines Sklerallappens

Zuné&chst erfolgt die Projektion des Tumors auf der Augapfeloberflache durch Transil-
lumination mit Intensivlicht und anschlieRend die Markierung der Tumoraus- dehnung
mit N&hten. (Schritt 1)

Nach Aufndhung eines entsprechenden exzentrisch platzierten Flieringa-Ringes wird
das affizierte Areal umschnitten und die Bindehaut eréffnet. Anschlie3end erfolgt die
Praparation eines Sklerallappens bis ins Hornhaut- Niveau. Durch einen radidreren
Schnitt in der Mitte der Restlamelle erfolgt das vorsichtiges Abpraparieren der tiefen
Schichten bis zur Hornhaut. (Schritt 2)

Nach erfolgter Thermokoagulation der Umgebung kann der Tumor en-bloc im Gesun-
den exzidiert werden.

Das zur Deckung des Defektes Hornhaut- und Lederhautgewebe ist mit Nahten in Po-
sition fixiert. Der Verschluss der Wunde erfolgt mit Einzelknopfnahten und fortlaufender
Naht. (Schritt 3)

Abbildung 5 En-bloc-Resektion,
Schritt 1
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Abbildung 6 En-bloc-Resektion,
Schritt 2

Abbildung 7 En-bloc-Resektion,
Schritt 3
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En-bloc- Exzision mit Trepan

Der Zugang erfolgt tber fligelartiges Eroffnen der Bindehaut iber dem Tumor. Die
periphere Bindehaut wird zuriickgeschoben. Konjunktiva, die mit dem Tumor benach-
bart ist, wird mit einer Naht zusammengezogen und der Flieringaring aufgenaht.
(Schritt 1)

Dann erfolgt die Trepanation von Hornhaut und Lederhaut mit einem 5,0 Trepan in
einer Tiefe von 0,5 mm. Die zentralen Lederhautanteile werden bis zur Aderhaut eroff-
net. Es erfolgt dann das Lamellieren der Hornhaut. Vor Exzision des Tumors erfolgt
eine radiare Diathermie um das Tumorbett. Jetzt folgt die Umschneidung des Tumor-
bereichs mit einem Trepan bis zum Ziliarkorper. (Schritt 2)

Anschnitt der Iris zu einer den Tumorbereich gro3zligig umfassenden Iridektomie. Bei
der anschlieBenden Blockexzision bleiben die periphere Iris, angrenzender Kammer-
winkel, vom Tumor infiltrierter Ziliarkdrper und benachbarte Aderhaut mit der exzidier-

ten Scheibe der Augapfelwand verbunden. (Schritt 3)

AbschlieRend erfolgt die Deckung des Operationsgebietes mit mobilisierter Bindehaut
und Refixation des trepanierten Augapfelwanddefekter. Der Verschluss der Bindehaut

wird durch mehrere Einzelknopfnéahte und fortlaufende Naht vorgenommen.

Abbildung 8 En-bloc-Exzision mit
Trepan, Schritt 1
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Abbildung 9 En-bloc- Exzision
mit Trepan, Schritt 2

Abbildung 10 En-bloc- Exzision
mit Trepan, Schritt 3
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1.3 Indikation zur Iridozyklektomie

Die Iridozyklektomie ist indiziert und der Enukleation vorzuziehen:
[1, 21, 44]

bei Patienten, die nur noch ein Auge haben

angesichts der Schwierigkeiten klinisch eine Differenzierung der Dignitat
von Tumoren vorzunehmen

angesichts der guten bisher gesammelten Verlaufsbeobachtung

da maligne Tumoren der Iris und des Ziliarkérpers zwar infiltrierend wach-
sen, aber selten metastasieren.

Iris und Ziliarkdrper eine Operation gut tolerieren

wenn ein Patient eine Enukleation verweigert

Die Ergebnisse der letzten Jahrzehnte zeigen, dass es gute Aussichten gibt, auch gro-
Re Tumoren der Uvea zu entfernen. Das Auge vertragt die Resektion etwa eines Vier-
tels des Ziliarkodrpers, ohne dass es zu einer Beeintrachtigung des Sehvermdgens
kommt. [21]

1.4 Topographische Anatomie der Uvea

Die Iris und das Corpus ciliare (Ziliarkoérper) bilden zusammen mit der Choroidea (A-
derhaut) die Uvea (GefalBhaut, Tunica vasculosa), eine pigmentierte gefal3reiche

Schicht zwischen Sklera und Retina.

Die lIris ist zur Regulierung des Lichteintritts vor die Linse geschaltet und tUbernimmt
damit die Aufgabe der Blende des optischen Systems. Sie kann die Pupille aktiv enger

und weiter stellen. Die Iris grenzt die Vorderkammer von der Hinterkammer ab.

Die Iris ist aus zwei Schichten aufgebaut:
das vorne liegende Irisstroma mit Melanozyten (Chromatophoren) und Blutge-
falken

das hinten liegende Pigmentblatt
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Dieses ist wiederum aus zwei Schichten aufgebaut:
hintere Zelllage ist das Pigmentepithel, das die Iris undurchsichtig macht und
als Blende fungiert
die Fortsatze der vorderen Zelllage bilden den M. dilatator pupillae, der sympa-

tisch innerviert wird und die Pupille erweitert.

Die Basis der lIris (Iriswurzel) entspringt der Vorderflache des Ziliarkorpers. Sie enthéalt
den Circulus arteriosus major. Die ringformige Iriskrause, die durch den Circulus arteri-
osus minor gebildet wird, unterteilt die Iris in einen &uReren mit der Basis an den Ziliar-
korper ansetzenden Ziliarteil, und einen inneren Pupillaranteil. Der Ziliarteil besteht aus
radiar gestellten Trabekeln, in denen BlutgefdlRe verlaufen. Zwischen den Trabekeln
liegen Buchten (Lakunen, Krypten).

Im zentralen Pupillaranteil liegt der parasympatisch innervierte ringférmige M. sphincter
pupillae, der die Pupille verengt.

Die Farbe der Iris hangt von der Menge des Pigments im Stroma ab. Eine blaue Iris

enthéalt sehr wenig Pigment, im Gegensatz dazu hat eine dunklere Iris viel Pigment.

Ziliark6rper
Der Ziliarkdrper besteht aus zwei Anteilen, die vorne gelegene Pars plicata und die

hinten gelegene Pars plana.

Pars plicata:

Sie besteht aus dem zur Sklera hin gelegenen Ziliarmuskel und ca. 70 an die Hinter-
kammer grenzenden Ziliarfortsatze. Der Ziliarmuskel ist ein glatter Muskel, der meridi-
onal und ringférmig verlaufende Muskelfasern enthélt, die parasympatisch innerviert

werden.

Pars plana:

Sie ist gefdRarm. Durch sie ist ein operativer Zugang in den Glaskorper ohne die Ge-
fahr der Netzhautabldsung moglich.

Die meridional verlaufenden Muskelfasern ziehen entlang der Innenflache der Sklera,
setzen am Sklerasporn an und gehen nach dorsal in den vordersten Teil der Aderhaut
Uber. Durch ihren Kontakt wird das Trabekelwerk gespannt und so der Abfluss des
Kammerwassers verbessert. Dies fuhrt zur Senkung des Augeninnendrucks.

Die Ziliarfortsatze bestehen aus einem zweischichtigen Ziliarepithel, das das Kammer-
wasser produziert und einem bindegewebigen Stroma mit zahlreichen Blutgefal3en.
Zwischen den Ziliarfortsatzen entspringen die Zonulafasern, die den Halteapparat der

Linse bilden.
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Abbildung 11 Anatomie der Uvea (nach Netter)

1.5 Pathologie und Histologie von Lasionen der Uvea

Tumoren des Auges und explizit der Uvea, treten selten auf. Dies begrindet auch die
geringe Anzahl der Patienten. Okulare Tumoren sind meist Zufallsbefunde, die als
Pigmentierungen von Patienten selbst, von Angehérigen oder bei Routineuntersuchun-

gen durch den Augenarzt entdeckt werden.

Im folgenden werden diagnostische Mdglichkeiten aufgeftihrt, Differentierungskriterien

der unterschiedlichen Tumoren erlautert und die Tumorarten genauer vorgestellt.
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Bei Verdacht auf einen intraokularen Tumor sollte folgende klinische Diagnostik und

Untersuchung durchgefihrt werden:

Biomikroskopie (mit Ophthalmoskop oder Spaltlampe)
Photodokumentation und Verlaufskontrolle

Sonographie im A-Bild und B-Bild

Fluoreszenzangiographie zur Aussage tiber Neovaskularisation

Selten: Computertomographie, Magnetresonanztomographie, Biopsie

Iristumoren sind mit der Spaltlampe klinisch sehr gut zu untersuchen.
Ziliarkorpertumoren sind wegen ihrer versteckten Lage nur schwer zu erkennen.

Stellt sich ein Tumor dar, der eine weitreichende aussprieRende eigene Kapillarisie-
rung zeigt, so lasst dies nicht automatisch einen Rickschluss auf die Dignitat zu. [1, 5,
9, 34]

Als die sicherste und in letzter Konsequenz beweisende Untersuchung bleibt die histo-
logische Begutachtung der Lasion. Nur so kdnnen benigne und maligne Lasionen ab-

schlieRend differenziert werden.

Zwischen der Tumorentstehung und den ersten klinischen Symptomen liegt meist eine
Jahre bis Jahrzehnte lange Latenzzeit. Klinische Symptome und tumorbedingte Be-
schwerden sind jedoch eher selten. Frithzeichen fir ein tumoréses Geschehen kdénnen
ein fortschreitender Astigmatismus sowie Akkommodationsstérungen sein. Mit der
Spaltlampe werden Stauungen der episkleralen Vene tiber dem Tumor beobachtet.

Die Symptome h&ngen von der Lokalisation und der Grof3e der Lasion ab. Kleine Me-
lanome, die am hinteren Augenpol liegen, fihren frilh zu degenerativen Veranderun-
gen der Makula und zum Nachlassen der Sehscharfe. In Spéatfallen kann es zu Perfo-

ration mit Infiltration der Orbita oder gar zur Fernmetastasierung des Tumors kommen.

[5]

Aulerhalb des hinteren Augenpols liegende Tumoren bleiben lange klinisch stumm
und werden erst durch Sekundéarverdnderungen wie Netzhautabldsungen, intraokulare

Blutungen, Linsenveranderungen oder Augeninnendrucksteigerungen bemerkt.
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1.5.1 Pathologie der benignen Lasionen und Tumoren

Im Folgenden werden benigne Lasionen der Iris und des Ziliarkorpers vorgestellt und
beschrieben. Dies sind hauptsachlich jene Tumoren, die bei den beobachteten Patien-
ten vorzufinden waren. Es ist an dieser Stelle nicht das Ziel alle uvealen Tumoren auf-
zufuhren. Die Veradnderungen werden in ihrem Erscheinungsbild beschrieben und

wenn maoglich anhand von Fotobeispielen demonstriert.

Ein Naevus ist der haufigste gutartige Tumor, der zusammengesetzt ist aus kleinen
spindeligen oder dendritischen Naevuszellen oder Naevozyten. Wie Melanozyten ent-
halten diese Zellen Melanosomen, weshalb sie in der Lage sind, Melanin zu produzie-
ren. [2, 17]

Naevi zeigen manchmal eine irreguléare Struktur und ihre Pigmentierung variiert erheb-
lich.

Klinisch stellt ein Naevus eine pigmentierte, flache oder leicht erhabene Lasion der
oberflachlichen Irisschichten dar, die gelb-braunlich bis schwarzlich imponiert. Es kon-
nen Pupillenentrundungen und ein Ektropium pupillae oder progressive Linseneintri-
bung auftreten. Eine leichte Entrundung ist kein Nachweis fur Malignitat. [5]

Irisnaevi sind einer direkten klinischen Untersuchung mit der Spaltlampe zugéngig.
Zusétzlich empfiehlt sich eine photographische Verlaufsbeobachtung, um eine eventu-
ell auftretende Progression zu dokumentieren.

Eine Exzision ist aus kosmetischen Griinden oder bei stéandiger Irritation indiziert. Eine
Indikation fur eine Exzision ist die seltene GréRenzunahme des Naevus im Erwachse-
nenalter. In diesen Fallen fallt es klinisch schwer, eine Abgrenzung zum Melanom vor-
zunehmen, so dass auch hier eine chirurgische Intervention indiziert ist.

Die Prognose eines Irisnaevus ist ausgezeichnet, da sie keinerlei Tendenzen zur Me-

tastasierung zeigen und sich selten in ein malignes Melanom umwandein. [5]

Histologische Naevus Formen

melanozytarer (pigmentierter) Naevus der Iris
Compoundnaevuszellnaevus
Naevuszellnaevus

dysplastischer Naevus der Iris
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Abbildung 12 Irisnaevus

|
"f Patientin O.E. mit pigmentiertem -

Abbildung 13 benigner Naevus

Patientin S.E. , Naevus mit leichtgradi-
ger Aktivitdt und Proliferationstendenz,
jedoch keine maligne Geschwulst

Differentialdiagnostisch sind gegenuiber dem einfachen Naevus und dem malignen
Melanom der Iris insbesondere folgende Tumoren abzugrenzen. [2]

1. Leiomyom 5. Irismetastase

2. Lymphosarkom 6. juveniles Xanthogranulom
3. Hamangiom 7. Granulationsgeschwulst
4. Neurinom 8. Iriszyste

9. entzundliches Geschehen
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Leiomyome sind extrem seltene Tumoren, die ihren Ursprung in der glatten Irismusku-
latur haben. Klinisch, aber auch histologisch kann es sehr schwer sein, sie von ame-
loblastischen Melanomen zu unterscheiden. [1]

Sie treten eher im weiblichen Genitaltrakt auf, kommen jedoch gelegentlich in der Orbi-
ta oder intraokular vor. [43]

Histologisch zeigen sich typische Tumorformationen mit Spindelzellen, eine hohe
Vaskularisation, jedoch zeigt sich keine Pigmentierung. [1]

Leiomyome treten intraokular mit einer Haufigkeit von 2,3-14% aller Iristumoren auf.
[10] Klinische Symptome treten oft nicht auf, erst spat konnen sich Hyphaema, Kata-
rakt oder ein Sekundarglaukom entwickeln. [1, 43]

Diese Tumoren kénnen zwar ein Potential zur lokalen Infiltration zeigen, die Prognose
nach chirurgischer Exzision ist aber exzellent. Trotzdem sind Rezidive zu erwarten und
die Kontrollspanne ist kurz zu halten. [12] Wie von Tuncer et al. berichten, gab es bei
ihrer Untersuchung innerhalb von 12.5 Jahren kein Rezidiv. [43] Ashton gab bei einer
Analyse von 19 Patienten ebenfalls kein Rezidiv an. [1]

Abbildung 14 Leiomyom

Patientin G.J. mit einem Leiomy-
om der Iris

Seltene Tumoren der Uvea sind Lymphosarkome, Hdmangiome und Neurinome der
Iris. Letztere, die differentialdiagnostisch vor allem gegentiber dem Leiomyom abzu-

grenzen sind, finden sich besonders bei der Recklinghausenschen Erkrankung. [1]
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Abbildung 15 Irisneurinom

Patient R. A. mit partiell
pigmentiertem Neurinom der
Iris

Das juvenile Xanthogranulom ist eine Erkrankung, bei der es entweder isoliert oder
im Rahmen der gutartigen Hauterkrankung zur Ausbildung stark vaskularisierter, oran-
ge—gelber Iristumoren kommt. Klinisch treten spontanes Hyphaema, kongenitale oder
erworbene Heterochromatie, lokalisierte oder diffuse Irisbeteiligung, Sekundéarglaukom
oder Pseudouveitis auf.

