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Schleimhautplastik mit autologer oraler Mukosa zur Therapie
des Symblepharon bei Morbus Wegener - eine Kasuistik’
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Zusammenfassung

Hintergrund: Der Morbus Wegener, eine Immunvaskulitis, ist
durch Granulome sowie die Vaskulitis der kleinen und auch der
groRBeren GefdBe charakterisiert. Eine okuldre Beteiligung bei
einem Morbus Wegener tritt in etwa der Halfte aller Falle auf.
Patient: Wir berichten iiber einen derzeit 58-jahrigen Patien-
ten mit einem schweren generalisierten Morbus Wegener. Die
Erstdiagnose der Erkrankung wurde 1986 gestellt. Eine Beteili-
gung des ZNS manifestierte sich klinisch als Apoplex, der Nie-
ren als beginnende Niereninsuffizienz und des Larynx als rezidi-
vierende subglottische Trachealstenose. Eine Augenbeteiligung
zeigte sich erstmals 1988 als Konjunktivitis. Trotz einer systemi-
schen immunsuppressiven Therapie, lokaler konservativer The-
rapie und mehreren chirurgischen Eingriffen reduzierte sich in-
nerhalb von 8 Jahren beidseits sein Visus durch ein beidseitig
stark ausgepragtes Symblepharon von 1,0 bis auf Handbewe-
gung (RA) und Lichtschein (LA). Durch Transplantationen von
autologer oraler Mukosa in die Konjunktiva konnte der Visus
anhaltend verbessert werden. Gleichzeitig wurde ein gutes kos-
metisches Ergebnis erzielt.

Schlussfolgerung: Wir folgern, dass sich durch eine Transplan-
tation von oraler Mukosa bei Patienten mit Morbus Wegener,
die trotz intensiver Therapie ein Symblepharon entwickelt ha-
ben, ein befriedigendes funktionelles und kosmetisches Ergeb-
nis erzielen lasst.

Schliisselwérter: Morbus Wegener - Granulomatose - Sym-
blepharon - Therapie

Therapy of a symblepharon in Wegener's disease by
transplantation of autologous oral mucosa - a case report

Background: Wegener's disease, an immune vasculitis, is char-
acterized by granulomata and vasculitis of small and large ves-
sels. Ocular manifestations are observed in approximately half
of all cases.

Patient: We report on a 58-year-old male with severe general-
ized Wegener's disease which was first diagnosed in 1986. The
involvement of the central nervous system became clinically

manifest by a stroke, of the kidneys by incipient renal insuffi-
ciency, and of the larynx by recurrent subglottic stenosis of the
trachea. The first ocular involvement, a conjunctivitis, was ob-
served in 1988. Despite systemic immuno-suppressive therapy,
local conservative therapy and repeated surgical procedures,
his vision decreased bilaterally from 60/60 to hand movement
(OD) and light perception only (OS) during the following years
because of a massive bilateral symblepharon. Transplantation
of autologous oral mucosa to the conjunctiva led to a persistent
increase of vision and a good cosmetic result.

Conclusions: We conclude that in patients with Wegener's dis-
ease, who have developed a symblepharon despite intensive
therapy, the transplantation of oral mucosa can produce a suffi-
cient functional and cosmetic result.

Key words: Wegener's disease - granulomatosis - symble-
pharon - treatment

Zum Vollbild des Morbus Wegener gehéren eine nekrotisie-
rende granulomatose Entziindung im oberen, beim Fortschrei-
ten der Erkrankung auch im unteren Respirationstrakt, eine
Glomerulonephritis und eine generalisierte herdférmige, ne-
krotisierende Vaskulitis [1]. In der Regel sind kleinere Gefdf3e
betroffen, doch es kénnen auch gréBere Gefdlde beteiligt sein.
Die Krankheit manifestiert sich initial oft als ein fieberhafter
Infekt. Bei etwa zwei Dritteln der Patienten findet sich die Pri-
madrmanifestation im HNO-Bereich.

