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HÄUFIGE KRANKHEITEN – MODERN BEHANDELT

Zöliakie
Albert Zeyer V Die Zöliakie wird
manchmal auch als das Chamäleon der
Darmkrankheiten bezeichnet. In älte-
ren Lehrbüchern der Kinderheilkunde
sieht man noch Abbildungen mit dem
Vollbild dieser Erkrankung: von chro-
nischem Durchfall geschwächte Klein-
kinder mit aufgedunsenem Bauch und
abgemagerten Gesässfalten. In den
Kinderarztpraxen trifft man das aber
kaum mehr an, weil Kinder mit der
klassischen Form der Zöliakie in aller
Regel schon in den ersten Lebensjahren
erkannt und behandelt werden. Dafür
sind zunehmend sogenannte atypische
Formen der Zöliakie ein Thema. Sie
werden oft spät oder gar nicht dia-
gnostiziert und sind für eine ganze
Palette von unspezifischen Symptomen
verantwortlich.

Unverträglichkeit für Gluten
Die Ursache der Zöliakie ist eine
lebenslange Unverträglichkeit für Glu-
ten, das Klebereiweiss der meisten Ge-
treidearten wie Weizen, Roggen und
Gerste. Die Darmbarriere der betroffe-
nen Personen scheint für dieses Protein
durchlässiger zu sein als im Normalfall.
Gluten kann in das Innere der Darm-
schleimhaut eindringen, wird chemisch
verändert und führt dort zu einer
Abwehrreaktion. Immunzellen besie-
deln dabei die Darmschleimhaut, und
eine chronische Entzündung zerstört
die filigranen Dünndarm-Zotten. Da-
durch wird die Aufnahme einer Vielzahl
von Nährstoffen aus dem Nahrungsbrei
gestört, was die unterschiedlichen
Symptome der Erkrankung erklärt.
Diese reichen von Durchfällen bis zu
Blutarmut.

Die Zöliakie ist aber, wie Johannes
Spalinger vom Kinderspital Luzern be-
tont, mehr als nur eine Erkrankung des
Magen-Darm-Traktes. Sie verhält sich,
vergleichbar mit Diabetes oder rheuma-
tischen Gelenkentzündungen, wie eine
Autoimmunerkrankung. Anders als die-
se ist die Zöliakie aber besser verstan-
den und auch gut behandelbar.

Eine Zöliakie entsteht immer auf
dem Boden einer genetischen Disposi-
tion, die durch bestimmte Gewebe-
Antigene (HLA-DQ2 und HLA-DQ8)
angezeigt wird. DieseDisposition ist mit
einer Verbreitung von 20 Prozent in der
Bevölkerung häufig. Fehlt die Veranla-
gung, ist eine Zöliakie so gut wie ausge-
schlossen. Umgekehrt entwickelt aber
nur ein Zehntel aller Personen mit
genetischer Disposition eine Zöliakie.
Es braucht also zusätzliche Umwelt-
faktoren, damit sich die Krankheit ma-
nifestiert. Neben einer zu frühen Zu-
fuhr von Getreide (vor dem dritten
Lebensmonat) scheint auch eine zu
späte Beifütterung (nach dem siebten
Lebensmonat) ungünstig zu sein.
Gleichzeitiges Stillen soll hingegen ei-
nen gewissen Schutz verleihen. Gewisse
Viren, wie das verbreitete Rotavirus,
das bei Kleinkindern Brechdurchfälle
auslöst, scheinen die Entwicklung der
Krankheit ebenfalls zu begünstigen.

Perzentilenknick
Beim klassischen Verlauf der Zöliakie
reagiert das Kind auf getreidehaltige
Beikost mit einem sogenannten Perzen-
tilenknick. Das bedeutet, dass das Kind
in der Wachstumskurve, in die der Kin-
derarzt regelmässig Länge und Gewicht
einträgt, plötzlich unter den normalen
Verlauf fällt. Diese Beobachtung sollte

zur weiteren Abklärung führen und,
falls sich eine Zöliakie bestätigt, zur
Therapie. Deren Erfolg zeigt sich in
aller Regel in einem Aufholwachstum
zurück zur «alten» Perzentile.