Eine granulomatdse Uveitis als immunologischer Prozess oder ein entzindliches
Granulom konnen, wenn sie grof3 sind, mit einem dysplastischen Tumor verwechselt
werden. [17]

Primare Iriszysten, wie die Implantationszyste, sind Kuriositaten, die entweder aus
Irispigmentzellen oder selten aus Irisstromazellen entstehen. Die groRe Mehrzahl der
Falle erfordert keine Therapie. Die hauptsachliche klinische Bedeutung erhalten sie
durch die Ahnlichkeit mit Neoplasmen der Iris und des Ziliarkorpers. [2, 17]

Sekundare Zysten entwickeln sich nach intraokularer Chirurgie, okuldren Traumata
oder langerem Gebrauch von Langzeitmyotika. Zysten, die nach einem chirurgischen
Eingriff entstehen, werden oft gréRer und fuhren zu schweren Komplikationen, wie U-
veitis anterior und Glaukom. [17] Zu beachten ist die mdglichst frihe Diagnosestellung,
da es bei Zysten oft zur Anlage der Retina kommt und dann eine spétere Erhaltung
einer brauchbaren Funktion des Auges kaum noch mdglich ist. [29] Es ist bei zysti-
schen Veranderungen nicht zwangslaufig von einem benignen Prozess auszugehen.
So kann es zu einer Umwandlung einer zystischen zu einer soliden Veranderung

kommen. [34]
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Abbildung 16 Implantationszyste

Patient F. S. mit einer progredien-
ten Implantationszyste nach statt-
gehabtem Trauma

Bei einem Patienten trat eine Melanosis des Irisepithels auf. Melanosis oder Melano-
zytose bedeutet vermehrte Pigmentierung infolge von Hyperplasie oder Hypertrophie
der Melanozyten. [17]

Die Melanosis bedingt eine Dunkelfarbung der Iris. Meist ist die gesamte Uvea ver-
mehrt mit benignen atypischen Melanozyten durchsetzt. Gegenlber einem diffusen

malignen Melanom fehlen das Wachstum und Sekundarveranderungen.

Im Hinblick auf die histologische Differenzierung ist es schwer, benigne Melanome
von malignen Melanomen zu unterscheiden. Obwonhl die histologische Diagnose Mela-
nom lautet, gibt es Grenzfélle, die zwar eine diffuse und ausgedehntere Proliferation
als Naevuszellen aufweisen, jedoch kaum Anzeichen von Wachstum oder Bdsartigkeit.
[1] Da es auch in der Darstellung der Mitosen und Zellstrukturen kaum Unterschiede

gibt, sind benigne Melanome als maligne beschrieben worden, ausgeldst durch eine

starke Pigmentierung oder Zellvariationen. [1]

. Abbildung 17 benignes Melanom

I Patientin B. A. mit einem benignen
Melanom
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1.5.2 Pathologie der malignen L&sionen und Tumoren

Das maligne Melanom hat nach der Haut (80%) die zweithaufigste Primarlokalisation
im Auge. Irismelanome machen 3-10% der Uvealmelanome aus und sind damit der
haufigste primar maligne Tumor des menschlichen Auges. [2, 3] Char et al. beschrei-
ben ca. 5% aller Uvealtumoren als Melanome. [7] Melanome treten bevorzugt im héhe-
ren Alter auf. Das Erkrankungsalter liegt jenseits des 40. Lebensjahres, wobei bei
Frauen der Altersgipfel in der 6. und bei Mannern in der 7. Dekade liegt. Es gibt auf-
grund der kleinen Fallzahlen keinen Hinweis, dass ein Geschlecht bevorzugt befallen
wird. [1,16, 22, 32]

Eine Vielzahl von Lasionen kann klinisch ein malignes Melanom imitieren. [3]
Intraokulare maligne Melanome entstehen fast immer de novo, selten aus vorbeste-
henden Naevi. Die Tumoren besteht histologisch meist aus Spindelzellen vom Typ A
oder B, selten aus epitheloiden Zellen. [2] Das maligne Gewebe neigt zur Stromain-
filtration, zur Penetration in den Kammerwinkel und in den Ziliarkdrper. Das maligne
Melanom ist bevorzugt in der unteren Irishalfte lokalisiert. [16]

Makroskopisch zeigt sich eine aufgelockerte Tumoroberflache. Das Wachstum im
Frihstadium ist langsam und umschrieben. Melanome wachsen meist invasiv in die
Vorderkammer oder auf der Irisoberflache und infiltrieren den Vorderkammerwinkel
und den Ziliarkorper. [9]

Die Pigmentierung der Irismelanome variiert betrachtlich, so dass ameloblastische Tu-
moren an der Spaltlampe an Hamangiome, Leiomyome, metastatische Tumoren oder
an granulomatose Irisformen erinnern kbnnen.

Daher ist ein dokumentiertes Wachstum eines der wichtigsten Kriterien, die an ein ma-
lighes Melanom denken lassen. [7]

Die tumorassoziierte Vaskularisierung in der Fluoreszenzangiographie ist nicht hilfreich
bei der Festlegung der Dignitat. Die Vaskularisierung ist eher mit dem Ausmafld der
Pigmentierung assoziiert, als mit der Natur der Lasion. [17]

Sogar histologisch fallt es in einigen Fallen schwer, eine eindeutige Diagnose zu stel-
len. Bei einem unserer Patienten wurde ein urspringlich malignes Melanom spéater
doch noch als benigne identifiziert.

Zum Zeitpunkt der Diagnose eines Melanoms sind nachweisbare Metastasen auf3erst
selten, da Lymphgefal3e im Auge und der Orbita fehlen. Nach der einschlagigen Litera-
tur fuhrt ein malignes Melanom der Iris hach Iridektomie in nur 2-6% der Falle zu Me-
tastasen. [1, 27, 23]
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Die Metastasierung erfolgt immer hamatogen und tritt innerhalb der ersten 2-5 Jahre
nach Diagnosestellung auf. Die Metastasierung erfolgt bis zu 95% der Patienten in die

Leber, selten ins zentrale Nervensystem.

Maligne Melanome der Iris sind von aul3en gut sichtbar und fuhren meist zur Entrun-
dung der Pupille, wodurch sie friihzeitig erkannt werden.

Sie sind vergleichsweise gutartig, bei einer Mortalitat von 1%. [16]

Zytologische Klassifizierung maligner Melanome der Uvea

(WHO-Kommission unter Vorsitz Zimmermann, 1979 )

I. Spindelzelltypen
1. ,Spindelzelltyp A“- Melanome bestehen zu mehr als 75 % aus
Zellen des Spindelzelltyps A, im Ubrigen aus Spindelzelltyp B
2. ,Spindelzelltyp B“- Melanome enthalten mehr als 25 % Zellen
des Spindelzelltyps B, sonst vorwiegend Spindelzelltyp A und
kleine Anteile von Epitheloidzellen

. ,Epitheloid-zellige maligne Melanome* enthalten mehr als 75%
epitheloide Zellen, ansonsten Spindelzelltyp A und/oder B

. ,Gemischt-zellige maligne Melanome* enthalten sowohl Spindel- als auch Epitheloid-
Zellen
1) gemischt zellige maligne Melanome mit Spindelzelldominanz (aber
unter 75%)
2) gemischt zellige maligne Melanome mit Spindelzell-
Epitheloidzell - Gleichgewicht
3) gemischtzellige maligne Melanome mit Dominanz der Epitheloidzellen
(aber unter 75%)

IV. Andere: In diese Kategorie sollen melanozytare maligne Melanome
eingefligt werden, die oben beschriebene Kriterien nicht erfllen

(aus G.K.Lang u. G.O.H Naumann, Pathologie des Auges, 1980)

Abbildung 18 Zytologische Klassifizierung maligner Melanome der Uvea

Betrachtet man die Verteilung der Subtypen des malignen Melanoms, so sind 45% der
Melanome vom Spindelzelltyp, ebenfalls 45% vom Gemischtzelltyp, 5% vom Epithe-
loidzelltyp und 5% macht das nekrotisierende Melanom aus. [17, 43]

Maligne Melanome vom Spindel-(A)-Zelltyp sind schlank, haben einen abgeflachten

Kern und eine prominent basophile Kernlinie durch eine Entfaltung der Kernmembran.



1. Einleitung Seite 25

Der Kern enthalt keinen Nukleolus. Tumoren, die aus diesem Zelltyp zusammengesetzt

sind, werden als gutartig angesehen. Sie ahneln vom klinischen Verhalten und Verlauf

am ehesten den Naevi.

Abbildung 19 Spindelzellmela-
nom

Patientin R. S. mit malignem
Melanom vom Spindelzelltyp
im Ziliarkorper

Die seltener gefundenen Epitheloidzellmelanome sind grof3, oval oder rund, mit gut
begrenzten Zellmembranen, eosinophilem Zytoplasma und runden Kernen mit promi-
nenten Nukleoli. Die Zellen kénnen sowohl in der Gro3e als auch Form variieren. Mito-
sen sind reichlich vorhanden. Tumoren dieser Zellart haben die schlechteste Prognose.
[2,3,9,17]

Maligne Melanome der Iris und des Ziliarkérpers vom Gemischtzelltyp bestehen aus
einer Kombination von Spindelzellen und Epitheloidzellen. Diese Tumoren haben eine

intermediére Prognose.

Abbildung 20 Gemischtzellme-
lanom

Patient H. H. mit einem pig-
mentierten malignen Mela-
nom der Iris aus Spindelzellen
vom Typ B und Epitheloidzel-
len im Sinne Gemischtzellme-
lanoms
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Prognostische Faktoren

1) Zelltyp: Spindelzell - Tumoren haben die beste Prognose, die aus Epitheloidzel-
len die schlechteste

2) Tumorgréf3e: grof3e Tumoren haben eine schlechtere Prognose als kleinere

3) Wachstumsmuster: diffus wachsende Tumoren tendieren zu einer schlechteren
Prognose, weil sie gewohnlich Epitheloidzellen enthalten und sich nach
extraskleral ausbreiten

4) Pigmentierungsgrad: ausgepragt pigmentierte Tumoren haben eine schlechtere
Prognose als amelanotische Tumoren

5) Patientenalter: Patienten, die alter als 65 Jahre sind, haben eine schlechtere
Prognose als jingere, jedoch ist ein Auftreten vor dem 20.Lebensjahr ebenfalls

ungunstig.

Uber lange Zeit war die Enukleation des Auges bei Diagnose eines Melanoms obligat.
In Langzeitstudien ist es jedoch gezeigt worden, dass dieses Vorgehen keinen Vorteil
im Hinblick auf das Uberleben des Patienten bringt. [3, 9, 12, 44]

Kleinere Melanome kdnnen in ihrem Wachstum langer Gberwacht werden, was nicht
zur Verschlechterung der Prognose fiihrt. Bei grof3eren Tumoren oder rapidem Wachs-
tum ist eine Exzision mittels Iridozyklektomie indiziert. Aufgrund der Schwierigkeiten
bei der klinischen Differenzierung der Dignitat, wurden einerseits schon viele Enuklea-
tionen vorgenommen, andererseits wurden Tumoren erst sehr spat exzidiert und zeig-

ten ein starkes malignes Wachstum. [7]

Wird nach einer Tumorexzision histologisch ein benigner Tumor oder ein malignes Me-
lanom vom Spindelzelltyp diagnostiziert, so ist normalerweise ein gutes Ergebnis des
Sehvermdgens zu erwarten. Wird ein malignes Melanom vom Gemischtzelltyp oder
Epitheloidzelltyp gefunden, muss sehr genau operiert werden. Falls der Tumor primar
nicht sicher im Gesunden exzidiert werden konnte, so ist die Enukleation in Betracht zu

ziehen.

Uber Karzinommetastasen in der Regenbogenhaut ist nur in Einzelfallen berichtet
worden. Unterschiedliche GefalRversorgung und Vorhandensein von Muskulatur wer-
den hierfur als Ursache angefthrt. [16]

Metastasen in der Iris sind sehr selten und werden bei Patienten mit einem systemi-

schen Malignom beobachtet. Sie erscheinen als rosafarbene oder gelbe, briichige



1. Einleitung Seite 27

schnell wachsende Raumforderungen, die mit einer Uveitis anterior oder einem Pseu-
dohypopyon assoziiert sein kdnnen.

Histologisch liegt ein dichtes Histiozyteninfiltrat mit Eosinophilen sowie Toutonschen
Riesenzellen im stark vaskularisierten Irisstroma vor. [17] Die Unterscheidung zwi-
schen einem Primartumor der Iris oder einer Metastase eines extraokularen Primarius

kann sehr schwer sein.

Es ist gezeigt worden, dass vor allem das Bronchialkarzinom und das Mammakarzi-
nom in der Lage sind, Metastasen in die Iris zu streuen. [17]

Metastasen eines Mammakarzinoms haben mit 47% den grof3ten Anteil an einer se-
kundaren Manifestation. Mit einem Anteil von 21% folgt dann das Bronchialkarzinom.
Es gibt auch beschriebene Félle, wo erst eine Metastase in der Iris zur Erstdiagnose
des Bronchialkarzinoms fuhrte. [41]

Abbildung 21 Bronchialkarzinomme-
tastase

Patient F. H. mit einer Metastase
eines kleinzellig undifferenzierten
Bronchialkarzinoms der Iris

1.5.3 Lokalisation der Tumoren

Die meisten intraokularen Tumoren sind in der unteren Halfte des Auges lokalisiert.
[16, 24]

Das maligne Melanom kann an jeder Stelle der Iris vorkommen, im Pupillenbereich, in
der Mediazone oder in der Peripherie.

Auch ist besonders der untere temporale Sektor mit betroffen. [16]
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2. Material und Methoden

2.1 Patientengut

In diese Langzeitanalyse wurden alle Patienten eingeschlossen, die in den Jahren 1980-
2002 in kurativer Absicht mit dem Verfahren der Iridozyklektomie therapiert wurden. Die
Auswahl der Patienten erfolgte anhand der Operationsdokumentation. Allein die durchge-
fuhrte Iridozyklektomie war Auswahlkriterium, nicht aber die Art der Lasionen oder das

Alter der Patienten.

2.2 Auswertungsmethodik

Nachdem die Patienten, die sich der Iridozyklektomie unterzogen haben, anhand der O-
perationsdokumentation ermittelt werden konnten, wurden die entsprechenden Patienten-
unterlagen aus dem Archiv der Augenklinik herausgesucht. Daraus ergaben sich Informa-
tionen Uber Geschlecht, Alter, Progredienz des Tumors, GrolRe des Tumors, Visus und
Tensio und medizinische Voruntersuchungen. Anhand der Operationsberichte war es
mdglich, den Typ der Operationstechnik zu eruieren. Aus der Stellungnahme der Patholo-
gen, die die Resektate histologisch Begutachteten, ging Art und Typ der L&sion und oft
sogar der Zusatz, ob der Tumor im gesunden Gewebe entfernt wurde, hervor.

