Retinopathie bei Lipodystrophie ?

Dr. Driton Gjukaj
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Zuweisung von der privaten Augenarztin 01/22

* 69 J, ? mit beidseitiger Retinopathie unklarer Atiologie (ED 2010),
DD postinfektios DD Retinitis pigmentosa, okuldare Hypertension

* Internistische Diagnosen: Diabetes mellitus Typ Il (ED 2002),
Dyslipidamie, arterielle Hypertonie, erworbene partielle Lipodystrophie
(ED 1968), Osteopenie

* Visus c.c. beidseits. 1.0, Goldmann uneingeschrankt

* Fundus: Knochenbalkchen, Atrophieareale, drusenoide Veranderungen
v.a. temporal der Makula beidseits

* OCT: links mikrozystische Veranderungen
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Elektrophysiologie 201
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LIFELONG PROGRESSIVE RETINAL
ATROPHIC LESIONS IN A PATIENT WITH
PARTIAL ACQUIRED LIPODYSTROPHY
(BARRAQUER-SIMONS SYNDROME)

Thibaut Gaboriau, MD.,* Vincent Rigalleau, MD, PhD, %
Marie-Benedicte Rougier, MD, PhD.* Jean-Francois Korobelnik, MD, PhD, *z
Marie-Noélle Delyter, MD, PhD*%




Lipodystrophie

* Sehr seltene Erkrankung (orphan diseases, 1:100°000)

* Formen:
— Kongenitale generalisierte Lipodystrophie
— Familiare partielle Lipodystrophie
— Erworbene generalisierte Lipodystrophie (Lawrence-Syndrom)
— Erworbene partielle Formen (Barraguer-Simons-Syndrom)
— Medikamentos induzierte Lipodystrophie (bspw. HIV-Therapie, hochaktive
antiretrovirale Therapie)
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Klinik H

16. Juni 2022 | Elektrodiagnostik und Fallbeispiele www.kssg.ch Todorova et al. 11



Diagnostik

e Klinischer Befund

 Labor (Lipidstoffwechsel, HbAlc, Harnstoff, Kreatinin, C3, U-Status)
— Haufig erniedrigter Komplementspiegel C3

* Cave: Diabetes mellitus, Hyperlipidamie, Membranoproliferative
Glomerulonephritis
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Blut-Chemie und Urin-Chemie 18.05.2022
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Hamatokrit
Hamoglobin
Leukozyten

MCH, MCV, RDW und
MPV

HbAlc
Cholesterin
Triglyceride
LDL-Cholesterin

Komplement C3

Harnctnff
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Komplementsystem des Immunsystems
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Komplementfaktor C3

Alternativ
C3
» Uberaktivitit |
e C3a: pro-inflammatorisch Ez:t;?ﬂﬂ;uen
/ Zelloberfliache
C3a

e Bruchmembran und RPE = Basalmembran Glomerul

— Keine Komplementregulation C3b
— Sensibel fir Schadigung !

16. Juni 2022 | Elektrodiagnostik und Fallbeispiele www.kssg.ch Todorova et al. 15



CB-Kompler}iehtfaktor
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Elektrophysiologie 2010 vs 2022

Lischi Rosita, 21.1.1953, Ziircherstrasse 4, 9552 Bronschhofen

Electroretinogram No.: 2917, File name: ph.dat

Ch2

b-waveat 31.5ms
litude: 205.4 uV

awaveat 15.0ms

amplitude: 51.79 pV

S .

200 pV

| i

Chl
b-waveat 31.0ms

L N

litude: 206.7 gV
awaveal 14.5ms
amplitude: 52.85 pV

25 50 75

Light-adapted 3.0 cd-s-m>ERG

100 125 150 (ms)

© B. Torok

Electroretinogram No.: 2917, File name: 29.9.dat

200 uV

[ R e [ 4

\_/W\/-/\,

25 50 5

30 Hz flicker 3.0 cd-s-m? ERG

100 125

Ch2

b-waveat 26.0ms
amplitude: 137.4 gV
a-waveat 10.5ms
amplitude: 38.55 pV

Chl

b-waveat 26.5ms
amplitude: 137.2 pV
a-waveat I1.5ms
amplitude: 61 38 pV

0 (ms)

©B.

