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Abb. 1_Die intraorbitalen Patho-
mechanismen des Exophthalmus bei
der endokrinen Orbitopathie (links)
sowie der Zustand nach transpalpe-
braler Dekompression mit Entlastung
aller Strukturen (aus Olivari N,
Richter DF: Endokrine Orbitopathie.
Chirurgische Therapie,
transpalpebrale Dekompression
durch Fettentfernung.

Kaden, Heidelberg 2001).
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_Morbus Basedow isteine chronische und multisys-
temische Erkrankung,ausgeléstdurcheinenautoim-
munen Prozess und gepragt durch eine Hyperthyre-
ose mitStruma, einer Tachykardie, einer Orbitopathie
und in seltenen Fallen einer Dermopathie. Die dabei
variierende endokrine Orbito- oder Ophthalmopa-
thie (EO) kann mit den folgenden klinischen Sympto-
men in Verbindung gebracht werden: (1) Diplopie,
verursacht durch eine Ophthalmoplegie, welche auf
einer Hypertrophie und/oder einer Fibrose der duBe-
ren Augenmuskeln basiert; (2) Exophthalmus durch
die intraorbitale Gewebshypertrophie mit oder ohne
Augenlidédemen; (3) prominente Glabellafalten; (4)
weitere Begleitsymptome wie Konjunktivitis, Photo-
phobie, Chemosis, Lagophthalmus, Keratitis, Kopf-
schmerzen, retrobulbare Schmerzen, Glaukom sowie
(5) eine Retraktion der oberen und/oder unteren
Augenlider, welche zu ausgepragten Hornhautulze-
rationen flihren kdnnen. Die endokrine Ophthalmo-
pathie fiihrt neben visuellen Einschrankungen zu
einer teils erheblichen Minderung an Lebensqualitat
mit Limitierungen bei alltaglichen Aufgaben. Zahl-
reiche Publikationen haben die psychische Belastung
aufgrund der progressiven Entstellung behandelt
und dargestellt.

Die endokrine Orbitopathie stellt die haufigste extra-
thyreoidale Manifestation des Morbus Basedow dar
und wird bei etwa 50 Prozent der Patienten klinisch
relevant, mit schweren Formen bei circa 3 bis 5 Pro-
zent. Die Erkrankung tritt bei Frauen 3,59-mal haufi-
ger auf. Die Inzidenz zeigt bimodale Héhepunkte im
finften und siebten Lebensjahrzehnt. Dabei gibt es
nicht immer eine direkte Korrelation zwischen dem
Grad des Exophthalmus und dem Schweregrad der

thyreoidalen Verdnderungen. So kann der Exoph-
thalmus paradoxerweise erscheinen, wenn sich die
Hyperthyreose bereitsstabilisierthatoder eingestellt
wurde. Die endokrine Orbitopathie ist in der Regel
eine langsam fortschreitende Erkrankung, die durch
Perioden der Aktivitatsowie Inaktivitdt gekennzeich-
net sein kann. Bei wenigen Patienten ist die Orbito-
pathie durch einen sehr raschen und stark progre-
dienten Verlauf gekennzeichnet, welcher dann als
.maligner" Exophthalmus zu bezeichnen ist.

_Pathogenese

Eine Vielzahl der klinischen Symptome kann durch
mechanische Prozesse erklart werden. Die Zunahme
des intraorbitalen Binde- und Fettgewebes mit zu-
satzlicher Verdickung der duBeren Augenmuskeln
fuhrt konsequent zu einer intraorbitalen Druck-
erhdhung mitder moglichen Gefahreines sekunda-
ren Glaukoms. Es gibt diesbezlglich verschiedene

Theorien tber die moglichen Ursachen fiur die

Er-héhung des intraorbitalen Drucks (10D):

_erhohter episkleraler Venendruck, der aus der or-
bitalen vendsen Stauung und Obstruktion resul-
tiert, des Weiteren eine Restriktion des trabekuld-
ren Abflusses,

_ Mobilitdtseinschrankung und Kompression des
Augapfels durch fibrotisierte und verdickte
Augenmuskeln,

_dieresultierende Proptosis kann somitals natirli-
che Orbitadekompression angesehen werden,

_die Optikusneuropathie, sowohl kompressions-
als auch Glaukombedingt, kann zu deutlichem
Visusverlust bis hin zur Erblindung fiihren (Abb.1).