Schwieriger ist die Diagnose einer
atypischen Zöliakie. Obwohl der zu-
grunde liegende Krankheitsmechanis-
mus derselbe ist, zeigt das betroffene
Kind nur wenige oder gar keine Sym-
ptome. Vielleicht erbricht es häufig,
oder es hat eine Blutarmut (Anämie),
oder es gedeiht unbefriedigend. Auch
chronischeHautprobleme oder Zeichen
einer Autoimmunerkrankung können
den aufmerksamen Arzt an die Dia-
gnose denken lassen. Das kann durch-
aus erst im Erwachsenenalter gesche-
hen. Exemplarisch ist das Beispiel jener
Patientin, die an einer hartnäckigen,
schlecht behandelbaren Anämie leidet
und erst Jahre später mit der Diagnose
einer Zöliakie (imErwachsenenalter als
Sprue bezeichnet) den Weg aus der
Sackgasse findet.

Bei Krankheitsverdacht kann ein
Bluttest wertvolle Hinweise liefern.
Dabei werden Antikörper im Blut ge-
sucht, die bei der Immunabwehr gegen
einen im Gluten enthaltenen Protein-
anteil (Gliadin) gebildet werden. Die
Diagnose muss aber immer mit einer
Gewebeuntersuchung bestätigt wer-
den. Dazu wird mit einem endoskopi-
schen Eingriff ein kleines Stück Darm-
schleimhaut entnommen und auf die
krankheitstypischen Veränderungen
untersucht. Finden sich diese, gibt es
keinen Zweifel mehr an der Diagnose,
und der Patient muss sich auf eine
lebenslange glutenfreie Diät einstellen.
Dies führt innert weniger Monate zu
einer völligen Erholung der Darm-
schleimhaut und zum Verschwinden
der Zöliakie-Symptome. Eine andere
wirksame Therapie wie etwa Medika-
mente gibt es derzeit nicht.

Konsequente Diät ist alles
Nur eine konsequente Diät ohne glu-
tenhaltige Nahrungsmittel erlaubt eine
völlige Genesung. Von den Getreiden
kommt also nur noch Hafer in Frage,
der kein Gluten enthält. Aber auch
viele industriell verarbeitete Nahrungs-
mittel enthalten Gluten. Da schon Spu-
ren dieser Substanz die Darmschleim-
haut wieder schädigen und damit zu
einem Rückfall führen können, muss
der Zöliakie-Patient bei seiner Ernäh-
rung äusserst wachsam sein.

Zwar ist mittlerweile ein ganzer
Zweig der Nahrungsmittelbranche auf
die Herstellung von schmackhaften glu-
tenfreien Nahrungsmitteln spezialisiert.
Trotzdem ist der Aufwand, immer und
überall glutenfrei zu essen, für viele
Patienten auf Dauer belastend. Es gibt
Schätzungen, wonach bis zur Hälfte der
Zöliakie-Patienten ihre Diät nicht
durchhalten, obwohl ihr Befinden da-
von profitieren würde. Viele denken
auch, dass sich eine Zöliakie «auswach-
se», was aber leider nicht stimmt. Um
denBehandlungserfolg aufDauer zu ge-
währleisten, sind regelmässige ärztliche
Kontrollen samt Bluttests empfohlen.

Selbst-Tests nicht empfohlen
Bereits werden auch Antikörper-
Schnelltests für die Diagnose zu Hause
angeboten. Nach dem Stich in die Fin-
gerbeere wird das Blut in einem Kapil-
larröhrchen verdünnt und danach auf
eine Testkassette aufgetragen. Falls im
Kontrollfeld eine Kennlinie erscheint,
sind die erwähnten Antikörper im Blut
vorhanden. Solche Selbst-Tests werden
von ärztlicher Seite allerdings nicht
empfohlen. Denn abgesehen davon,
dass sie falsche Ergebnisse liefern kön-
nen, animieren sie bei positivem Test-
ergebnis dazu, in Eigenregie einenDiät-
versuch zu unternehmen. In diesem Fall
aber lässt eine allfällige Darmbiopsie
keine zuverlässige Beurteilung mehr zu,
und Arzt und Patient tappen bezüglich
der Diagnose im Dunkeln – ein Preis,
der angesichts der gravierenden Konse-
quenzen zu hoch ist.
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ZU DIESER MEDIZIN-SERIE

ni. V Die Beiträge dieser in unregel-
mässigen Abständen erscheinenden
Serie sollen jeweils einen Überblick
über die wichtigsten Aspekte einer
Krankheit geben. Ein Schwerpunkt
liegt dabei auf den Behandlungsmög-
lichkeiten, wie sie die wissenschaftliche
Medizin («Schulmedizin») empfiehlt.
Da bei jeder Beurteilung stets auch
patientenspezifische Faktoren berück-
sichtigt werden müssen, können und
sollen diese Beiträge das Gespräch mit
dem eigenen Arzt nicht ersetzen. Be-
reits erschienene Artikel finden sich
auf NZZ Online (www.nzz.ch).