Torok

Electroretinogram No.: 2917, File name: rod dat

200wV

1 —

Ch2

bawaveat 92.5ms
amplitude: 271.9 pV
awaveat 42.5ms
amplitude: 21,62 pV

Chl

howaveat  90.5 ms
amplitude: 273, pV
awaveat d1.0ms
amplitude: 24,73 pV

25 50 75 100 125

Dark-adapted 0.01 cd-s-m?ERG

150 (ms)

© B, Térsk 25 50 75

Electroretinogram No: 2917, File name: sc.dat

Ch2

b-waveat 46.0 ms
amplitude: S35.3 uV
a-waveat 16.0 ms
amplitude: 273.9 uV

Chl

hewaveat  46.5 ms
amplitude: 556.8 uV
awaveat 6.0 ms
amplitude: 291.5 pV

0 (ms)

Dark-adapted 3.0 cd-ssm*ERG

© B. Tarok

Electroretinogram No.: 2917, File name: sc.dat

Ch2

b-waveat 25.5ms
itude: 87.61 uV

awaveat 21.5ms

amplitude: 41.36 4V

200 iV

| —

Chl

bawaveat 25.0ms
litade: 89.41 uV

awaveat 21.5ms

amplitude: 41.96 uV

) 25 50 75 100 125 150 (ms) © B. Torbk

Dark-adapted oscillatory potentials 3.0 cd-s-m™

Light-adapted 3.0 ERC
0D ERG

&

B
1

nostik

&
-

it-adapted 3.0 flicker :

0D ERG

Frak

AAAAANS

- Troasr

AAPNANAF

1} 1} I 1 |
50ms

Jark-adapted 0.01 ERCI

s

OD ERG

+ R

100pV

k-adapted 3.0 ERG + (
OD ERG

4o
+

17

N
3

-k-adapted 3.0 ERG +

0D oP

oR2

=

' | 1 1

ova et al. 20




Goldmann 2022

120 105 40 75 60
70
135
6|0
slo ]
150
o
P 30
165,
20
o 8o 7o slo slo 4o 3o 2o 10 J (2o 3 4o 8| 6o /7o
0
20
195
A 3jo
4o
210
5|0
l [fe \ /
mm? 4 \
7
o |1/16 — / <
1| 114 | Relintens. \ "/'/
| o1 | 1e |0.0315 1o/
m| 4 |2 |o1 255 270 285
V| 16 | 30 j0315 Fir Seitenwechsel
v | 64 |de |1 Zeiger hier

16. Juni 2022 | Elektrodiagnostik und Fallbeispiele

Correctio: =

= Datum: o2l 7L

Pupllle:{s_ mm
- Kos. on. [J
O binckular

8o 90|,

345

330

Ao

cyl___° Visus: ___

Kantonsspital H%{
sccalen M Wi 135

165

90 8o 70 8j0

195
2i0

mm?
o [1/16
| |t
u | 1 | 1e [0031s
m | 4 |2 fo1
W | 16 | 3e [0.315
v | e |4 |1

www.kssg.ch

120 105 g 75 60
6[0
5[0 —_—
0 Datum: <224 1T
Pupille: 3 mm
3
- Oos B
2o .
[ binokular
10
4/0 3[0 2(0 1] 0 410 5|0 6/0 710 80 90
N
0
o 345
£
40 Q 4e|3e|2e|1e
330
29 o
5o K Y
\ 12 ..
\ o / il -
315 L1%¢
\ [ %
710 7 v
255 210 285
2 oo
Z-i::’r :io.l:anwechf o Correctio: __=___cyl___° Visus: ___

Todorova et al. 21



Degenerative Retinopathie bei erworbener partieller H
Lipodystrophie
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Take-Home Message

* Nicht progredient (Gesichtsfeld, Visus)

* CNV moglich (regemassige Kontrollen) = dann ggf. anti-VEGF
* Progredienz der Atrophie moglich

* Assoziation mit membranoproliferativer Glomerulonephritis!

* Antwort an personliche Augenarztin:
- Retinopathie im Rahmen der erworbenen, partiellen Retinopathie!
— Bei uns keine Zysten mehr gehabt, a.e. bei Diabetes mellitus
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