Die Zunahme des intraorbitalen Binde- und Fettge-
webes sowie die Verdickung der extraokuldren Mus-
keln wird hauptsachlich durch die Ansammlung gro-
Ber Mengen von hydrophilen Glykosaminoglykanen,
vorwiegend Hyaluronsaure und Chondroitinsulfaten,
sowie die Infiltration vonimmunkompetenten Zellen
wie Makrophagen und vorwiegend T-Lymphozyten
verursacht. Es wird vermutet, dass eine intraorbitale
Immunreaktion gegen ein Ziel-Autoantigen (TSH-
Rezeptor-dhnliches Protein) zu einer Zytokine-Bil-
dung und einer Produktion von hydrophilen Glykosa-
minoglykanen durch Orbital-Fibroblasten fiihrt. Es
wirdangenommen, dasseingenetisch bedingtes Feh-
len von T-Suppressor-Zellen fir die unregulierte Pro-
duktion von TSH-Rezeptor-Antikdrpern verantwort-
lich ist. Gene, wie die fir HLA und CTLA-4, sollen mit
der Pradisposition der Patienten fir eine Erkrankung
anMorbus Basedow mitendokriner Orbitopathie und
deren Schweregrad korrelieren.

_Augenlidretraktion

Die Ober- und Unterlidretraktion mit funktionellen
sowie dsthetischen Einschrankungen und einem
deutlich reduzierten Lidschlag (Stellwag-Zeichen)
sind der haufigste klinische Befund bei der endokri-
nen Orbitopathie. Die Erweiterung der Lidspalte ba-
siert auf verschiedenen Faktoren: (1) eine sympa-
thische Uberstimulation des Miiller-Muskels sowie
eine den M. rectus superior umgebende Entziin-
dung initiiert (2) eine konsekutive Hypertrophie des
M. levator palpebrae, nachfolgend dessen Fibrose
und konsequente Kontraktion. (3) Bei der Unterlid-
retraktion wird durch eine inflammatorische Reak-
tion im M. rectus inferior mit erhéhtem Tonus eine
konsekutive Fibrose verursacht, welche tiberVerbin-
dungen zur kapsulopalpebralen Kapsel sowie einer
zusatzlichen Fibrose des Retraktors synergistisch zu
einer Unterlidverkiirzung fihren. Diese Lidspalten-
erweiterung fiihrt klinisch zu einem Skleral Show
mit inkomplettem Lidschluss und der Gefahr einer
Hornhautulzeration.

Die oft von Patienten beklagte Schwellung der
Augenlider wird durch eine ventrale Kompression
desintraorbitalen Fetts auf das orbitale Septum mit
begleitenden lymphatischen und vendsen Stauun-
gen verursacht.

_Diagnostik

Der Morbus Basedow wird basierend auf seinen kli-
nischen und radiologischen Merkmalen diagnosti-
ziert. Des Weiteren sind endokrinologische und
immunologische Pathomechanismen wegweisend.
Die Diagnostik der endokrinen Orbitopathie sollte
neben den bereits genannten Verfahren sowie
denklinischen, krankheitsspezifischen Symptomen,
einschlieBlich der Hertelmessung, eine Computer-
tomografie (CT) oder Magnetresonanztomografie
(MRT) beider Orbita beinhalten. Hierbei lassen sich
neben zum Teil ausgeprégten Schwellungen der
auBeren Augenmuskeln der Anteil an hypertrophem
intraorbitalen Fettgewebe erkennen. Des Weiteren
werden differenzialdiagnostisch raumfordernde
Prozesse (z.B. Tumor, vaskuldre Malformationen)
ausgeschlossen.

_Konservative Behandlung

Die immunsuppressive Therapie einschlieBlich ora-
leroderintravendser Kortikosteroide, Cyclosporin A,
Azathioprin, Cyclophosphamid, Octreotid sowie die
orbitale Bestrahlungstellen die wichtigsten konser-
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Abb. 2a_ Intraoperative Aufnahmen
der intraorbitalen Fettresektion tiber
einen transpalpebralen Zugang, hier
am linken Unterlid.

Abb. 2b_ Zustand nach intraorbitaler
Fettresektion im Bereich des linken
Unterlids mit deutlich erkennbarem
Musculus obliquus inferior (Pfeil).

Abb. 3a_ 43-jahrige Patientin mit
Hertelwerten 25 beidseits,
Strabismus divergens und
Oberlid-retraktion rechts > links.
Abb. 3b_ Drei Monate nach
transpalpebraler Dekompression
nach Olivari (4 ccm pro Seite) und
Levatorverlangerung beidseits.
Abb. 3¢_ Sieben Monate nach einer
Schieloperation und drei Monate
nach einer Levatorverldngerung
rechts.
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Abb. 4a_ 25-jahrige Patientin mit
Hertelwerten 23 beidseits und einer
ausgepragten Oberlidretraktion
rechts > links.