Um moglichst aktuelle Informationen Uber den Gesundheitszustand unserer Patienten zu
erfassen, wurde ein hierfiir entwickelter Evaluationsbogen an niedergelassene Augenérz-
te und Hausérzte geschickt. Mit diesen Daten, die in einer Tabelle zusammengefasst
wurden, konnte schlie3lich die Analyse der Langzeitergebnisse der Patienten nach Irido-
zyklektomie vorgenommen werden. Anhand von Bildern, die zur Dokumentation des
Krankheitsverlaufs erstellt wurden, konnte die Lage und die GroRe des Tumors erfasst

und beschrieben werden.

2.2.1 Fallsichtung

Hauptkriterium, das zur Auswahl der Patienten fiihrte, war eine durchgefiihrte Operation
im Sinne einer kompletten Iridozyklektomie. Dies impliziert Operationen, bei denen Anteile
der Iris und des Ziliarkorpers entfernt wurden. Als Grundlage zur Patientenbenennung
dienten in erster Linie Operationsbicher, in denen die Patienten, Grund und das Datum
der Operation vermerkt sind. Diese Untersuchung enthalt Patienten, die sowohl benigne,
maligne oder andere Lasionen der Uvea aufwiesen, da alle mit Iridozyklektomie therapiert

wurden.
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2.2.2 Aktenauswertung

Anhand eines zu diesem Zwecke entwickelten Dokumentationsblattes wurden die Kran-

kenblatter der Patienten durchgesehen und die relevanten Daten erfasst.

Anhand dieses Dokumentationsblattes wurden folgende Daten gewonnen:
Alter und Geschlecht der Patienten
Vorbefunde
Progression und Lokalisation der Lasion
Visus
Tensio
Operations-Datum
Operationstechnik

Komplikationen intra-/ postoperationem

Zusatzlich konnten die ersten Kontrollen der oben genannten Parameter wenige Tage
nach der Operation oder bei Entlassung eruiert werden.

Des Weiteren waren die histologisch gesicherte Diagnose der Lasion und die Antwort auf
die Frage nach der Exzision der Lasion im gesunden Gewebe von Bedeutung.

Die gewonnen Daten wurden in eine Tabelle des Tabellenkalkulationsprogramms

-EXCEL" Gibertragen und statistisch ausgewertet.

2.2.3 Praoperative Beurteilung

Nach der stationaren Aufnahme der Patienten wurden intensive ophthalmologische Un-
tersuchungen durchgefihrt. So wurden Messungen des Visus, des Augeninnendrucks,
Sonographie mit A- und B-Bild, eine Fluoreszenzangiographie und eine Photodokumenta-

tion durchgefiihrt.

2.2.4 Operationsmethoden und Chirurgie der Iris und des Ziliarkdrpers

Die Irisbasis ist Uber ihre tiefen Schichten (hinteres Stroma- Muskel- und Pigmentblatt) mit
dem Ziliarkérper verbunden und findet zusammen mit den vorderen Anteilen der Ziliar-
muskelsehnen am Sklerasporn eine feste Verankerung.

Die Blutversorgung der lIris erfolgt Gber radidr angeordnete Gefalie, die in dem vorderen
Ziliarkoper liegenden Circulus arteriosus iridis major entspringen.

Bei Eingriffen an der Iris muss man um so eher mit Blutungen rechnen, je dichter die
Schnitte an der Basis liegen. Es ist jedoch erstaunlich, dass Operationen in einem so ge-

falireichen Gewebe gewdhnlich kaum oder gar nicht zu Blutungen fuhren.
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Dies ist damit zu erklaren, dass es zu spontanen Gefaldverschliissen kommt, da zwischen
der Adventitia der Irisgefale und deren Media- und Intimaschicht sehr lockeres Gewebe
liegt, das den inneren GefaRRanteilen die Mdglichkeit zur einstilpenden Invagination und

Kontraktion bietet.

Bei den Operationen in der Augenklinik wurden drei Operationstechniken bzw. Operati-

onsverfahren angewendet.

Typ | Technik der lamellierend explorativen Praparation nach Mackensen

Diese OP-Technik wurde bei 21 Patienten durchgeftihrt.

Typ Il En-bloc- Resektion nach Praparation eines nach limbuswarts gerichteten Skleral-
deckels (Trap-door-Technik)

Diese Technik wurde bei 11 Patienten angewandt.

Typ Il Blockexzision mit Trepan nach Darstellung eines oberflachlichen Hornhaut- Leder-
hauttransplantates mit autologem Wiederverschluss

Dieses Verfahren kam bei einem Patienten zum Einsatz.

Bei sechs unserer Patienten konnte keine genaue Zuordnung zu einer dieser Operati-

onsmethoden erfolgen.

2.2.5 Postoperative Beurteilung

In den ersten Tagen nach der Operation wurde das Auge auf Blutungen in der Vorder-
kammer oder im Glaskorper, Reizzustanden, Schwellungen oder Hornhautveranderungen
kontrolliert. Der Visus und der intraokulare Druck wurden zur Kontrolle regelmaRig ge-
messen.

Nach einer Woche wurden die Patienten dann in die weitere Betreuung durch niederge-
lassene Augenarzte entlassen. Nur noch wenige dieser Patienten stellten sich zu einer

spateren Kontrolle in unserer Augenklinik vor.

2.3 Fotoanalyse

Um die Lokalisation und Grof3e der Iris - oder Ziliarkérperlasionen genau zu bestimmen,
wurden die Bilder ausgewertet, die zur Verlaufsbeobachtung der Patienten in der Photo-
abteilung der Augenklinik gemacht und dort als Diapositive archiviert wurden.

Mit Hilfe der Computertechnik konnten die Bilder digitalisiert (Scannertyp: Minolta Dimage

Scan Elite II) und die Grél3e der Lasionen, mittels Software (UT Image Tool 3.00) ausge-
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messen werden. Hierbei wurde ein Punkt in der Mitte der Iris als Ausgangspunkt gewahlt
und von dort die Lasion nach oben und unten in ihrer Ausdehnung vermessen.
Die GrofRenangabe der Lasionen erfolgt in Gradzahlen. Die Tumorausdehnung und die

Quadrantenlokalisation wurden dokumentiert.

2.4 Augenarztliche und internistische Nachbeobachtung

Die Erfassung der aktuellen Daten Uber den Gesundheitszustand der Patienten erfolgte
anhand eines Evaluationsbogens, der an niedergelassene Augenarzte geschickt wurde.
Die Augenarzte wurden gebeten, anhand dieses Evaluationsbogens den aktuellen Ge-
sundheitszustand der Patienten bzw. das Ergebnis der letzten Kontrolle zu erfassen und
mitzuteilen.

Bei Patienten, die histologisch eine maligne Lasion aufwiesen, wurde auch der Hausarzt
des Patienten angeschrieben und um Informationen tber den internistischen Gesund-

heitszustand gebeten.

Der Evaluationbogen fur die Augenarzte beinhaltete folgende Aspekte

. Datum der letzten Kontrolle beim Augenarzt

. letzter bestkorregierter Visus des betroffenen Auges

. letzter Augeninnendruck auf dem operierten Auge

. liegt ein Sekundéarglaukom auf dem operierten Auge vor

. kam es wahrend des Heilungsverlaufes zu einer Cataracta complicata

. wurde diese Cataract operiert

. kam es wahrend des Heilungsverlaufs zu einer Netzhautablésung

. im Falle eines Malignoms bitte die Adresse des behandelnden Haus
Hausarztes

. ggf. Abbruch der Kontrolluntersuchung, evtl. neuer Augenarzt

. evtl. Todeszeitpunkt und Todesursache des Patienten

Bei den Hausérzten erfragten wir davon abweichend folgende Informationen

. war der Patienten regelmafig zur hauséarztlichen bzw. internistischen Kontrolle
. wurde regelmafig ein Tumorscreening durchgefihrt

. wurden weitere MalRnahmen zur Tumorbekampfung durchgefihrt

. gab es im Heilungsverlauf oder bei Kontrollen Auffalligkeiten

AAbbildung 22 Evaluationsbogen fir Augen — und Hausarzte

Die Rucklaufrate der Erhebungsbdgen war zufriedenstellend und es kamen von ca. 60
gesendeten Bogen 50 zurlick (83%). In wenigen Fallen gelang es trotz intensiver Recher-
che nicht, den behandelnden Arzt ausfindig zu machen.

Da manchmal kein Evaluationsbogen zurtickgesendet wurde oder Informationen fehlten,

wurde eine zusatzliche telefonische Nachfrage bei Arzten durchgefiihrt.
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2.5 Statistische Auswertung

Die erfassten Daten der praoperativen Untersuchungen und der Langzeiterhebung wur-
den dem Institut fir Medizinische Statistik und Biomathematik der Westfélischen -
Wilhelms - Universitat vorgestellt. Wahrend zweier Gesprachstermine mit Herrn Goder
wurden die Daten analysiert. Aufgrund der sehr niedrigen Fallzahl und der sehr individuel-
len Krankheitsentwicklung zeigte sich eine vergleichende biometrische Auswertung als
nicht sinnvoll. Daher stitzt sich diese Arbeit auf die deskriptive statistische Auswertung

der Daten, verzichtet jedoch auf eine komparative Analyse mit Signifikanzberechnung.
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3. Ergebnisse

Im Zeitraum 1980 bis 2002 wurden in der Augenklinik der Westfalischen Wilhelms— Uni-
versitat Minster 39 Patienten mit Iridozyklektomie behandelt.

Dies bedeutet im Durchschnitt 1,7 Operationen pro Jahr, wobei in manchen Jahren 2 bis 3
Operationen durchgefiihrt wurden, in anderen keine. In den Jahren 1987 und 1988 gab es
5 bzw. sogar 6 Operationen. In den Jahren 1990, 1996 - 1998 und 2000 gab es keine
Iridozyklektomien.

Die niedrige Anzahl der Patienten zeigt, dass die Indikation zur Operationen von Tumoren

der Uvea selten ist.

3.1 Geschlechterverteilung und Patientenalter

Es wurden 26 weibliche und 13 mannliche Patienten mit Iridozyklektomie behandelt.

Der Median der Altersverteilung liegt bei 58,0 Jahren. Der jingste Patient war bei der O-
peration 19,7 Jahre und der alteste Patient 78,9 Jahre alt. In der Betrachtung der Alters-
verteilung ergibt sich folgendes Bild: 2 Patienten waren im Alter zwischen 0 und 30 Jah-
ren, 6 Patienten zwischen 31 und 40 Jahre, 8 Patienten zwischen 41 und 50 Jahre, 11
Patienten zwischen 51 bis 60 Jahre, 5 Patienten zwischen 61 und 70 Jahre und 7 Patien-

ten waren zwischen 71 und 80 Jahren alt.

Geschlechterverhaltnis der untersuchten Patienten

30

25 +
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15 ~

10 ~

Frauen Manner

Abbildung 23 Geschlechterverteilung untersuchten Patienten
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Alter der Patienten bei Iridozyklektomie (in Jahren)
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Abbildung 24 Patientenverteilung in verschieden Altersstufen
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Geschlechterverteilung im Bezug auf Lebensalter
12
10
8
6
4
2 |
i
0-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80

Abbildung 25 Geschlechterverteilung im Bezug auf das Lebensalter bei Operation

Aus diesen Daten wird ersichtlich, dass es ab dem 40. Lebensjahr zu einer deutlichen

Zunahme der uvealen Tumoren kommt. Augentumoren sind also eine Erkrankung des

hoheren Lebensalters.

In unserer Untersuchung finden sich lediglich 8 Patienten unter 40 Jahren, vier mit malig-

nen und vier mit benignen L&sionen.
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3.2 Verteilung der Augenlasionen

Bei den 39 mit Iridozyklektomie behandelten Patienten fanden sich eine annahernd glei-
che Verteilung der malignen und benignen L&asionen. Histopathologisch konnten 21 ma-
ligne und 18 benigne Tumoren differentiert werden. Die einzelnen Tumorarten liel3en kei-

ne geschlechtsspezifische Verteilung erkennen.

Verteilung der malignen und benignen Lasionen der Uvea
bei den untersuchten Patienten

maligne L&sionen

benigne Lasionen

16 17 18 19 20 21 22

Abbildung 26 Verteilung der malignen und benignen uvealen Lasionen

Die histologischen Ergebnisse teilten sich wie folgt auf
18 Patienten von 39 mit benignen L&sionen:

Melanozytarer Naevus 7 Patienten
Naevuszellnaevus 2 Patienten
Spindel-A-Zell - Melanom, benigne Variante 2 Patienten
Fibrosiertes Stromagewebe 2 Patienten
Granulomatdse Uveitis 1 Patient
Pigmentiertes Neurinom 1 Patient
Melanosis 1 Patient
Leiomyom 1 Patient
Implantationszyste 1 Patient

Abbildung 27 Aufteilung der benignen Lasionen nach histologischen Kriterien

21 von 39 Patienten mit malignen Lasionen

Malignes Melanom Ziliarkérper, spindelzelltyp 5 Patienten
Malignes Melanom, Iris, spindelzelltyp 5 Patienten
Malignes Melanom, Iris, gemischtertyp 4 Patienten
Malignes Melanom Ziliarkérper, gemischtertyp 1 Patient
Malignes Melanom, Iris, epitheloidzelltyp 1 Patient
Metastase eines undiff. Bronchial-Karzinoms 1 Patient
Malignes Melanom der Iris, keine Einteilung 4 Patienten

Abbildung 28 Aufteilung der malignen Lasionen nach histologischen Kriterien
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Es zeigt sich ein heterogenes Spektrum von benignen Lasionen der Uvea. Bei den Ent-
ziindungen handelte es sich um eine Uveitis bzw. bei zwei Patienten um fibrosiertes
Stromagewebe.

Neun Patienten wiesen einen Naevus auf. Es zeigten sich vor allem melanozytare Naevi,
bei sieben Patienten und Naevizellnaevi bei zwei Patienten. Zwei Patienten wiesen be-
nigne Variationen des malignen Melanoms vom Spindelzell-A-Typ auf.

Bei den malignen L&sionen zeigte sich eine klare Mehrzahl von malignen Melanomen.
Zehn Patienten wiesen ein Melanom der Iris oder des Ziliarkdrpers vom Spindelzelltyp,
vier Patienten ein Melanom vom Gemischtzelltyp und ein Patient ein Melanom vom Epi-
theloidzelltyp auf. Bei einem Patienten wurde davon abweichend eine Metastase eines

undifferenzierten kleinzelligen Bronchialkarzinoms gefunden.

3.2.1 Lokalisation und Gr63e der Lasionen

Nach der gangigen Methode der Quadranteneinteilung in obere und untere Quadranten
bzw. in temporale und nasale Quadranten gelang eine prézisere Beschreibung der Tu-
morlokalisation.

In der Aufteilung zeigt sich eine eindeutige Mehrzahl von Tumoren in den jeweils unteren
Quadranten (25 Patienten), wobei der temporal untere Quadrant (17 Patienten) am hau-
figsten betroffen ist. Im Einzelnen zeigt sich folgende Verteilung: In der nasalen Hemi-
sphére des linken Auges zeigten sich im oberen Quadranten 3 Lasionen und im unteren
Quadranten 4 Lasionen. In der temporalen Hemisphare waren es oben 2 und unten 9
Lasionen. Im rechten Auge temporal oben waren es 1 und unten 8 Lasionen, im nasalen
Quadranten fanden sich oben 2 und unten 4 L&sionen.