Neuartiger Augenhornhaut-Ersatz
Erste Erfahrungen mit der isolierten Transplantation der Innenschicht der Cornea

Die Übertragung der Hornhaut
des Auges ist der älteste und
häufigste Eingriff in der Trans-
plantationsmedizin. Neuerdings
ist es auch möglich, nur noch
einen Teil der Hornhaut zu trans-
plantieren – ein schwieriges, aber
vielversprechendes Verfahren.

Ronald D. Gerste

Die Hornhaut (Cornea) des Auges ist
ein äusserst sensibler Teil des Sehorgans
und wegen seiner vielen Nerven sehr
schmerzempfindlich, was jeder weiss,
der schon einmal einen Fremdkörper im
Auge hatte. Sie ist aber auch ein biologi-
sches Wunderwerk: Weniger als 0,7
Millimeter dünn, ist die Hornhaut aus-
serordentlich fest und – unter normalen
Umständen – transparent. Durchsich-
tigkeit und optische Integrität können
jedoch durch Krankheiten, Verletzun-
gen und Verätzungen sowie durch Un-
regelmässigkeiten in der Geometrie be-
einträchtigt werden.

Ungelöste Probleme
Für schwerwiegendeHornhautverände-
rungen, die das Sehvermögen herabset-
zen, gibt es eine klassische Operation:
die Hornhautübertragung (Keratoplas-
tik). 1905 vom österreichischen Augen-
arzt Eduard Zirm erstmals erfolgreich
durchgeführt, wird bei der Keratoplas-
tik die getrübte oder krankhaft verän-
derte Hornhaut ausgestanzt und ein
transparentes Scheibchen gleicher
Grösse von einem verstorbenen Spen-
der dem Patientenauge aufgesetzt. Die-
ses wird unter dem Operationsmikro-
skop mit Nähten fixiert.

Zwar hat es bei der Keratoplastik in
den letzten 20 Jahren grosse Verbesse-
rungen gegeben, wie beispielsweise die
Reduzierung der Abstossungsreaktion
mittels HLA-Typisierung (durch die ein
Empfänger ein Transplantat von einem
immunologisch ähnlichen Spender er-
hält) und durch Medikamente, die sol-
che Reaktionen verhindern. Doch es
bleiben immer noch zwei wichtige Pro-
bleme: Die neue Hornhaut, die zu unge-
fähr neun Zehnteln aus dem implantier-
ten Spenderscheibchen besteht, ist nicht
mehr so perfekt geformt wie eine natür-
liche, was zu einem «irregulären Astig-
matismus» führt. Darunter versteht
man eine Hornhautverkrümmung, die
mit Brille oder Kontaktlinse nicht voll-
ständig zu korrigieren ist, so dass die
Patienten nach der Operation kein opti-

males Sehvermögen haben. Noch
schwieriger zu beeinflussen ist das Ver-
halten der innersten Schicht der aus fünf
Gewebelagen bestehenden Hornhaut
(siehe Grafik). Dieses sogenannte En-
dothel ist ausserordentlich sensibel;
nach der Hornhautübertragung beob-
achten Augenärzte oft, dass die Zell-
dichte des Endothels nachlässt, was den
Erfolg der Keratoplastik in Frage stellen
kann. Während ein gesunder Mensch
eine Endothel-Zelldichte von über 3000
Zellen pro Quadratmillimeter besitzt,
sinkt dieser Wert nach einer Kerato-
plastik im Laufe der Zeit stetig ab.