Im Verlauf der Erkrankung kommt es bei ca. 28% bis 58 % der
Patienten mit einem Morbus Wegener zu einer Beteiligung
des Auges oder der okuldren Adnexe [2,3]. Eine Augenbeteili-
gung ist aber nur in Ausnahmefillen das erste Symptom eines
Morbus Wegener. Diese Beteiligung entsteht entweder durch
die systemische Vaskulitis im oder am Auge, die sich klinisch
z.B. als Konjunktivitis, Episkleritis, Skleritis oder Randkeratitis
manifestiert [4]. Es kann auch zu einer Fortleitung der granu-
lomatdsen Entziindung aus den Nasennebenhéhlen in die Or-
bita kommen, was klinisch zu einer Protrusio bulbi, einer
schmerzhaften Proptosis mit Ophthalmoplegie, einer Sehner-
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venkompression oder einem Trdnenwegsverschluss fiihren
kann [2]. Zusdtzlich findet man in etwa der Halfte der Patien-
ten ein Sicca-Syndrom mit einer reduzierten Tranensekretion
und einem Mangel an Tranenfilmbestandteilen [5].

Beim Morbus Wegener sind generell eher die vorderen Augen-
abschnitte betroffen [5,6]. Eine zundchst unspezifische Skleri-
tis mit marginalem Randulkus der Hornhaut, welche sich spd-
ter in eine nekrotisierende ulzerdse Skleritis bis zur Skleroma-
lazia perforans entwickeln kann, ist die haufigste Augenbetei-
ligung [7].

Eine Manifestation eines Morbus Wegener an der Bindehaut
ist eher selten [8,9]. Sie verlduft hdufig als unspezifische Kon-
junktivitis mit Hyperamie und ist Begleiterscheinung der orbi-
talen oder episkleralen Beteiligung, also sekundar. Eine prima-
re Manifestation kann aber auch als hyperamische, ulzerieren-
de Ldsion der tarsalen Bindehaut oder als gelblich erhabener
Bezirk imponieren. Diese Lisionen weisen klinisch Ahnlichkei-
ten mit einem Granuloma pyogenicum oder mit Riesenpapil-
len auf. Derartige Verdnderungen kénnen das erste Symptom
eines Morbus Wegener sein [8]. Die Diagnose ldsst sich hdufig
nicht aus der histologischen Untersuchung des Orbitainhaltes
stellen: Die klassische Trias von Vaskulitis, Gewebsnekrose
und granulomatoser Entziindung findet sich nur in der Halfte
der Biopsien [10,11]. Gerade in Bindehautbiopsien fehlt in der
Regel die fiir den Morbus Wegener charakteristische granulo-
matds-nekrotisierende Vaskulitis. Typisch ist die Abwesenheit
von gewebsstiandigen Immunkomplexen in der Immunhisto-
logie [12]. So findet man in den Prdparaten eine entziindliche
Infiltration mit Lymphozyten, Plasmazellen, Fremdkorperrie-
senzellen sowie neutrophilen und eosinophilen Granulozyten.
Dieser histologische Befund wird oft als Chalazion oder als
Granuloma pyogenicum interpretiert. Auch in Biopsien aus
dem Rand von Hornhautulzera oder vom Skleritisbereich erge-
ben sich haufig nur unspezifische Befunde [8].

Wir berichten {iber einen Patienten, der durch eine Konjunk-
tivabeteiligung des Morbus Wegener beinahe erblindete und
bei dem mittels Transplantation von autologer oraler Mukosa
eine deutliche Visusverbesserung erreicht werden konnte.

Kasuistik

Bei dem 1941 geborenen Mann wurde 1986 eine c-ANCA-posi-
tive systemische Immunvaskulitis mit Beteiligung der Trachea,
der Nase und der Nieren diagnostiziert. 1987 manifestierte
sich eine zerebrale Beteiligung als apoplektischer Insult. Der
Patient wurde internistisch und HNO-drztlich betreut und
fortlaufend systemisch immunsuppressiv (mit Glukokortiko-
steroiden, Cyclophosphamid, Trofosfamid) behandelt. 1988
litt der Patient unter einer okuldren Sicca-Symptomatik, und
die Diagnose einer beidseitigen follikuldaren Konjunktivitis
wurde gestellt. Eine intensive Sicca-Therapie und lokale Anti-
biotikatherapie blieben erfolglos. Unabhdngig vorbestehende
Pterygien wurden am linken (LA) 1988 und 1989 am rechten
Auge (RA) entfernt. Ein Jahr spdter war eine Elektroepilation
am RA notwendig. In der Folgezeit kam es auch zu rezidivie-
renden Verschliissen der Trinennasenwege, die 1990 und
1995 mit einer Intubation am LA behandelt wurden.