Sechs Lasionen konnten in ihrer Lokalisation nicht genau beschreiben werden, da eine

Photodokumentation nicht aufzufinden war.

Quadrantenverteilung der Uvealdsionen
30
25
20
15
25
10
5
e 6
0 T T
unterer Quadrant oberer Quadrant nicht einteilbar

Abbildung 29 Lokalisation der L&sionen im Bezug auf die Quadranteneinteilung
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Quadrantenlokalisation der Lasionen

difus

temporaler
Quadrant

Abbildung 30 Quadrantenlokalisation der Lasionen
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Die GroRe der Tumoren wurde anhand von Bildern, die zur Verlaufbeobachtung erstellt
wurden, mit digitaler Computertechnik in Gradzahlen ausgemessen. Dieses Verfahren
kam bei 28 Patientenfotos zur Anwendung. Es zeigte sich eine breite Streuung der Tu-
morgrofen. Im Median lag die Grol3e der Lasionen bei 46,5 Grad (von 16- 96 Grad). Acht
Patienten wurden nach der klassischen Methode der Uhrzeiteinteilung in ihrer Tumoraus-
dehnung bewertet. Im Median lag die Gro3e des Tumors bei 2 Stunden ( zwei Patienten
mit 1 Stunde, 3 mit zwei Stunden und 3 Patienten mit 3 Stunden Ausdehnung )

Bei drei Patienten konnte keine genaue GroRenbestimmung vorgenommen werden.

Bei der Differenzierung und Einteilung in Gruppen zeigten sich 12 Patienten mit einer Tu-
morgroRe von 0-40 Grad, 11 Patienten mit einer Tumorgrof3e von 41-70 Grad, 5 Patien-
ten mit einer TumorgréRe von 71-100 Grad. 11 Patienten konnten nach der Gradeintei-

lung nicht klassifiziert werden.

Groleneinteilung aller Uvealasionen (in Grad)
14 12
12 11 11
10
8
6 5
4
2
0

0-40 41-70 71-100 nicht Einteilbar

Abbildung 31 GréRenverteilung aller Uvealésionen
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In der Aufteilung der TumorgroRen lasst sich keine spezifische Aussage bezlglich der
TumorgroRe und der Dignitat treffen. Es finden sich unter den 18 Patienten mit einer be-
nignen Lasion 7 Patienten mit einer TumorgréfRe von 0-40 Grad, 2 Patienten mit einer
Grol3e von 41-70 Grad und 4 Patienten mit einer Gré3e von 71-100 Grad. Funf Patienten
konnten nicht eindeutig zugeordnet werden.

Im Bezug auf die malignen Tumoren findet sich in der gleichen Klassifikation folgendes
Bild. Von 21 Patienten mit einem malignen Tumor weisen funf Patienten eine L&sion der
Grole zwischen 0-40 Grad, 8 Patienten zwischen 41-70 Grad und 1 Patient zwischen 71-
100 Grad auf. Sechs Patienten konnten nicht genau zugeordnet werden.

GroRenverteilung der benignen Uvealasionen
8 7
7 a
6 5
5 4
4 a
3 2
2 .
l | .
0 i
0-40 41-70 71-100 nicht einteilbar

Abbildung 32 GréRenverteilung der benignen Uvealasionen

GroRRenverteilung der malignen Uvealdsionen

0-40 41-70 71-100 nicht einteilbar

Abbildung 33 GroRenverteilung der malignen Uvealasionen
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Zu einem Quadranten lassen sich keine Tumoren einer bestimmten GroRRe zuordnen. In
jedem Quadranten finden sich sowohl kleine als auch grof3e Tumoren. Ebenso lasst sich
kein Zusammenhang zwischen Lokalisation und Dignitat eines Tumors feststellen. Es
finden sich in jedem Quadranten fast identische Anzahlen an benignen oder malignen
Lasionen. Eine Ausnahme bildet hier die nasale Hemisphare, wo sich mehr maligne Lasi-
onen zeigten.

In der nasalen Hemisphare des linken Auges fanden sich 3 benigne und 6 maligne Tumo-
ren, im temporalen Anteil 6 benigne und 5 maligne Tumoren.

Im nasalen Quadranten des rechten Auges waren es 4 benigne und 5 maligne L&sionen
und im temporalen Teil 3 benigne und 3 maligne Tumoren.

Vier Patienten konnten nicht eindeutig zugeordnet werden.

3.2.2 Pathologie und Histologie der benignen Lasionen

Von den untersuchten Patienten weisen 18 (46%) Patienten eine benigne Lasion auf. Das
Spektrum ist sehr heterogen. Die Hauptgruppe der benignen Tumoren machen mit 49%

Naevi unterschiedlicher Typen aus, gefolgt von fibrosierendem Stromagewebe.

Verteilung der benignen L&sionen
6%
6%
6%

6%
6% — 49%
11%

10%

ONaevus

W benigne Spindelzell-Melanom

Ofibrosiertes Stromagewebe

D veitis |

Abbildung 34 Verteilung der benignen L&sionen

Klinisch stellt ein Naevus eine pigmentierte, flache oder leicht erhabene Lasion der ober-
flachlichen Irisschichten dar. Es kénnen Pupillenentrundungen und ein Ektropium pupillae
oder eine progressive Linsentribung auftreten.

In der Analyse der Naevi und ihrer klinischen Symptomatik findet sich lediglich eine Pati-

entin mit dokumentiertem Wachstum des Naevus wahrend einer zweijahrigen Beobach-
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tungszeit. Bei einer weiteren Patientin flihrte eine Irisverziehung, eine Visusminderung

und verschwommenes Sehen zur Erstdiagnose eines Naevus.

Bei 9 Patienten traten folgende Naevitypen auf

melanozytéarer (pigmentierter) Naevus

- der Iris 3 Patienten

- des Ziliarkérpers 1 Patient
Compoundnaevuszellnaevus 1 Patient
Naevuszellnaevus 1 Patient
Dysplastisch - pigmentierter Naevus der Iris 3 Patienten

Abbildung 35 Verteilung der Naevitypen

Tumoren der Uvea sind klinisch schwer zu differenzieren. Als beweisende Untersuchung
kann nur die histologische Beurteilung gelten. Doch auch hier zeigen sich Schwierigkeiten
bei der Begutachtung des eingesendeten Materials. Bei zwei Proben mussten Referenz-
zentren zu Rate gezogen werden, da die Dignitat nicht eindeutig zu bestimmen war. Es
finden sich in dieser Reihe drei dysplatische Naevi, zum Teil mit Aktivitat- und Proliferati-
onstendenz, die als benigne klassifiziert sind. Zwei Patienten zeigten Melanome vom

Spindelzell-A-Typ, die als auf3erst benigne Varianten des Melanoms beschrieben.

Abbildung 36 dysplastischer Naevus

Pat. B. A. , Fotodokumentation eines
pigmentierten dysplastischen Naevus

Abbildung 37 Fluoreszenzangiographie
eines Naevuszellnaevus
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Klinisch wurde auch entziindliche Geschehen als Tumoren verkannt, so zum Beispiel eine
granulomattdse Uveitis, die wahrscheinlich aus einem immunologischen Prozess resul-

tiert.

Kasuistik

Bei einer 46 jahrigen Patientin (H.B) wurde bei einer Routinekontrolle durch Sonoskopie
eine tumorverdachtige Struktur gesehen. Der Tumor war 3 mm dick und zeigte eine Ver-
lagerung in den Kammerwinkel. Die Lasion war im unteren Teil des temporalen Quadran-
ten des linken Auges lokalisiert, bei einer Ausbreitung von 96 Grad. Die Nachbeobach-
tungszeit liegt bei 162,5 Monaten. Wahrend des Heilungsverlaufs kam es zu einer Protu-
sio lentis und einer Cataracta complicata. Des Weiteren entwickelte sich im Verlauf eine
vollige Vaskularisation der Hornhaut, so dass die Patientin eine Schalenprothese tragen

muss.

Abbildung 38* granulomatdse
Uveitis 1

Histologie einer
granulomatdsen Uveitis in
HE Farbung bei 5x
Vergrofl3erung

Abbildung 39* granulomatdse
Uveitis 2

granulomatdse Uveitis in
HE Farbung bei 20x Ver-
grolRerung
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Histologisch ist der Ziliarkdrper stark verbreitert. Die Pigmentzellen bilden unregelmafiig
angeordnete schmale Bander. Im verbreiterten Stroma finden sich Granulome, die aus
Histiozyten bestehen, die zum Teil auch zu Schaumzellen umgestaltet sind, haufig jedoch
eine typisch epitheloide Differenzierung erkennen lassen. Die Zellkerne sind oval und hy-
perchromatisch angefarbt. In einigen Granulomen sind vielkernige Riesenzellen vom Lan-
gerhans-Typ zu finden. Um die Granulome ist ein Wall aus Lymphozyten, haufiger jedoch

aus Plasmazellen vorzufinden. Atypische Zellwucherungen liegen nicht vor.

Eine Melanosis, also eine Hyperpigmentierung der Iris, findet sich bei einem 41 jahrigen
Patienten (L.W). Er hatte die abnorme Pigmentierung selbst festgestellt. Im Verlauf kam
es zu einer GrofRenzunahme. Die Lasion war im temporalen Quadranten des rechten Au-
ges zwischen 6-7 h lokalisiert. Die Ausbreitung betrug 30 Grad. Der Patient ist nach nur

4,4 monatiger Nachbeobachtungszeit aus uns unbekannten Griinden verstorben.

Kasuistik

Ein Leiomyom fand sich bei einem 43 jahrigen Patienten (G.J) im temporalen Quadran-
ten des linken Auges. Die ausgemessene Gréf3e betrug 31 Grad. Der Patient stellte sich
wegen eines roten Auges beim Augenarzt vor. In der Fluoreszenzangiographie zeigte sich
ein keilférmiger, braunlich hyperpigmentierter Tumor mit eigenem Gefal3netz.
Histopathologisch zeigte sich kein Hinweis auf einen malignen Prozess.

Der Patient wurde zuletzt 262 Monate nach der Operation untersucht. Langzeitkomplikati-
onen wie Sekundarglaukom, Cataracta complicata oder eine Netzhautabldsung zeigten

sich nicht. Der Patient ist seit 22 Jahren rezidivfrei.

Kasuistik

Eine Implantationszyste entwickelte sich bei einem 48 jahrigen Patienten (F.S) nach
einer perforierenden Verletzung. Die Zyste wies eine Grof3e von 76 Grad auf und lag im
temporalen Quadranten des rechten Auges zwischen 7 und 10 Uhr. Die Zyste entwickelte
sich langsam und wurde beobachtet. Erst 23 Jahre nach der perforierenden Verletzung
wurde die Iridozyklektomie vorgenommen. Wahrend des Heilungsverlaufs kam es zu ei-

nem Sekundarglaukom und einer Cataracta complicata.

Kasuistik

Ein pigmentiertes Neurinom der Iris wurde bei einem 19 jahrigen Patienten (R.A) nach
histologischer Untersuchung diagnostiziert. Dieser Patient war der jlingste in unserer Un-
tersuchung, der mit einer Iridozyklektomie therapiert wurde. Er wies eine 32 Grad grolie
Lasion im nasalen Quadranten des linken Auges, zwischen %2 9- ¥2 10 Uhr auf. Die Lasion

wurde 6 Jahre lang beobachtet und dann operiert.
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Abbildung 40* Neurinom 1

Histologie eines pigmentier-
ten Neurinom in HE Farbung
in 10x Vergrof3erung

Abbildung 41* Neurinom 2

pigmentiertes Neurinom in
HE Féarbung in HE in 20x
Vergrofl3erung

¥ Abbildung 42* Neurinom 3

. pigmentiertes Neurinom in
S100 Farbung in 20x Vergro-
2 RRerung
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Abbildung 43* Neurinom 4

pigmentiertes Neurinom in CD 68 Farbung in 10x Vergrof3erung

Histologisch handelt es sich um ein partiell pigmentiertes Neurinom der Iris ohne Hinweis
auf Malignitét. Es zeigen sich histologische Anteile der Iris mit randstandig gelagerter glat-
ter Muskulatur. Zentralwarts entwickelt sich aus dem Stroma der Iris ein Geschwulstge-
webe aus plumpen schlank-spindeligen Fibrozyten. Diese sind in Bindeln und palisaden-
artig geordnet. Wohl finden sich zahlreich abgedriftete Melanophoren, die in allen Zonen
des Tumors auftreten. Die Zellkerne im Tumor sind eher grof3, sonst gleichmafig. Mitosen
werden nicht angetroffen. Der Tumor wachst zur Oberflache hin verdrdngend, invasive

Strukturen werden nicht angetroffen. Die Exzision des Tumors erfolgte im Gesunden.

Kasuistik

Bei einer 55 jahrigen Patientin (N.D) zeigte sich bei einer augenarztlichen Untersuchung
eine hyperpigmentierte Lasion der Iris, worauf der Verdacht auf einen Iristumor geauf3ert
wurde. Es zeigte sich eine 55 Grad groRe Lasion, die im unteren nasalen Quadranten des
rechten Auges zwischen 5-6 Uhr gelegen war. In der histologischen Begutachtung ergab
sich kein Hinweis auf ein malignes oder atypisches Geschehen. Histologisch wurde ledig-
lich ein 6dematds aufgelockertes Irisgewebe gefunden, das aber stark hyperpigmen-

tiert war.

Kasuistik
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Bei einem 48 jahrigen Patienten (H.M) wurde bei der histologischer Begutachtung fibro-
sierendes Stromagewebe mit naevoiden Zellen beschrieben. Der Tumor stellte sich bei
der Erstuntersuchung als prominenter Bezirk mit 3 mm Prominenz dar. Er lag im rechten
Auge bei 9-12 Uhr. In der Sonographie zeigten sich niedrige Innenechos, worauf der Ver-
dacht auf ein Melanom des Ziliarkdrpers geauf3ert wurde. Die histologische Untersuchung
schloss ein Melanom aus. Erganzend wies der Pathologe darauf hin, dass diese Lasion

aus einem Ziliarkdrpernaevus entstanden sein konnte.

3.2.3 Pathologie der malignen Lasionen und Tumoren

Bei der Auswertung der Patienten mit einer malignen L&sion der Iris oder des Ziliarkorpers
sieht man, dass die meisten betroffenen Patienten zum Zeitpunkt der Iridozyklektomie
uber 40 Jahre alt waren. 17 Patienten (4 Manner und 13 Frauen) waren tber 41 Jahre alt.

Lediglich 4 Patienten (2 Manner und 2 Frauen) waren junger als 40 Jahre alt.