Bei einer Dichte von weniger als 600
bis 700 Zellen pro Quadratmillimeter
kann das Endothel seine Funktion, das
Herauspumpen von Wasser aus der
Cornea, nicht mehr erfüllen; die Horn-
haut wird dann trübe. Jüngst hat eine
französische Studie die Langzeit-Über-
lebenschancen eines Hornhauttrans-
plantats errechnet und ist zu einem er-
nüchternden Ergebnis gekommen.
Nach 20 Jahren überleben gemäss die-
sen auf klinischen Beobachtungen ba-
sierenden Exponenzialmodellen 27 Pro-
zent der Transplantate, nach 30 Jahren
sind es nur noch 3 Prozent.1

Schwierige Operation
Doch jetzt scheint sich an einigen Au-
genzentren eine neue, technisch sehr
aufwendige und hohe Anforderungen
an den Operateur stellende Alternative
bei bestimmten Krankheiten anzubie-
ten. Es ist eine Operation, bei der nicht
mehr die ganze Hornhaut transplantiert
wird, sondern nur noch das innere Seg-
ment, die Descemet-Membran mit den
ihr anhaftenden Endothelzellen. Der
Eingriff (Descemet Membrane Endo-
thelial Keratoplasty, DMEK) wird in
der Schweiz neuerdings in der Pallas-
Klinik in Olten praktiziert; eine ähn-
liche Methode, bei der auf der Desce-
met-Membran noch ein kleiner Stroma-
rest verbleibt, wird unter anderem im
Inselspital Bern, in der Universitäts-
Augenklinik Lausanne und am Luzer-
ner Kantonsspital angeboten.

Anders als bei der normalen Kerato-
plastik wird bei der DMEK (und dermit
ihr verwandten Methode) die eigene
Hornhaut stehengelassen und nicht von
aussen entfernt. Der Operateur geht
vielmehr durch eine 3,5 Millimeter klei-
ne Öffnung unter die Hornhaut ein und
entfernt dann von hinten (aus der Vor-
derkammer des Auges) die Descemet-
Membran samt Endothel. Dann wird
die Descemet-Membran des Spenders,
ein Scheibchen von kaum mehr als

einem hundertstel Millimeter Dicke, zu-
sammengerollt durch die Öffnung ein-
geführt. Dabei kommt es auf die Ge-
schicklichkeit des Operateurs an: Das
Scheibchen wird sanft entrollt und vor-
sichtig von hinten an die Descemet- und
Endothel-freie Empfängerhornhaut
herangeführt. Anschliessend wird eine
Luftblase in die Augen-Vorderkammer
placiert, die das Transplantat an das Ge-
webe drückt und fixiert.

Nach Einschätzung von Friedrich
Kruse, dem Direktor der Universitäts-
augenklinik Erlangen, gehen bei dieser
schwierigstenOperationstechnik an den
vorderen Augenabschnitten auch bei
vorsichtiger Handhabung rund 30 Pro-
zent der Endothelzellen verloren. Da-
nach seien die Überlebenschancen des
Endothels jedoch gut und der Patient
könne im Idealfall bereits nach zwei
Monaten eine annähernd volle Seh-
schärfe haben.

Kruse, der mit bisher 80 DMEK-Ein-
griffen nach dem Amerikaner Francis
Price (Indianapolis) und dem Erfinder
der Methode, dem Niederländer Gerrit
Melles, die grösste Serie an operierten
Patienten überblickt, kann immerhin 12
bis 15 Patienten mit einer Sehschärfe
von 80 bis 90 Prozent vorweisen. Ein so
gutes funktionelles Ergebnis werde un-
ter den konventionell operierten
Patienten vor allem wegen der post-
operativen Hornhautverkrümmung nur
sehr selten erreicht, sagt Kruse. Kon-
krete Vergleichszahlen sind allerdings
mit Vorsicht zu interpretieren, da das
Resultat sehr stark von der jeweiligen
Augenerkrankung abhängt. Laut dem
Erlanger Augenarzt ist es für einen
Hornhaut-Operateur zudem ein un-
glaubliches Erlebnis, direkt nach der
Transplantation eine völlig klare Horn-
haut vor sich zu sehen – vorausgesetzt,
der Chirurg verletzt nicht das hauch-
dünne Scheibchen während des Einfüh-
rens ins Auge.

Zellteilung scheint möglich
Die DMEK-Methode könnte auch von
einemneuenVerständnis über dieNatur
der Endothelzellen profitieren. Denn
erst in jüngster Zeit ist nachgewiesen
worden, dass diese so empfindliche Zell-
schicht mit bestimmten Substanzen zur
Teilung angeregt werden kann. Sollten
sich die bei Tieren gewonnenen Er-
kenntnisse auch beimMenschen bestäti-
gen, könnte in der 105-jährigenEntwick-
lung der Hornhauttransplantation ein
neues Kapitel aufgeschlagen werden.

1 Ophthalmology 116, 2354–2360 (2009).

Operation am Auge. KLINIK PALLAS