Im Vordergrund der okuldren Symptome stand bei diesem Pa-
tienten allerdings ein zunehmendes beidseitiges Symblepha-

Klin Monatsbl Augenheilkd 2001; 218

ron. Trotz lokaler Antibiotikagaben, einer Sicca-Therapie sowie
einer lokalen antiinflammatorischen Therapie mit Glukokorti-
kosteroiden und Cyclosporin A und einer chirurgischen Inter-
vention mittels Entfernung von Narbenpterygien (1993 LA,
1994 RA) und Granulomen (1995 RA) (Abb.1a) und mittels

Abb.1a Im Oktober 1995 zeigte sich am RA klinisch ein Bindehaut-
granulom. Der Visus betrug 0,4. Das Granulom wurde reseziert.

Abb.1b

Im November 1996 bestand am RA ein ausgeprdgtes Sym-
blepharon von temporal oben (iber die Pupillarebene nach nasal un-
ten. Der Visus betrug 0,03.

Bindehautadhdsiolysen (zweimal RA 1995, beim zweiten Mal
mit Einlage einer Illig-Schale), verschlechterte sich innerhalb
von 8 Jahren der Visus von 1,0 am RA auf Handbewegung
(Abb.1b) bzw. am LA auf Lichtscheinwahrnehmung mit intak-
ter Projektion. Histologisch wurden aus verschiedenen Binde-
hautbiopsien keine spezifischen Hinweise fiir eine granuloma-
tose Erkrankung gestellt, sondern nur wiederholt ein Granulo-
ma pyogenicum diagnostiziert (Abb.1c). 1995 erfolgte am LA
und 1996 am RA eine Symblepharondurchtrennung. Zusitz-
lich musste 1995 eine Hornhautulkusperforation des LA mit
Bindehaut gedeckt werden.

Im Februar 1997 wurden am RA bei ausgepragtem Ober- und
Unterlidsymblepharon eine Narbenlésung und Schleimhaut-
plastik mit autologer oraler Mukosa im oberen Fornix sowie
im nasal unteren Quadranten durchgefiihrt. Die zu transplan-
tierende Mukosa wurde sowohl prdoperativ als auch intra-
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Abb.1c Hamatoxylin-Eosin-gefarbter Schnitt des Bindehautgranu-

loms aus Abb.1a. Es findet sich histologisch ein Granuloma pyogeni-
cum.

Abb.1d Zustand nach Narbenlésung und Schleimhautplastik mit ei-
nem autologen Mundschleimhauttransplantat einen Monat postope-
rativ.

Abb.1e Zustand nach Narbenlésung und Schleimhautplastik mit ei-
nem autologen Mundschleimhauttransplantat 18 Monate postopera-
tiv. Bei einem stabilen Befund am RA ist kein neues Symblepharon
aufgetreten.

Orth B et al

operativ mittels Lupenbrille auf Entziindungszeichen iiber-
priift. Da auch zu keinem friiheren Zeitpunkt eine klinische Be-
teiligung der oralen Mukosa vorlag, wurde Mundschleimhaut
verwendet. Durch diese Operation wurde ein guter kosmeti-
scher Befund erzielt, und der Visus verbesserte sich von Hand-
bewegung auf 0,05 s.c. und erreichte bei der letzten Nachbeob-
achtung 0,1 s.c. (Abb.1d). Wahrend der Nachbeobachtungszeit
von 23 Monaten trat kein neues Symblepharon mehr auf
(Abb.1e). 14 Monate nach der Transplantation am rechten
Auge erfolgte auch eine Transplantation des klinisch stdrker
betroffenen linken Auges, was zu einer Verbesserung der Seh-
leistung von Lichtscheinprojektion praoperativ auf 0,02 s.c.
postoperativ fithrte. Wahrend der Nachbeobachtungszeit von
9 Monaten stellten wir auch am linken Auge keine erneute
Symblepharonbildung fest.