Inzidenz des malignen Melanoms, Geschlechter und
Altersverteilung

4 [ |
3 . | E mannlich
. B weiblich

Patienten (n)

0-30 31-40 41-50 51-60 61-70 71-80

Alter der Patienten (in Jahren)

Abbildung 44 Inzidenz des malignen Melanoms; Geschlechter und Altersverteilung

Insgesamt weisen 21 Patienten einem malignen Tumor der Uvea auf. Es sind dies haupt-
sachlich unterschiedliche Typen des malignen Melanoms. Lediglich ein Patient weist da-
von abweichend eine Metastase eines undifferenzierten kleinzelligen Bronchialkarzinoms

in der Iris auf.
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Verteilung der malignen Uvealdsionen

14%

5% ‘
5% XA 47%

29%

@ malignes Melanom Spindelzelltyp

m malignes Melanom gemischter Typ

O malignes Melanom Iris Epitheloidzelltyp

O Metastase undifferenziertes kleinzelliges Bronchialcarcinom
| keine Einteilung

Abbildung 45 Aufteilung der malignen L&sion der Uvea

Bei 6 Patienten konnte ein malignes Melanom der Iris vom Spindelzell(-A)-Typ identifiziert
werden. Der Ziliarkérper war von diesem Melanomtyp bei 4 Patienten befallen. Spindel
(-A)- Zellen sind schlank, haben einen abgeflachten Kern und eine prominente basophile
Kernlinie durch eine Entfaltung der Kernmembran. Der Kern enthélt keinen Nukleolus.

Tumoren, die aus diesem Zelltyp zusammengesetzt sind, werden als gutartig angesehen.

Abbildung 46

Pat. H. H., Fluoreszenzangiographie eines pigmentierten

Melanoms vom Spindelzelltyp ohne eigenes Gefal3system
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Abbildung 47 Spindelzellmelanom

des Ziliarkdrpers

Pat. W. B., Nativaufnahme eines
Ziliark6rpermelanoms vom Spin-
delzelltyp

Kasuistik

Bei einem 32 Jahre Patienten (M.H.), wurde ein 40 Grad grof3er Tumor gefunden, der im
temporalen Quadranten lag. Histologisch wurde ein pigmentiertes Irismelanom vom
Spindelzelltyp bestatigt. Der Tumor wurde nicht im Gesunden entfernt. Nach knapp 4 Jah-
ren wurde ein Rezidiv gefunden. Es erfolgte die Enukleation des Auges. Nach knapp 12
Jahren Beobachtungszeit ohne Komplikationen wurden bei internistischen Kontrollen Le-
bermetastasen diagnostiziert. Die eingeleitete onkologische Therapie blieb ohne Erfolg
und der Patient verstarb an der systemischen Ausbreitung des Melanoms.

Abbildung 48*
Malignes Melanom 1

Malignes Melanom der lIris in HE
Farbung in 5x VergréRerung
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' Abbildung 49*
: Malignes Melanom 2

I[rismelanom in MelanA-
Féarbung in 20x VergréRerung

Im Einsendegut fanden die Pathologen Irisgewebe mit deutlich verstérkter Pigmentierung.
Man sieht spindelige Zellen mit massenhaft dunkelbraunem Pigment. Diese zeigen Aty-
pien und Dyskaryosen. Die Zellnester reichen bis zur Abtragungsstelle heran. Es handelt

sich um ein pigmentiertes malignes Melanom.

Bei 4 Patienten war ein malignes Melanom von Gemischtzelltyp in der lIris, bei einem Pa-
tienten im Ziliarkorper gelegen.
Gemischtzellige Tumoren bestehen aus einer Kombination von Spindel- und Epitheloid-

zellen. Diese Tumoren haben eine intermediare Prognose.

Kasuistik

Bei einer 60 jahrigen Patienten (H.H) wurde ein pigmentierter Irisnaevus ein halbes Jahr
lang beobachtet. Nach dokumentierter Wachtumstendenz stellte sich die Patientin spater
zur Operation vor. Es zeigte sich ein Irisnaevus in den nasalen Quadranten zwischen % 8-
% 10 h. Dies entspricht einer Ausdehnung von 59 Grad. Bei der Iridozyklektomie wurde
der Tumor nicht im Gesunden entfernt. Wahrend des Heilungsverlaufs kam es zu einer
operationsbedurftigen Cataracta complicata. Knapp 4 ¥2 Jahre nach der Iridozyklektomie
fiel bei einer ophthalmologischen Kontrolle ein Pigmentstreifen an der Irisbasis auf. Dar-
aus resultierte der Verdacht auf ein Lokalrezidiv. Als therapeutische MalRnahme wurde

eine Rutheniumbestrahlung vorgenommen.
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Abbildung 50* Gemischtzellme-
lanom 1

Histologie eines malignen Me-
lanoms vom Gemischtzelltyp

Abbildung 51* Gemischtzellme-
lanom 2

Malignes Melanom in HE- Far-
bung in 20x VergréRerung

Abbildung 52* Gemischtzellme-
lanom 3

Malignes Melanom in Eisenfar-
bung in 20x VergréRerung
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Abbildung 53* Gemischtzellme-
lanom 4

Malignes Melanom in HMB
Farbung in 45x40 VergréiRe-
rung

Im Préparat finden sich Anteile der Iris mit epithelialer Pigmentierung. Unterhalb des Epi-
thels sieht man einen asymmetrisch aufgebauten Tumor, der aus naevoiden Zellen be-
steht. Es zeigen sich Zellen mit deutlichem spindelférmigem Zellkern und vermehrter mito-
tische Aktivitat. Es handelt sich hierbei um Anteile der Iris mit Infiltrationen eines pigmen-
tierten malignen Melanoms, bestehend aus Spindel Typ B sowie Epitheloidzellen im Sinne

eines gemischten Typs. Die Tumorzellen reichen bis an den tiefen Resektionsrand heran.

Ein malignes Melanom des Ziliarkérpers mit epitheloiden Zellen fand sich bei einer Patien-
tin.

Epitheloidzellen sind groR3, oval oder rund, mit gut begrenzten Zellmembranen, eosinophi-
lem Zytoplasma und runden Kernen mit prominenten Nukleoli. Die Zellen kénnen sowohl
in der Grol3e als auch Form variieren. Mitosen sind reichlich vorhanden. Tumoren dieser

Zellart haben die schlechteste Prognose.

Ein malignes Melanom mit pigmentierten Zellen, die in den Kammerwinkel infiltrierten,
wurde bei einem Patienten beschrieben.

Zwei maligne Melanome konnten aufgrund fehlender histologischer Beschreibung nicht
naher klassifiziert werden. Es sich um einen Patienten mit einem Irismelanom und einen

Patienten mit einem Ziliarkdrpermelanom.

Metastasen in der Iris sind sehr selten und werden bei Patienten mit einem systemischen
Malignom beobachtet. Sie erscheinen als rosafarbene oder gelbe, briichige schnell wach-
sende Raumforderungen, die mit einer Uveitis anterior oder einem Pseudohypopyon as-
soziiert sein kdnnen. Am haufigsten kommen Metastasen eines Mammakarzinoms oder

eines Brochialkarzinoms vor.

Kasuistik



3. Ergebnisse Seite 51

Eine solche Metastase eines undifferenzierten kleinzelligen Bronchialkarzinoms fand
sich bei einem Patienten. Es handelt sich um einen 60 jahrigen Mann, der eine 52 Grad
grof3e Lasion der nasalen Hemisphare des linken Auges zwischen 7- %2 9 Uhr aufwies. In
der klinischen Untersuchung zeigte sich eine Irisvorwélbung bei 8 Uhr und in der Fluores-
zenzangiographie war eine Lasion mit eigenem Gefal3netz zu sehen. Der Patient wies

praoperativ einen Visus von 0,8 und eine Tensio von 14 auf.

3.3 Operations Komplikationen

Im Folgenden werden mdgliche Komplikationen der Iridozyklektomie vorgestellt. Im All-
gemeinen sind sowohl intraoperative als auch postoperative Komplikationen selten und
unproblematisch. In dieser Arbeit sind die haufigsten und typischen Zwischenfélle anhand
des Operationsberichtes oder die aufgetretenen Langzeitschdden anhand der Evaluation

durch die niedergelassenen Augenarzte erfasst und beschrieben.

3.3.1intraoperative Komplikationen

Die Aussagen und Arten aufgetretener intra- bzw. postoperativen Komplikationen konnten
den Operationsberichten und den Entlassungsbriefen entnommen werden.

Es zeigte sich in 6 Fallen ein Glaskorperverlust, der bedingt war durch Vorfall oder durch
ErgieRen einer kleinen Glaskorperblase. In drei Fallen zeigte sich eine Blutung, die in
zwei Fallen schnell durch Lufteingehung gestoppt werden konnte. In je einem Fall war die
Vorderkammer tief oder die Hornhaut leicht getriibt. Bei einem Patienten entstand eine
kleine Fistel. In einem weiteren Fall kam es bei der Teilresektion der Iris und des Ziliar-
korpers zu einem unvermeidlichen totalen Kolobom.

Insgesamt waren die intraoperativen Komplikationen in nur sehr kleiner Anzahl vorhanden

und auch das Ausmal} der Komplikationen war relativ klein.

3.3.2 postoperative Komplikationen

In drei Féllen wiesen die Patienten eine Vorderkammerblutung auf. Bei einem Patienten
musste eine Spulung vorgenommen werden. Bei einem Patienten kam es zu einer Glas-
korperblutung, bei einem weiteren zu einer Aderhautblutung mit Aderhautverdichtung. Alle
Blutungen wurden innerhalb weniger Tage spontan resorbiert und bedurften keiner weite-
ren Intervention. In drei Féllen stand die Vorderkammer in den ersten postoperativen Ta-

gen flach, normalisierte sich jedoch in wenigen Tagen.

In fanf Fallen kam es zu einem totalen Iriskolobom. Bei zwei Patienten bestand auch noch
einige Tage nach Operation ein Reizzustand oder eine Papillenschwellung.
Descemetknitter wurden in 4 Fallen und Hornhautféltelungen in 2 Fallen gefunden. In zwei

Fallen kam es zu einer Aderhautamotio und in einem Fall zu Glaskorpersanguinatio.



3. Ergebnisse Seite 52

In einem Fall musste drei Tage postoperativ eine Reoperation vorgenommen werden,
wobei eine totale Iridektomie mit Ziliarkorperentfernung durchgefihrt wurde.
Bei einem Patienten erfolgte die Exzision nicht im Gesunden. Daher erfolgte eine Ruthe-

niumplombenbestrahlung fir drei Tage.

3.4 Ergebnisse der Langzeitbeobachtung

Im Folgenden werden die Daten der Nachbeobachtung unserer Patienten vorgestellt.
Der aktuelle Gesundheitszustand der Patienten konnte durch Daten erfasst werden, die
anhand eines Evaluationsbogen von niedergelassenen und behandelnden Augenarzten
und Hausarzten erbeten wurde. Diese Informationen konnten zusammengefasst, be-
schrieben und analysiert werden.

Beobachtungszeitraum von 39 Patienten nach
Iridozyklektomie

10

Patienten (n)

o N B~ O

0-48 49-96 97-144  145-192  193-239 >240

Beobachtungszeit in Monaten

Abbildung 54 Beobachtungszeitraum der Patienten nach Iridozyklektomie

Die Spanne des Zeitraums der Langzeitbeobachtung der untersuchten Patienten liegt
zwischen 0,3 Monaten und 284,9 Monaten nach der Operation. Dies entspricht einem
Median von 134,9 Monaten (11,2 Jahre).

Von unseren 39 Patienten wurden 15 Patienten zwischen 0,3 bis 100 Monaten, 15 Patien-
ten einen Zeitraum von 101-200 Monaten und 9 Patienten in einem Zeitraum von 201-
284,9 Monaten nachbeobachtet und analysiert.

Im gesamten Zeitraum verstarben 7 unserer Patienten. Die Todesursachen sind bei vier
Patienten nicht bekannt. In einem Fall war der Tod auf ein schweres systemisches und
metastasierendes kleinzelliges Bronchialkarzinom zurtickzufiihren.

In zwei Fallen kann fast sicher von einem kausalen Zusammenhang zwischen einem ma-
lignen Melanom und der Todeursache ausgegangen werden.

In beiden Fallen traten erst Rezidive und spater progrediente Lebermetastasen auf. In

einem Fall ist ein sicherer Zusammenhang nicht mehr zu klaren. Die melanomspezifi-
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schen Todesfalle traten 5,5 Jahre und 16,6 Jahre nach der erfolgreich durchgefiihrten
Iridozyklektomie auf.
Hieraus lasst sich eine Sterblichkeitsrate von 5% der Gesamtpatientenanzahl infolge ei-

nes metastasierenden Melanoms der Uvea berechnen.

3.4.1 Visus

Ausgehend von der Unterteilung des Visus in die Gruppen Amaurose, kleiner 0,5 und
grol3er oder gleich 0,5, konnte eine Einteilung der Patienten vorgenommen werden.

Mit Amaurose, wo auch die Patienten mit enukleiertem Auge erfasst sind, fanden sich 7
Patienten. Hiervon zeigten zwei Patienten eine Reaktion auf Handbewegungen.

Einen Visus kleiner als 0,5 wiesen 13 Patienten (mit Visus 0,03 - 0,3 waren 9; mit Visus
0,31-0,49 waren 4 Patienten) auf. Ein guter und brauchbarer Visus von gleich oder grof3er
als 0,5 fand sich bei 19 Patienten (mit Visus 0,5-0,7 waren 10; Visus 0,71-1,2 waren 9

Patienten).

Visusentwicklung nach Langzeitbeobachtung
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Amaurose 0,03-0,3 0,31-0,49 0,5-0,7 0,71-1,2

Abbildung 55 Visusentwicklung nach Langzeitbeobachtung
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Visusentwicklung vor und nach Iridozyklektomie
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Abbildung 56 Visusentwicklung vor und nach Iridozyklektomie

Diese Darstellung zeigt die Funktionsanalyse im Hinblick auf die Entwicklung des Visus
vor der Iridozyklektomie und dem Langzeitergebnis. Es zeigt sich bei fast alles Patienten
eine kleine Visusminderung. Jedoch haben fast 25% der Patienten einen sehr guten Visus
von >0,8. Gute 50% haben einen guten Gebrauchsvisus von >0,5. Bei 7 Patienten kam es
zur Erblindung, wobei hier schon 4 Patienten mitgezahlt sind, bei denen eine Enukleation

durchgefuhrt wurde.

3.4.2 Tensio

Der Augeninnendruck der Patienten wurde in der postoperativen Langzeitbeobachtung in
die Gruppen: Tensio: 0-10, 11-22 und >23 unterteilt. Daraus ergab sich, dass 10 Patien-
ten einen Augeninnendruck von 0-10, 27 Patienten eine Tensio von 11-22 und 2 Patien-

ten eine Tensio von mehr als 23 aufwiesen.
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Entwicklung der postoperativen Tensiowerte
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Abbildung 57 Entwicklung der postoperativen Tensiowerte
Verlauf der postoperativen Tensio im Vergleich zu den
praoperativen Tensiowerten
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Abbildung 58 Verlauf der postoperativen Tensio im Vergleich zu den praoperativen Tensiowerten

Bei der Betrachtung der Tensiokontrollen des gesunden Auges ergaben sich folgende

Abweichungen zum kranken Auge. Eine Differenz von 0-3 mmHg zwischen dem gesun-

den und dem operierten Auge zeigte sich bei 26 Patienten. Bei 6 Patienten betraf die Dif-

ferenz 4-6 mmHg. Bei 4 Patienten war die Differenz groRer als 6 mmHg (8:26/6:14/6:15),

wobei immer das operierte Auge die Hypotension zeigte. Eine physiologische Differenz

ergab sich bei 3 Patienten, da diese enukleiert waren. Es zeigen sich im Allgemeinen nur

sehr geringe Schwankungen des Augeninnendruckes.