Abb. 4b_ Sechs Monate nach trans-
palpebraler Dekompression nach
Olivari (6 ccm pro Seite) und drei
Monate nach einer Levatorverlénge-
rung sowie transkonjunktivaler
Unterlidverldngerung beidseits.

Abb. 5a_ 59-jahrige Patientin

mit Hertelwerten 24 beidseits und
einer ausgepragten Ober- und
Unterlidschwellung beidseits.

Abb. 5b_ Drei Monate nach transpal-
pebraler Dekompression nach Olivari
(8 ccm pro Seite, Hertel 18 bds.) und
Levatorverldngerung beidseits.

Der deutlich erkennbare Hautiiber-
schuss im Bereich beider Oberlider
wurde von der Patientin als nicht
behandlungsbediirtig angesehen.
Eine simultane Ober- oder Unterlid-
blepharoplastik sollte bei der initialen
orbitalen Dekompression vermieden
werden. Vorrangig ist bei der
Dekompression allerdings die ggfs.
erforderliche Rekonstruktion der
Oberlidfalte.
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vativen Behandlungsalternativendar. Diese sind vor
allemim friihenaktiven Stadium derendokrinen Or-
bitopathie indiziert, wohingegen die chirurgische
Therapie im inaktiven Stadium durchgefiihrt wer-
den sollte. Ein addquates Ansprechen auf die kon-
servative Therapie liegt bei etwa 60 Prozent der Pa-
tienten vor, wobei die Resultate eher bescheiden
ausfallen. So leiden die meisten Patienten nach ei-
ner erfolgreich durchgefiihrten Immunsuppression
weiterhin an visuellen sowie lokalen Einschrankun-
gen und bedirfen einer zusdtzlichen ,rehabilitati-
ven" Chirurgie.

_Chirurgische Behandlung

Die akute Indikation fiir eine chirurgische Therapie
stellen eine Optikusneuropathie, eine bulbdre Sub-
luxation sowie Hornhautulzeration aufgrund der
endokrinen Orbitopathie dar. Eine elektive Opera-
tion dagegen kann in allen tbrigen Fallen mit orbi-
taler Symptomatik, entstellendem Exophthalmus
oder Augenlidfehlstellungen in Betracht gezogen
werden.

Die chirurgischen Techniken umfassen die orbitale
Expansion mittels einer knéchernen Ein- bis Drei-
Wand-Dekompression, eine ausgewogene Zwei-
Wand-Dekompression sowie die orbitale Dekom-
pression mit Entfernung von extra- und intrako-
nalem Fett. Das Verfahren der transpalpebralen
Orbitadekompression nach Olivari beinhaltet eine
Reduktion des periokuldren, pathologisch verdan-
derten Fettgewebes lber einen transkutanen Zu-
gang jeweils am Qber- und Unterlid (Abb. 2). Dabei
wird das Verfahren zweizeitig durchgefiihrt, um
eine postoperative, vier Tage andauernde Tarsora-
phie zu ermdglichen.

Weitere,sich derorbitalen Dekompressionanschlie-
Benden Verfahren, sind eventuell erforderliche
Schieloperation sowie konsekutive Korrekturopera-
tionen vorhandener Augenlidretraktionen (Fallbei-
spiele Abb. 3-5).

Die Verfahren der Qberlidverlangerung umfassen
eine Schwachungder Levatoraponeurose bishin zur
Durchtrennung der gesamten Oberlidheber (M. le-
vator palpebrae und Muller-Muskel). Diese Proze-
dur sollte bei der transpalpebralen Dekompression
durchgefiihrt werden, wenn die Qberlidretraktion
bereits zu diesem Zeitpunkt nachweisbar ist. Bei
rezidivierenden Oberlidretraktionen kann ein epi-
muskulares Lipofilling oder die Einlage eines Faszien-
transplantates den gewiinschten Erfolg bringen.

Die Unterlidretraktion im Rahmen der endokrinen
Orbitopathie basiert auf einer Verkiirzung der mitt-
leren und hinteren Lamelle. Die Korrektur beinhaltet
in der Regel eine Unterbrechung der hinteren La-
melle Gber einen transkonjunktivalen Zugang. Hier-
bei steht die Durchtrennung der Unterlidretrakto-
ren im Vordergrund. Eine mégliche supportive Ver-
langerung der hinteren Lamelle kann zusdtzlich
durch ein Interponat erreicht werden. Hierbei stel-
len autogene palatinale Schleimhauttransplantate
(harter Gaumen) sowie alternativ alloplastische
Préparate eineideale Losung dar. Weitere adjuvante
Verfahren zur Unterlidkorrektur sind mdgliche
Kanthopexien, Kanthoplastiken oder das Mittel-
gesichtslift._
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