Diskussion

Bei unserem Patienten entwickelte sich im Verlauf der Erkran-
kung iiber mehrere Jahre ein beidseitiges, sehr ausgepragtes
Symblepharon. Histologisch fanden wir in Exzidaten den bei
dieser Krankheit haufigen Befund eines Granuloma pyogeni-
cum und ein Fehlen einer granulomatoés-nekrotisierenden Vas-
kulitis [10,11]. Das beidseitige progrediente Symblepharon
fithrte fast zur Erblindung des Patienten, obwohl nach der
Initialphase des Morbus Wegener eine intensive lokale und
systemische konservative Therapie durchgefiihrt wurde und
mehrfach durch chirurgische Therapie eine Symptomverbes-
serung versucht wurde. Es bleibt allerdings offen, wieweit die
mehrfachen chirurgischen Eingriffe an einem Auge mit einer
mehr oder minder stark manifesten Entziindung zu einem
Fortschreiten des Krankheitsprozesses fiihrten. Wichtig er-
scheint ein Fortfithren oder eventuell sogar eine Intensivie-
rung der immunsuppressiven Therapie [13]. Alle Eingriffe wur-
den unter diesem Gesichtspunkt unter systemischer immun-
suppressiver Therapie und zusdtzlicher lokaler antiinflamma-
torischer Therapie durchgefiihrt.

Erst eine Narbenldsung und eine Schleimhautplastik mit auto-
loger oraler Mukosa konnten die Sehfdhigkeit wieder herstel-
len und ein weiteres Fortschreiten der Erkrankung verhindern.
Die Operationen zeigten einen sehr guten andauernden Erfolg:
Am rechten Auge waren sowohl das kosmetische Ergebnis als
auch die Visusverbesserung 23 Monate postoperativ noch gut,
und es trat kein neues Symblepharon auf. Am linken Auge
zeigte sich wdhrend einer Nachbeobachtungszeit von 9 Mona-
ten ein stabiler giinstiger Befund.

Diese Schleimhautplastik mit oraler Mukosa stellt eine Ergdn-
zung zu den bisher angewandten Therapiemdglichkeiten dar.
Schleimhautplastiken mit oraler Mukosa sind bei einer Sym-
blepharonentwicklung aus verschiedenen Ursachen, wie nach
Verbrennung oder Veratzung [14] oder beim Pemphigoid [15],
angewandt worden. Es ist gegenwadrtig noch nicht klar, ob
durch alternative Operationsmethoden, wie zum Beispiel un-
ter Verwendung von Goretex [16], von Limbusstammzellen
[17] oder von Amnion [18] bei dieser Verdanderung, ein besse-
res Ergebnis erzielt werden kann. Neben dem Erfolg an der
Transplantatstelle sollten bei der Bewertung auch mdgliche
Komplikationen an der Explantatstelle beachtet werden [19].
Wahrend mit nasaler Mukosa beim Pemphigoid ein besseres
Ergebnis als mit oraler Mukosa erzielt werden kann, da die na-
sale Mukosa im Gegensatz zur oralen Mukosa intraepitheliale

Dieses Dokument wurde zum personlichen Gebrauch heruntergeladen. Vervielfaltigung nur mit Zustimmung des Verlages.



Mundschleimhautplastik bei Morbus Wegener

Becherzellen enthdlt [14], so spricht die sehr hdufige Erkran-
kung der nasalen Mukosa beim Morbus Wegener gegen einen
Einsatz von nasaler Mukosa. Eine Mitbeteiligung von oraler
Mukosa beim Morbus Wegener wird von einigen Untersu-
chern nur in sehr seltenen Fillen beobachtet [20], andere Un-
tersucher hingegen fanden eine Mitbeteiligung von 10% der
Patienten [21]. Es ist daher notwendig, das Explantat auf In-
taktheit und entziindliche Veranderungen gegebenenfalls mit-
tels intraoperativem Schnellschnitt zu untersuchen. Es ist al-
lerdings noch nicht gekldrt, ob der Ursprungsort oder die loka-
len Verhdltnisse am Transplantationsort die Erkrankung des
Transplantates beeinflussen.

Wir empfehlen fiir einen anhaltenden Therapieerfolg, dass, in
Analogie zu den Beobachtungen beim okuldren Pemphigoid
[22], bei einer Schleimhautplastik bei Morbus Wegener die lo-
kale und die systemische immunsuppressive Therapie unbe-
dingt weitergefiihrt werden sollten.
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