In einer weiteren Betrachtung der Tensiodifferenz zwischen dem gesunden und dem ope-

rierten Auge zeigte sich in 6 Fallen eine um 3 mmHg hdhere Tensio auf dem Auge mit

Iridozyklektomie.
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In 10 Fallen wies das operierte Auge eine um mehr als 3 mmHg niedrigere Tensio auf als
das gesunde Auge.ln 20 Fallen war die Differenz zwischen den Augen 0-2 mmHg. Die

drei Patienten mit enukleiertem Auge wurden hier nicht mitgezahit.

3.4.3 Langzeitschaden

Anhand der oben erwahnten Evaluationsbtgen, war es moglich eine Synopsis der Lang-
zeitkomplikationen zu erstellt. Es konnten typische Folgeschaden und Langzeitkomplikati-
onen, wie die Entwicklung eines Sekundarglaukoms, einer Cataracta complicata mit der
erfolgten Therapie und die Frage nach einer postoperativen Netzhautablésung beschrie-
ben werden.

In Addition trat bei 12 Patienten ein Cataracta complicata auf. In 11 Fallen wurde eine
Operation durchgefiihrt. Vier Patienten entwickelten ein Sekundarglaukom. Lediglich ein
Patient erlitt eine Netzhautablésung. Sechs Patienten wiesen diverse Folgeerkrankungen
am operierten Auge auf, aber ob diese Erkrankungen auf die durchgefiihrte Iridozyklek-
tomie zurtickzufihren ist, kann hier nicht geklart werden. Es zeigten sich eine Keratitis
bulbosa, ein Hypopyon, Vaskularisierung der Hornhaut, eine Cataracta senilis, ein Maku-
laddem und ein Engwinkelglaukom.

Ein Patient entwickelte eine Cataracta complicata, ohne Sekundarglaukom oder Netz-
hautablosung. Sieben Patienten wiesen weder ein Sekundarglaukom noch eine Netz-
hautablésung auf.

In dieser Betrachtung hatten 18 Patienten tUberhaupt keine Langzeitkomplikationen. Das
heil3t, sie wiesen weder eine Cataracta complicata noch ein Sekundarglaukom noch eine

Netzhautablosung auf.
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Sekundar Cataracta Netzhaut andere keine
glaukom complicata ablésung Komplikationen
Komplikationsarten

Abbildung 59 Darstellung der Art und Anzahl der Langzeitkomplikationen nach Iridozyklektomie
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3.5 Rezidive, Metastasen, Todesfolgen

Von den 21 Patienten mit einem Malignom zeigte sich in vier Fallen ein Rezidiv nach
durchgefuhrter Iridozyklektomie. Bei einem Fall gibt es aktuell einen Verdacht auf ein Re-
zidiv eines Melanoms.

Es handelt sich um drei maligne Melanome, eins vom Spindelzell-Typ und zwei vom ge-
mischten Typ. Weiterhin gab es ein Rezidiv eines malignen Melanoms der Iris vom Spin-
delzell-Typ. Als letztes trat ein Rezidiv einer Metastase eines fortgeschrittenen undifferen-
Zierten kleinzelligen Bronchialkarzinoms auf. Bei drei Rezidiven konnte pathologisch bes-
tatigt werden, dass bei der Iridozyklektomie der Tumor nicht im gesunden Gewebe exzi-
diert worden war. Es handelt sich um ein 63 Grad grof3e Ziliarkbrpermelanom von Spin-
delzelltyp, um ein 40 Grad grof3es Irismelanom vom Spindelzell-Typ und um ein Ziliarkor-
permelanom vom gemischten Typ in der Ausdehnung von 3- ¥ 6 Uhr. Uber die Exzidie-
rung der Metastase des Bronchialkarzinoms finden sich in der histopathologischen Begut-
achtung keine Angaben.

Die Rezidive traten nach 7 Monaten, 11 Monaten und 20 Monaten nach durchgefuihrter

Iridozyklektomie auf.

In zwei Fallen sind Fernmetastasen eines Melanoms in der Leber gefunden worden. Es
handelt sich zum einen um ein Irismelanom vom Spindelzell-Typ, das nach 15,8 Jahren
metastasierte und zum anderen um ein Ziliarkbrpermelanom vom gemischten Typ, das

nach 3,9 Jahren in die Leber metastasierte.

Im ersten Fall verstarb der Patient 16,5 Jahren nach Erstdiagnose und Iridozyklektomie
an den Folgen der systemischen Metastasierung. Der Zusammenhang zwischen Mela-
nomausbreitung und Todesursache wird als gesichert angenommen.

Im zweiten Fall, bei dem Lebermetastasen gefunden, wird ein Zusammenhang zwischen
Erkrankung und Todesursache angenommen, ist aber nicht belegt. Hier verstarb die Pati-

entin 4,5 Jahre nach der Iridozyklektomie.

Keiner der Patienten mit einer benignen Lasion der Iris oder des Ziliarkdrper zeigte einen
Hinweis auf spatere Malignitatsentwicklung oder gar Metastasierung. Aus diesem Kollek-

tiv verstarb kein Patient an dem uvealen Tumor.
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Kasuistiken

Patient 1)

Es handelt sich um einen 58 jahriger Patient (K.W) mit einem Ziliarkbrpermelanom vom
Spindelzell-Typ.

Der Tumor hatte eine Ausdehnung von 63 Grad, war im nasalen Quadranten des linken
Auges zwischen ¥ 9-10 Uhr lokalisiert und wurde bei der Iridozyklektomie nicht im Ge-
sunden entfernt.

Eineinhalb Jahre nach der Iridozyklektomie trat ein Rezidiv im Ziliarkdrper auf. Dieses
wurde mit einer Ruthenium-Plomben-Bestrahlung therapiert. Die Beobachtungszeit des

Patienten betragt 192,9 Monate und es gibt keine aktuellen Hinweise auf ein Rezidiv.

Patient 2)

Ein 60jahriger Patient (P.Th.), hatte einen 70 Grad grofR3en, im temporalen Quadranten
(2-4 Uhr) des linken Auges gelegenen Compound - Naevuszellnaevus mit pigmentierten
Zellen. Der Tumor wurde nicht im Gesunden entfernt.

Da der Pathologe einen Naevus mit junktionaler Aktivitat beschrieb, wurde der Patient 10
Tage postoperativ fur drei Tage mit Ruthenium-Plomben nachbestrahlt. Es entwickelte

sich kein Rezidiv. Die Beobachtungszeit betragt 207,9 Monate.

Patient 3)

Der 60 jahriger Patient (F.H.) hattet eine 52 Grad grof3e, im unteren nasalen Quadranten
des linken Auges gelegenen, Metastase eines bestehenden undifferenzierten kleinzelligen
Bronchialkarzinoms. Primar wurde die Iridozyklektomie durchgefihrt. Bereits acht Monate
postoperativ kam es zum Rezidiv der Metastase an der Iris bis in den Kammerwinkel. Es
wurde eine konservative Therapie mit einer Strontium-Bestrahlung gewahlt. Der Tumor
bildete sich zuriick. Der Patient verstarb sechs Monate nach Behandlung des Rezidivs an

seiner systemischen Ausbreitung und Komplikationen des Bronchialkarzinoms.

Patient 4)

Bei einer 72 jahrigen Patientin (A.Th.), zeigte sich bei der ophthalmologischen Untersu-
chung direkt hinter der Linse ein 3 mm prominenter, halbkugelférmiger Tumor, der vom
Ziliarkorper ausging. Die Patientin klagte subjektiv Uber schwarze Punkte beim Sehen und
Uber Schwindel. Es zeigte sich ein malignes Melanom des Ziliarkérpers vom gemischten
Typ, das im rechten Auge zwischen 3- %2 6 Uhr lokalisiert war. Der Tumor wurde bei der
Iridozyklektomie nicht im Gesunden entfernt. Sieben Monate postoperativ kam es zur Tu-
mormanifestation im kontralateralen linken Auge. Es wurde eine Enukleation des linken

Auges vorgenommen.
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Im Zeitraum von fast drei Jahren wurden intensive Kontrollen durchgefuihrt. Es wurde re-
gelmafig eine Sonographie des Abdomen sowie Rdntgenbilder der Lunge durchgefihrt.
Zusatzlich wurden zwei Computertomographieuntersuchungen des Schadels und der
Lunge gemacht. Ebenso wurde eine Knochenszintigraphie durchgefiihrt. Uberraschen-
derweise wurden 4,5 Jahre postoperativ Lebermetastasen festgestellt. Diese zeigten eine
rasche Progredienz und Wachstum. Es wurde keine weiterfiihrende onkologische Thera-
pie durchgefuhrt. Zehn Monate spéater verstarb die Patientin im Alter von 77 Jahren. Ein
sicherer Zusammenhang des malignen Melanoms und der Kausalitdt des Todes ist wahr-

scheinlich, jedoch nicht durch eine Obduktion belegt.

Patient 5)

Eine 66 jahrige Patientin, S.K, hatte ein 46 Grad groR3es, im nasalen Quadranten unten
zwischen % 4- 15 6 Uhr des rechten Auges gelegenes malignes Melanom vom Spindel-
zell-Typ. Der Tumor wurde komplett im gesunden Gewebe entfernt. Bei der Patientin zeig-
te sich ein fragliches Rezidiv an der Irisschnittstelle bei 3 Uhr. Die Lasion wurde beobach-
tet. Bei den augenérztlichen Untersuchungen wurde kein Rezidiv bestatigt. Der behan-
delnde Hausarzt fuhrte keine regelméafRigen Kontrollen und auch kein Tumorscreening

durch. Die Patientin verstarb 23 Jahre nach der Iridozyklektomie an Herzversagen.

Patient 6)

Ein 36 jahriger Patient, L.M., hatte ein gemischtzelliges malignes Melanom, das im tempo-
ralen Quadranten oben (2 1- 2 Uhr) gelegen war und eine GroR3e von 57 Grad hatte. Ein
dreiviertel Jahr nach der vorgenommen Iridozyklektomie wurden pathologisch erhohte
LAI-Werte gesehen. Klinisch ergab sich kein Anhalt fir ein Rezidiv. Eine langerfristige
Beobachtung des Patienten war leider nicht méglich, da wir keine weiteren Daten zu Kon-

trolluntersuchungen erheben konnten.

Patient 7)

Bei einem 32 jahrigen Patienten, M.H, wurde bei einer augenérztlichen Untersuchung ein
Iristumor festgestellt. Der Tumor hatte eine GréRe von 40 Grad und lag im temporalen
Quadranten des linken Auges. Nach der Iridozyklektomie wurde histopathologisch ein
pigmentiertes Irismelanom vom Spindelzell-Typ beschrieben. Knapp viereinhalb Jahre
nach der Operation fand man ein Rezidiv des Melanoms. Es wurde eine periphere Iridek-
tomie vorgenommen. Zwei Wochen spéater erfolgte die Enukleation des linken Auges.
Zwolf Jahre nach dem Rezidiv wurden bei dem Patienten sonographisch Fernmetastasen
des Melanoms in der Leber gefunden. Eine systemische onkologische Therapie blieb Er-
folglos und der Patient verstarb 16,5 Jahre nach der Erstdiagnose am

malignen Melanom.
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4. Diskussion und Literaturanalyse

In der Augenklinik der Westfalischen- Wilhelms- Universitat Munster wurden in den Jah-
ren 1980 bis 2002 wegen eines Iris- oder Ziliarkdrpertumors insgesamt 39 Patienten (26
weiblich und 13 mannlich) mit Iridozyklektomie therapiert. In der Analyse waren 26 Patien-
ten weiblich (67%)und lediglich 13 Patienten méannlich (33%). Eine hdhere Inzidenz der
uvealen Tumoren bei Frauen ist auch von Ashton beschrieben. [1] In der Literatur gibt es
jedoch auch kontrare Ergebnisse, die einen héheren Manneranteil aufweisen. Nach Hol-
land sind bei Iristumoren beide Geschlechter gleichméRig betroffen. [16]

Die Patienten der Augenklinik wiesen zum Zeitpunkt der Iridozyklektomie ein Alterspekt-
rum von 17,9 Jahren bis 78,9 Jahren auf. Der Median der Altersverteilung liegt somit bei
58,0 Jahren. Es zeigte sich, dass 31 Patienten (79%) alter als 41 Jahre und nur 8 Patien-
ten (21%) junger als 41 Jahre alt waren. Es zeigte sich eine deutliche Steigerung der Tu-
mormanifestation nach dem 40. Lebensjahr. Eine Metaanalyse von 13 Studien berechnet
das Durchschnittsalter bei Patienten mit einem malignen Melanom der lIris auf 32 Jahre.
Selten sind auch Kinder (ca. 9%) betroffen. [11] Andere Autoren zeigen Ergebnisse, bei
denen das Manifestationsalter zwischen 50 und 60 Jahren liegt. [33, 35]

Dem Alter der Patienten kann eine prognostische Bedeutung im Hinblick auf ein Melanom
zugewiesen werden. Die Prognose fir Patienten unter 60 Jahren ist deutlich besser als

fur altere Menschen. [24]

In der Literatur wird als Hauptlokalisation der Geschwiilste die untere Hemisphére des
Auges angegeben. [2, 3, 17, 24] Die Ergebnisse dieser Analyse bestatigen diese Beo-
bachtungen. So lag der Tumor bei 25 Patienten (64,1%) in der unteren Halfte des Auges.
In der oberen Hemisphare waren 8 Lasionen lokalisiert. 8 weitere Lasionen waren diffus
gelegen. In einer weiteren Differenzierung in temporale und nasale Zirkumferenz lagen 20
Lasionen im temporalen Teil und 13 Lasionen im nasalen Teil des Auges. 6 Lasionen wa-
ren diffus verteilt. Eine plausible Erklarung fir diese Beobachtung kann der Literatur nicht

entnommen werden.

Diese Arbeit zeigt den guten und wichtigen Stellenwert in der lokal operativen Therapie
von Tumoren der Iris und des Ziliarkérpers. Die beschriebene Problematik bei der Diffe-
renzierung benigner Lasionen von malignen Lasionen mittels klinischer Untersuchung [1,
14, 33], rechtfertigt die Exzision mittels Iridozyklektomie im Vergleich zur Enukleation oder
Bestrahlung des Auges. [4, 14, 19, 26, 28] Oft ist ein recht benignes Verhalten von Iris

und Ziliarkérpertumoren dokumentiert und beschrieben worden. In einer Grof3zahl von
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primar vermuteten malignen Melanomen zeigten sich histologisch andere Lasionen, so
genannte Pseudotumoren. [14]

Oft sind es Iriszysten (38%) oder benigne Naevi (31%). [11] Sowohl maligne als auch be-
nigne Tumoren wachsen langsam und sollten in erster Linie beobachtet werden. Die Di-
agnose eines bosartigen Tumors wird dann jedoch sehr spéat gestellt. [1, 11, 18] Gerade
im Bezug auf das maligne Melanom oder Leiomyom sagt J.A. Shields, dass eine groR3e
Anzahl an L&sionen bei der klinischen Betrachtung ein Melanom vertauschen kdnnen.
[38] Eine Feinnadelbiopsie, die aus dem tumorverdachtigen Gewebe enthommen wird,
kann zur Diagnosefindung und Unterstitzung der Therapie nitzlich sein, ist jedoch als
intraokularer Eingriff auch mit einem Operationsrisiko verknipft. [7] Ferner besteht hier
Vorsicht bei der Bewertung der Dignitat, denn falls nur benigne Zellen vorzufinden sind,
schliel3t dies einen malignen Prozess nicht aus. [3] Okulare Lasionen kdnnen in erster
Linie in regelmaRigen Abstanden beobachtet werden, bevor sie chirurgisch angegangen
werden. [38] Bei progredienten und wachsenden Tumoren der Iris und des Ziliarkrpers
empfehlen Memmen und Mclean eine Iridozyklektomie. [25] Diese ist gerechtfertigt, da
auch maligne Melanome der Iris und des Ziliarkoérpers zwar infiltrierend wachsen, jedoch
selten metastasieren. [12, 27, 28, 31, 32, 38]

Im Allgemeinen kann man sagen, dass die lokale Exzision eines Tumors durch Irido-
zyklektomie im Vergleich zur Enukleation nicht zur Verminderung der Langzeitiiberlebens-
rate fuhrt. [8, 9]

Von den 39 hier untersuchten Patienten wiesen 21 Patienten histologisch eine maligne
Lasion und 18 Patienten eine benigne Lasion der Uvea auf. Dies zeigt eine annahernd

gleiche Anzahl von malignen und benignen Tumoren.

