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Morbus Fabry

Was ist Morbus Fabry?

Morbus Fabry (Fabry-Syndrom) ist eine angeborene Stoffwechsel-
storung, bei der der Abbau bestimmter Fette vermindert ist
oder gar nicht stattfindet. Da die Betroffenen das ursichliche
(geschiddigte) Erbmerkmal an ihre Kinder vererben kénnen,
zdhlt das Fabry-Syndrom zu den Erbkrankheiten.

Im Rahmen dieser erblich bedingten lysosomalen Speicher-
krankheit treten verschiedene Verdnderungen am Auge

auf. Viele dieser Verdnderungen, wie GefdfRanomalien der
Bindehaut und insbesondere Hornhauttritbungen (Cornea
verticillata) beeintrdchtigen nicht oder nur geringfiigig die
Sehschirfe, sind aber bei bis zu 95% der mannlichen und 88%
der weiblichen Patienten bereits im frithen Alter vorhanden
und kénnen somit diagnostisch sehr hilfreich sein.

Tribungen der Hornhaut durch feine Ablagerungen, die ein dhnliches
Muster wie Speichen in einem Rad haben (Cornea verticillata).

Untersuchungsmethoden

Corneale Densitometrie im Pentacam

Was wird untersucht?

Im Rahmen einer Kooperation zwischen dem Fabry-Zentrum
und der Klinik fiir Augenheilkunde am Universitatsklinikum
Miinster sollen mittels neuester Technologien, der kornealen
Densitometrie und OCT-Angiographie, die Verdnderungen an
der Hornhaut und Netzhaut und die Effekte der systemischen
Therapie bei Patienten mit Morbus Fabry untersucht werden.

Die Untersuchungen sind nicht invasiv — Sie brauchen ledig-
lich die Augen fiir wenige Sekunden offenhalten. Bei den
Untersuchungen werden die Augen nicht beriihrt. Selbst-
verstidndlich werden wir auf Wunsch auch eine komplette
Untersuchung der vorderen und hinteren Augenabschnitte
durchfithren und Ihnen alle Ergebnisse und Befunde zur
Verfiigung stellen.

OCT-Angiographie

OCT-Angiographie

— neue klinische Untersuchungsmethode, die eine nichtin-
vasive dreidimensionale Darstellung der vaskuldren Struk-
turen der Netzhaut und Aderhaut erlaubt

— einfache Anwendung, die keiner Mydriasis oder intrave-
nosen Fluoreszenzfarbstoffverabreichung bedarf

— ermoglicht eine exakte tiefensensitive Lokalisation vasku-
larer Verdnderungen.

Korneale Densitometrie

— Darstellung von Hornhauttritbungen bei Patienten nach
LASIK, PRK, infektioser Keratitis, kornealer Mukopolysac-
charidose oder Keratokonus im Zeitverlauf.

— ermoglichen eine objektive Beurteilung jeder Art von
Hornhauttriibung,vorausgesetzt die Hornhaut ist nicht
bereits lichtundurchléssig.