Bei der Klassifikation der primaren Lokalisation der Tumoren in der Iris oder im Ziliarkor-
per fanden wir 15 maligne und 16 benigne Tumoren der Iris und 6 maligne bzw. 2 be-
nigne Tumoren des Ziliarkdrpers. In einem Fall waren sowohl die Iris als auch der Ziliar-
korper gleichermal3en infiltriert. Dies entspricht einem Verhéltnis von 79 % Iristumoren
und 21 % Ziliarkérpertumoren.

In der Literatur finden sich hierzu Angaben, die bei einem priméren Tumorbefall des Zili-

arkorpers bei rund 97-98% und einem Irisursprung in lediglich 2% der Félle liegen. [37]

Anhand der histopathologischen Begutachtung kénnen im weiteren Aussagen zur Haufig-
keit einzelner Tumoren gemacht werden.
Unter den 21 malignen Tumoren wurde in 17 Fallen (81 %) ein malignes Melanom unter-

schiedlichen Typs bestétigt.
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Das Irismelanom ist eine seltene Variante eines Irisnaevus mit typischen histologischen
Merkmalen. [2, 6] Der Anteil der Naevi, bei denen es zu einem progredienten Wachstum
kommt, ist sehr niedrig und liegt zwischen 3-5%. [11] Dieses ist aber keineswegs ein si-

cherer Hinweis auf Malignitat. [40]

Histologisch wiesen 10 Patienten ein malignes Melanom vom Spindelzelltyp auf. In der
Literatur werden Melanome dieses Typs als sehr benigne beschrieben und manchmal bei
der Auswertung maligner Tumoren ausgegliedert. [14] Bei finf Patienten zeigte sich ein
Melanom vom Gemischtzelltyp. Diese Tumoren haben eine intermedidre Prognose und
mit einer Haufigkeit von 10,5 % die hdchste Metastasierungswahrscheinlichkeit. [14] Ein
Patient hatte ein Melanom vom Epitheloidzelltyp. Dieser Melanomtyp hat eine sehr
schlechte Prognose. In vier Fallen konnte keine eindeutige Zuordnung des Melanoms
getroffen werden. Abweichend von den Melanomen bestéatigte der Pathologe bei einem

Patienten eine Metastase eines undifferenzierten kleinzelligen Bronchialkarzinoms.

Bei der Analyse der 18 benignen Lasionen zeigte sich in der Tumorverteilung ein sehr
heterogenes Spektrum.

Unter den benignen Lasionen fanden wir bei 9 Patienten (50%) einen Naevus, bei 2 Pati-
enten ein benignes Spindelzellmelanom, 4 Patienten (22%) wiesen ein granulomatdses
oder entziindliches Geschehen auf. Bei jeweils einem Patienten

(je 5,5%) wurde ein Neurinom, ein Leiomyom oder eine Zyste beschrieben.

Muller mahnte schon friih die Gefahr, dass es bei der operativen Entfernung von Tumoren
zum Verbleib von Resttumorgewebe kommen kann [26]. In dieser Untersuchung zeigte
sich, dass groRRere Tumoren ab ca. 45 Grad schwerer zu operieren sind und mit zuneh-
mender Haufigkeit nicht im gesunden Gewebe exzidiert werden konnten. Die Grenze der
Operationsfahigkeit sieht Malbran bei einer Ausbreitung des Tumors Uber mehr als 3
Stunden. [20, 24]

Es empfiehlt sich daher ein grol3ziigiges Ausschneiden des Tumors. [31] Das Auge ver-
tragt auch eine grofRzligige Resektion bis zu ¥4 der Iris und des Ziliarkorpers. [19, 21, 30,
31] Reese und Miller schreiben, dass der Ziliarkérper eine Operation genau so gut tole-

riert wie alle anderen Teile des Auges. [26, 32]

Da radikale Operationen von Tumoren, die groRer sind als ein Quadrant, technisch nicht
mehr sicher beherrscht werden koénnen, ist in diesen Féllen von der konservativ-

operativen Therapie abzuraten. [27]
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Bei den beschriebenen Operationstechniken treten intraoperativ und auch postoperativ
nur wenige Komplikationen auf. Uberraschenderweise kommt es kaum zu ausgepragten
Blutungen [19, 31, 39], auch wenn keine Diathermie erfolgte. Falls es doch zu Einblutun-
gen kommt, werden diese erfahrungsgemald rasch und spontan resorbiert. [44] Vermei-
den koénnte man Blutungen mit Kauterisation der tiefen Lamelle tGber dem Ziliarkdrper vor
der Exzision. [42] Etwas haufiger, bis zu 50% [19, 23, 39], kommt es zu Glaskdrpervorfall
[26], der aber abgetragen oder mit Luft zum Stehen gebracht werden kann.

Der Beobachtungszeitraum der analysierten Patienten liegt zwischen 0,3 Monaten und
284,9 Monaten (23,7 Jahre) post operationem. Der Median der Nachbeobachtungszeit
liegt somit bei 134,9 Monaten bzw. 11,2 Jahren. Der Beobachtungszeitraum bei Forrest et
al. betrug 0-14 Jahre. In diesem Zeitraum gab es 12 Rezidive und 3 tumorbedingte To-
desfalle. [12] Conway et al. fiihrten eine Nachbeobachtungszeit von 1-17 Jahren auf (Me-
dian 8,7 Jahre). In dieser Studie traten keine Metastasen bedingte Todesfalle auf, jedoch
gab es 4 Lokalrezidive. [9] Memmen et al. beschreiben eine mittlere Beobachtungsdauer
von 8,5 Jahren. [25]

Im Bezug auf Langzeitschaden kann man Folgendes sagen. Die Ausschneidung von Tei-
len des Ziliarkérpers und des Kammerwinkels fuhrt zu keinen dauerhaften Stérungen des
intraokularen Druckes. So kam es lediglich bei 10 Patienten zu einer Hypotension. Bei
zwei Patienten lag die Tensio Uber 23 mmHg. Es kam nur in Einzelféllen zu geringen und
oft temporar vorhanden Veranderungen der Tensio. Diese sind bedingt durch eine Zersto-
rung des Kammerwinkels, die manchmal zu einem iatrogen induzierten Sekundarglaukom

fuhrt. Lediglich 4 Patienten wiesen in unserer Analyse ein Sekundarglaukom auf.

Eine haufigere schadliche Folge der Operation ist die Linsentriibung. [26, 27] Bei 12 Pati-
enten (30 %) trat eine Cataracta complicata auf. Hiervon wurden 11 Falle operativ thera-
piert.

Langfristig ist von Miller [44] eine 70 prozentige Wahrscheinlichkeit fir eine Kataraktent-

wicklung beschrieben worden. Memmen et al. gehen von ca. 37% aus. [24]

Nach der Iridozyklektomie kam es bei fast allen Patienten zu einer Visusminderung. Die
Langzeitergebnisse sind jedoch zufriedenstellend und haufig ist den Patienten ein
brauchbarer Visus von gro3er als 0,5 erhalten geblieben.

58% der Patienten ist ein guter Visus von >0,5 erhalten geblieben. In der Literatur finden
sich Angaben eines erhaltenen Visus von >0,5 von 2,9% bis 84% der Félle. Realistisch
sind wohl Angaben zwischen 40-60% der Falle. [8, 26, 28, 33]
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Die aufgefiihrten Ergebnisse und auch Beschreibungen in der Literatur [4, 11, 19, 28] ge-
ben keinen Anlass zur Beflrchtung, dass die Therapie mittels Iridozyklektomie zu mehr
Rezidiven, mehr Metastasen oder gar zu mehr Todesfallen fuhrt. [12]

In dieser Arbeit stellte ich 4 Patienten mit gesicherten Rezidiven vor. Das entspricht 10%
aller Patienten. Es traten nur Rezidive maligner Tumoren auf. Es handelt sich um zwei
Melanome des Ziliarkérpers, eins vom Spindelzelltyp und eins vom gemischten Typ. Des
Weiteren gab es ein Rezidiv eines Melanoms vom Spindelzelltyp der Iris und ein Rezidiv
einer Metastase eines kleinzelligen Bronchialkarzinoms.

Naumann fuhrt in einer Analyse tber 6,3 Jahre 2 Falle (2,9%) von Rezidiven auf. [28]
Beim 2. Kongress der Européischen Ophthalmologischen Gesellschaft 1964 haben Ash-
ton und Wybar ,ausgehend von einer Analyse tber 10 Jahre, Uber keine Rezidive oder
gar Todesfalle berichtet. [30] Ebenso zeigen LoRusso, Borley und Ashton bei einer Analy-
se von 10 bzw. 3 bzw. 101 Patienten keinen Fall von Rezidiven auf [1, 4, 20]. Malbran et
al. beschreiben in 6 von 30 Fallen eine nicht vollstandige Resektion mit anschlieRendem
Rezidiv. [24]

Forrest et. al stellten in 12 von 107 Fallen klinisch Rezidive fest, die vom Spindelzelltyp
oder vom Gemischtzelltyp waren. [12] Alle Patienten wurden radikal enukleiert.

Conway et. al. beschreiben 4 Rezidive bei 51 beobachteten Patienten. [9]

Benigne, aber auch die malignen Tumoren der Uvea werden als langsam wachsend und
ihr Verhalten als relativ gutartig beschrieben. So kann aber, wie oben beschrieben, eine
systemische Metastasierung eines Melanoms zum Tod des Patienten flhren.

In dieser Langzeitbeobachtung werden zwei Patientenfélle beschrieben, bei denen ein
malignes Melanom erst zu einem Rezidiv und dann zu einer Metastasierung der Leber
fuhrte. Die Metastasen traten nach 3,9 Jahren beim Ziliarkérpermelanom und nach 15,8
Jahren beim Irismelanom auf. In meiner Analyse handelte es sich um je ein malignes Me-
lanom der Iris und des Ziliarkorpers, das zur Metastasierung der Leber fiihrte.

1971 wurde in einer Metaanalyse von 10 Autoren in 4,1% der Falle eine Metastase eines
Irismelanoms beschrieben. [44] Memmen fihrt eine Metastasenrate von 12% an, die zum
Tod des Patienten gefihrt haben. [25] Geisse beziffert die Gesamtzahl von Metastasen
pigmentierter Irislasionen mit 3%. [14] So metastasiert ein Spindelzellmelanom mit einer
Wahrscheinlichkeit von 2,6 % am seltensten, dann folgt mit 6,9 % das Melanom vom Epi-
theloidzelltyp und am haufigsten metastasiert das Gemischtzellmelanom mit 10,5%. [14]
Im Besonderen zeigt die Anwesenheit von Epitheloidzellen ein schlechteres Langzeiter-
gebnis und ein héheres Metastasierungsrisiko. [9]

Bei Melanomen des Ziliarkdrpers ist mit einer htéheren Metastasierungsrate zu rechnen.
Sie kann bei bis zu 50-60% liegen. [16, 27] Naumann berichtet 1996 in einer Analyse von

47 Patienten mit malignen Melanomen vom Tod von 4 Patienten (8,5%) infolge von Me-



4. Diskussion und Literaturanalyse Seite 65

tastasierung des Melanoms. [28] Ahnliche Ergebnisse lieferte 2001 Char mit einer Me-
tastasierungsquote von 7% [8]. Shields beschreibt in seiner Analyse eine Metastasierung
bei 3% der Patienten nach 5 Jahren, 5% der Patienten nach 10 Jahren und bei 20% der
Patienten nach 20 Jahren Beobachtung. [37] Dies zeigt die mitunter sehr lange Dauer bis
zur systemischen Ausbreitung der malignen Melanome und unterstreicht die Notwendig-
keit von Nach- und Kontrolluntersuchungen nach erfolgter Iridozyklektomie. [1, 8] Ein Ver-
such von Geisse et al., eine Aussage zu der funf Jahres Mortalitatsrate maligner Melano-
me zu machen, scheiterte aufgrund von unvollstandigen Daten und Dokumentation in der
Literatur. [14]

Hinsichtlich der Prognose bei einem malignen Augentumor ist es von entscheidender Be-
deutung, ob der Tumor im gesunden Gewebe entfernt wurde. [9, 34]

Uberraschend ist die Tatsache, dass es auch in Fallen insuffizienter Entfernung des Tu-
mors im Gesunden selten zu progredientem Wachstum und Metastasen kommt. [8, 12]
Bei den beschriebenen Patienten lag haufig eine histologische Stellungnahme vor, dass
randstandig noch Tumorzellen im Resektat zu finden waren und der Tumor nicht im Ge-
sunden exzidiert wurde. Pathologisch bestatigt wurden 11 Tumoren, die nicht im Gesun-
den entfernt wurden. Davon waren 6 Tumoren maligner Dignitat, vornehmlich maligne
Melanome. In drei Féllen konnten wir ein Rezidiv feststellen, wobei es sich um zwei Mela-
nome des Spindelzelltyps und ein Melanom des gemischten Typs handelt. Histopatholo-
gisch wiesen funf Patienten einen benignen uvealen Prozess auf, entweder eine benigne
Form eines Spindel-A-Zell Melanoms oder einen Naevus. Ein Patient wurde postoperativ
nachbestrahlt. Keiner dieser Patienten zeigte auch nach langer Nachbeobachtungszeit
Hinweise auf ein Rezidiv oder Metastasen. Es fanden sich dementsprechend keine An-
zeichen einer Umwandlung eines primar benignen Prozessen in ein malignes Geschehen.
Falls ein Tumor nicht im Gesunden exzidiert werden konnte und spater ein Lokalrezidiv
auftritt, ist in der Literatur oft kein direkter Kausalzusammenhang beschrieben worden.
Dies bedeutet, dass ein verbliebener Tumorrest nicht zwangslaufig zu einem Rezidiv
fuhrt. [14]

Die unvollstandige Exzision von malignen Melanomen der Iris kann noch nach vielen Jah-
ren zu einem lokalen Rezidiv fihren, das unter Umstanden von Metastasen gefolgt wird.
[8, 27, 42]
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Ahnlich einem Patienten dieser Studie, der 12 Jahre nach der Iridozyklektomie und Rezi-
div an Lungenmetastasen starb, beschreiben auch Malbran et. al. den Fall eines Patien-
ten, der 9 Jahren nach der priméaren chirurgischen Intervention an Lebermetastasen ver-
starb. [24] Beim Vorliegen einer systemischen Metastasierung, die in 75% der Falle zuerst
in Form von Lebermetastasen in Erscheinung tritt, betragt die mittlere Uberlebenszeit le-
diglich ca. 6 Monaten. [35]

Begriindet durch die niedrige Zahl schwerer intraoperativer Komplikationen, seltenem
Auftreten von Rezidiven und Metastasen und dem guten Resultat im Hinblick auf die Seh-
kraft, ist die Iridozyklektomie die Therapie der Wahl bei der Tumorbehandlung der Iris und
des Ziliarkorpers. Diese Langzeitanalyse bestatigt mit einem Median von Uber 11,2 Jah-
ren die von anderen Autoren beschriebenen Ergebnisse und bestarkt durch die gute
Langzeitiiberlebensrate die Indikation zur Iridozyklektomie bei Iris- und Ziliarkdrpertumo-

ren.
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5. Zusammenfassung und Schlussfolgerung

Die vorliegende Dissertation beschreibt die Ergebnisse der Langzeitanalyse von 39 Pati-
enten, die in den Jahren 1980-2002 in der Augenklinik der Westfalischen - Wilhelms -

Universitat Munster mit Iridozyklektomie therapiert wurden.

Die Iridozyklektomie ist ein chirurgisches Verfahren zur lokalen Exzision von Tumoren,
die die Iris oder den Ziliarkorper infiltrieren. Auch heute noch ist es schwer, durch klini-
sche Untersuchungen eine Differenzierung der Tumordignitat vorzunehmen. Da die Tu-
moren oft benigne sind und auch die malignen Tumoren ein relativ gutartiges Verhalten
aufweisen, ist die Iridozyklektomie genauso Therapie der Wahl wie auch bei Patienten mit

einem Oculus ultimus oder der Ablehnung der Enukleation.

Die Basisdaten der durchgefiihrten retrospektiven Analyse ergaben sich aus der Klini-
schen Aktenlage. Aktuelle Informationen Uber den Gesundheitszustand der Patienten
wurden anhand eines Evaluationsbogens erhoben, der an behandelnde Ophthalmologen

bzw. Hausérzte geschickt wurde.

Tumoren der Uvea sind selten und daher war es ein Ziel der Arbeit, eine moglichst lange
und detaillierte Nachbeobachtung der Patienten zu erreichen. Einige Patienten konnten
nur wenige Monate nachbeobachtet werden, 9 Patienten jedoch langer als 15 Jahre. Die
mediane Beobachtungszeit der 26 weiblichen und 13 mannlichen Patienten liegt somit bei
134,9 Monaten (11,2 Jahre). Diese Spanne dieser Langzeitbeobachtung ist im Literatur-
vergleich einer der langsten und somit lassen sich gute Aussagen zum postoperativen

Verlauf nach erfolgter Iridozyklektomie machen.

Anhand der Datenerhebung konnten Parameter wie Operationstechniken und Komplikati-
onen, Rezidiv und Metastasenrate, Langzeitschaden im Bezug auf Sehkraft und andere

Folgeerkrankungen beschrieben werden.

Als Operationsvorgehen kam in 21 Fallen die explorativ-lamellierende Technik nach Ma-
ckensen zur Anwendung. In 11 Féallen wurde eine en-bloc Resektion nach Sklerallap-
penpraparation, bzw. mittels Trepanation vorgenommen. Bei 6 Patienten konnte das ope-
rative Vorgehen keiner Technik zugeordnet werden. Intraoperative Komplikationen traten

kaum auf. Kleinere Blutungen konnten durch Lufteinlassung leicht gestoppt werden.

Durch die histopathologische Begutachtung der Resektate konnten 18 benigne und 21
maligne Tumoren identifiziert werden. Bei der Histologie der benignen Tumoren war das
Spektrum sehr heterogen. Den grof3ten Anteil mit fast 50% machten Naevitypen aus. Mit

je 10% folgten benigne Melanome und fibrosiertes Stromagewebe.



5. Zusammenfassung und Schlussfolgerung Seite 68

Die 21 malignen Tumoren waren bis auf die Ausnahme einer Metastase eines kleinzelli-
gen Bronchialkarzinoms maligne Melanome unterschiedlicher Typen. Hier machte mit
knapp 50% das Melanom vom Spindelzelltyp den gréf3ten Anteil aus, gefolgt vom Ge-

mischtzellmelanom mit einem Anteil 30%.

Die Uvea vertragt eine Teilresektion sehr gut, so dass auch bei gréf3eren Tumoren eine
grof3ziigige Resektion mdglich ist. Die Grenze der Operabilitat liegt bei einer Ausdehnung
von 3 h oder ca. 80-100 Grad. Die Gefahr dieses lokalen Verfahrens liegt darin, dass der
Tumor nicht immer im Gesunden entfernt werden kann. Jedoch zeigt sich hierdurch nicht
zwangslaufig eine erhdhte Rate an Rezidiven oder Metastasen. Bei Tumorresten eines
malignen Melanoms kann eine lokale Bestrahlung diskutiert werden. In dieser Langzeit-
studie trat bei 4 Patienten (10% des Gesamtkollektivs) ein Rezidiv auf. Bei je 2 Patienten
wurde eine Rutheniumbestrahlung bzw. eine radikale Enukleation des Auges vorgenom-
men. Bei zwei Patienten wurde der Tumor nicht im Gesunden entfernt. Es entstand ein
Rezidiv, das mit einer radikalen Enukleation therapiert wurde. Trotz dieser Maximalthera-
pie wurde 4,5 Jahre bzw. 16 Jahre nach der Iridozyklektomie eine Lebermetastasierung
des malignen Melanoms festgestellt. Beide Patienten verstarben an den Folgen der sys-

temischen Metastasierung eines Melanoms vom Gemischtzelltyp bzw. vom Spindelzell-
typ.

Im Hinblick auf die Entwicklung des Augeninnendrucks und der Sehkraft zeigten sich gute
Langzeitergebnisse. Postoperativ kam es nur zu leichten Schwankungen des Augenin-
nendrucks. Aufgrund der Kammerwinkelverletzungen kam es in 4 Fallen zu einem Sekun-
darglaukom. Dies trat jedoch nur temporar auf und konnte in allen Fallen medikamentos
therapiert werden. Aufgrund des operativen Vorgehens kam es bei 12 Patienten zu einer
Linsentribung, einer sogenannten Cataracta complicata. 11 Patienten unterzogen sich
einer Cataractoperation. Lediglich bei einem Patienten trat eine Netzhautablésung auf. In
der Langzeitanalyse zeigten sich auch am Bezug auf die Sehkraft sehr gute Ergebnisse.
Bei fast allen Patienten zeigte sich postoperativ ein leichter Visusverlust, jedoch hatten
nach unterschiedlich langer Beobachtungszeit fast 25% der Patienten einen sehr guten
Visus von grol3er 0,8, gute 50% hatten einen guten Gebrauchsvisus von gréfer 0,5. Bei
17% der Patienten kam es zur Erblindung, wobei hier die Patienten mit Enukleation mit-

gezahlt sind.

Diese Arbeit zeigt den guten Stellenwert der Iridozyklektomie bei der Therapie von uvea-
len Tumoren. Die Iridozyklektomie ist aufgrund der haufigeren benignen Tumoren und der
guten Langzeitergebnisse der Enukleation vorzuziehen. Die funktionellen Ergebnisse sind

sowohl im Hinblick auf den Visus als auch auf die Tensio gut.



5. Zusammenfassung und Schlussfolgerung Seite 69

Wenige Félle zeigen, dass vor allem nach der Iridozyklektomie eines malignen Tumors
regelmafige ophthalmologische und internistische Kontrollen erfolgen mussen, um dra-

matische  Verlaufe mit  Metastasierung mit  Todesfolge zu  verhindern.
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l. Appe

Langzeitbeobachtung der Iridozyklektomiepatienten

ndix

Beo-
Alter bach- .
in tungs_ VISUS
Ge- Jah- zeit in Visus Tensio Kon- Tensio Langzeitkomplikationen nach

Patient Nr. | schlecht |ren |[Tumorlokalisation und Typ | Monaten | praOP | praOp trolle Kontrolle |Iridozyklektomie

LA nasaler Q.,MM Spindelzell- Cat. complicata und Hypopyon; Enuk-
1. Weiblich 60,6 | typ 12 0,4 12 0 0 | leation

LA temporaler Q. unten, be-
2. Weiblich 35 | nignes Melanom 284,9 1 15 0,6 21 | Keine

LA, malignes Melanom des
3. Mannlich 51,2 | Ziliarkdrpers 185,7 0,7 10 0,2 11 | Keine

LA temporaler Quad., MM der
4. Weiblich 41 | Iris und Zk., Epitheloidzelltyp 108,5 1 13 0,8 13 | Keine

RA nasaler Quad. oben, malig- Cataracta complicata, schwere Kerati-

nes Melanom des Zk. vom HBW in tis, Hornhautendotheldegeneration,
5. Weiblich 42,6 | Spindelzelltyp 143,7 1 14 20cm 16 | Keratoplastik

LA, nasale Hemisphére, mela-
6. Weiblich 39,8 | nozytarer Naevus 84,4 0,6 14 0,8 6 | Keine

LA, temp. Quad. oben; melano-
7. Weiblich 45,2 | zytarer Naevus 134,5 0,8 11 0,6 6 | Keine

LA, temp. Quad, unten, malig-

nes Melanom vom Spindelzell-
8. Weiblich 78,9 | typ 81,5 0,6 15 0,6 11 | Keine
9. Weiblich 61,5 | RA, temp. Quad. oben; Naevus 75,2 1 15 0,7 10 | Keine

RA, temp. Quad. unten, fibro-

siertes Stromagewebe mit
10. Mannlich 48,5 | naevoiden Zellen 11,6 1,25 8 1,2 16 | Keine




I. Appendix Seite 71
Cat. complicata, Protusio lentis,
LA, temp. Quad. unten, Amau- Vaskularisierung der HH, Schalenpro-
11. Weiblich 46,2 | granulomatése Uveitis 162,5 0,2 11 rose 8 | these
RA, nasaler Quad. oben, ma-
12. Weiblich 61,3 | lignes Melanom der Iris 227.,5 1 18 0,6 17 | Cataracta complicata
LA, nasaler Quad. zw. 1/2 9-10,
ZKk. malignes Melanom vom Cataracta complicata, Rezidiv mit
13. Mannlich 58 | Spindelzelltyp 192,9 1 16 1/20 13 | anschlieBender Rutheniumbestrahlung
da Tumor nicht im Gesunden exzidiert
folgte Rutheniumbestrahlung,
LA, temp. Quad. unten, Nae- Cat.compl., Sekundarglaukom, HKL
14. Mannlich 59,3 | vuszellnaevus 207,9 1 20 1/35 12 | Explantation
LA, unterer Quadrant, benignes
15. Weiblich 73,1 | Irismelanom 146,9 0,05 16 HBW 18 | Keine
16. Weiblich 71,7 | RA,MM der Iris Spindelzelltyp 66,2 0,6 12 0,05 15 | Keine
LA, nasaler Quad. unten, pig-
17. Weiblich 74,6 | mentiertes Irismelanom 109,7 0,4 14 0,2 16 | Keine
18. Méannlich 58,4 | LA, Tumor bei 6 Uhr 0,3 0,8 15 0,8 14 | Keine Kontrolle
LA, nasaler Quad. unten, Neu- Cataracta complicata, Netzhautablo-
19. Mannlich 19,4 | rinom der lIris 2154 1,2 14 0,4 19 | sung
RA, unterer Quad., dysplati-
20. Weiblich 38,1 | scher Naevus 6,1 0,9 9 0,8 10 | Keine Kontrolle
RA, temp. Quad. unten, pig-
mentiertes malignes Melanom
21. Weiblich 31,7 | vom Spindelzelltyp 284,2 1 12 1 10 | Keine
LA, nasaler Quad. unten, Me-
tastase eines Bronchialkarzi- Strontiumbestrahlung, Rezidiv der
22. Mannlich 59,9 | noms 13,6 0,8 14 0,5 24 | Metastase, Chemotherapie
RA, temp. Quad.unten, Sekundérglaukom, Cataracta compli-
23. Weiblich 53,6 | dysplastischer Naevus der Iris 2441 0,8 12 0,5 19 | cata
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RA, Tumor zw.3-1/2 6 Uhr,
malignes Melanom des Ziliar- Rezidiv des Melanoms, Enukleation,
24, Weiblich 71,8 | kdrpers vom gemischten Typ 59 0,8 14 0 10 | Metastasen in der Leber, Tod
RA, temp. Quad. unten, Mela-
25. Mannlich 41,8 | nosis des Irisepithels 4.4 1 18 0,7 18 | Keine
LA nasaler Quad. unten, Mela-
26. Weiblich 59,3 | nosis des lIrisepithels 240,3 0,8 8 0,4 13 | Keine
LA, temp. Quad, Leiomyom der
27. Mannlich 43,5 | Iris 261,7 0,9 9 0,8 19 | Keine
RA, nasaler Quad. unten, ma-
lignes Melanom vom Spindel-
28. Weiblich 66,2 | zelltyp 237,3 0,7 22 0,6 18 | Cataracta senilis, Iridektomie
LA, temp. Quad. oben, , malig-
nes Melanom der Iris vom ge-
29. Mannlich 36,6 | mischten Typ 191,7 1 13 0,03 12 | Keine
LA, oberer Quad, malignes
30. Mannlich 72,8 | Melanom vom Spindelzelltyp 1 0,8 26 0 8 | Totale Amotio des linken Auges
RA, untere Hemisphére, malig-
nes Melanom vom Spindelzell-
31. Weiblich 66 | typ 191,3| 1/35 18 1/35 18 | Keine
RA, nasaler Quad. unten, ma-
lignes Melanom der Iris vom
32. Weiblich 58,2 | Spindelzelltyp 192,1 1 12 0,8 16 | Schwindel
RA, temp. Quad. unten, Kein
33. Weiblich 74,9 | Pathologiebericht 108,3 0,8 11 0,4 11 | Keine
LA, temp. Quad. unten, malig-
nes Melanom vom gemischten
34. Weiblich 24,1 | Typ 124,4 1 10 0,8 18 | Keine
RA, temp. Quad. unten, Implan- Sekundérglaukom, Cataracta compli-
Mannlich 47,9 | tationszyste 51,1| 1/20 14 0,1 23 | cata, Makuladdem
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35.
RA, nasaler Quad. unten,
36. Weiblich 54,9 | 6dematdses Irisgewebe 90,6 0,9 6 0,6 15 | Cataracta complicata
myopisierende Kernkatarakt, Engwin-
kelglaukom, Cat. complicata-OP
37. Weiblich 68,6 | RA, Pigmentnaevus 138,8 0,8 11 0,12 13 | abgelehnt
LA, temporale Hemisphére, Enukleat Sekundérglaukom, Cat. complicata,
pigmentiertes malignes Mela- ion Rezidiv, Enukleation, Lebermetasta-
38. Mannlich 32,2 | nom vom Spindelzelltyp 166,3 1 19 Enukleation | sen, Tod
LA, nasale Hemisphére, malig-
nes Melanom der Iris vom ge- Cataracta complicata, V.a. Rezidiv,
39. Weiblich 60,7 | mischten Typ 51,8 0,7 14 0,16 16 | Rutheniumplombenbestrahlung
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